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Serment d'hypocrate

Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir ['honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération

politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d’une facon

contraire aux lois de [ humanité. 7

Je m’y engage librement et sur mon honneur.
Déclaration Genéve, 1948
Geneve, YA
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AMINE Mohamed Epidémiologie- KHOUCHANI Mouna |Radiothérapie
clinique

AMRO Lamyae Pneumo- KOULALI IDRISSI Traumato- orthopédie
phtisiologie Khalid ( Militaire )

ARSALANE Lamiae Microbiologie - LAGHMARI Mehdi Neurochirurgie

(Militaire ) Virologie

BAHA ALl Tarik Ophtalmologie LAKMICHI Mohamed |Urologie

Amine




BEN DRISS Laila ( Militaire)

Cardiologie

LAOUAD Inass

Néphrologie

BENCHAMKHA Yassine Chirurgie LMEJJATI Mohamed |Neurochirurgie
réparatrice et
plastique
BENJILALI Laila Médecine interne | MADHAR Si Traumato- orthopédie
Mohamed
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CHAFIK Rachid Traumato- NARJISS Youssef Chirurgie générale
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pédiatrique
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ADALI Imane Psychiatrie FADILI Wafaa Néphrologie

ADALI Nawal Neurologie FAKHIR Bouchra Gynécologie-
obstétrique




AISSAOUI Younes ( Anesthésie - FAKHRI Anass Histologie-
Militaire ) réanimation embyologie
cytogénétique
AL) Soumaya Radiologie HACHIMI Abdelhamid |Réanimation
médicale
ANIBA Khalid Neurochirurgie HAOUACH Khalil Hématologie
biologique
ATMANE El Mehdi ( Radiologie HAROU Karam Gynécologie-
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BAIZRI Hicham ( Endocrinologie et | HAZMIRI Fatima Histologie -
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Fadoua ( Militaire )

DAROUASSI  Youssef Oto-Rhino - RADA Noureddine Pédiatrie

( Militaire ) Laryngologie

DIFFAA Azeddine Gastro- RAIS Hanane Anatomie
entérologie pathologique

DRAISS Ghizlane Pédiatrie ROCHDI Youssef Oto-rhino-

laryngologie

EL MGHARI TABIB
Ghizlane

Endocrinologie et
maladies
métaboliques

SAJIAI Hafsa

Pneumo- phtisiologie




EL AMRANI Moulay Driss |Anatomie SALAMA Tarik Chirurgie pédiatrique

EL BARNI Rachid ( Chirurgie- SERGHINI Issam ( Anésthésie -

Militaire ) générale Militaire ) Réanimation

EL HAOUATI Rachid Chiru Cardio SERHANE Hind Pneumo- phtisiologie
vasculaire

EL IDRISSI SLITINE Nadia |Pédiatrie TAZI Mohamed lllias |Hématologie-

clinique

EL KHADER Ahmed ( Chirurgie générale |ZAHLANE Kawtar Microbiologie -

Militaire ) virologie

EL KHAYARI Mina Réanimation ZAOUIl Sanaa Pharmacologie
médicale

EL OMRANI Abdelhamid Radiothérapie ZIADI Amra Anesthésie -

réanimation
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Toutes les lettres ne sauraient trouver les mots qu’il faut.....
Tous les mots ne sauraient exprimer la gratitude,

L'amour, le respect, la reconnaissance.

C'est tout simplement que :

Je dedie cette thése d ...



A mes trés chers parents

A qui je dois tout, vous avez tout donné pour ma réussite, votre attention, votre
affection et votre amour sans faille. C’est grdce a vous que j’ai pu poursuivre
mes études sans difficultés. Cependant aucune expression orale ou écrite ne

saurait déterminer le niveau de reconnaissance pour la bonne éducation de votre

part qui est le meilleur héritage a préparer pour sa descendance. Vos priéres ont
été pour moi un grand soutien moral tout au long de mes études. Puisse Dieu le
tout puissant vous protéger, vous procurer longue vie, santé et bonheur et a moi
la volonté de reconnaissance.
En ce jour, j'espére réaliser I'un de vos réves. Veuillez trouver, chers parents
dans ce travail le fruit de votre dévouement ainsi que l’expression de ma
gratitude et mon profond amour.

A mon cher frére simouhamed

Vous m’avez soutenu et comblé tout au long de mon parcours. Que ce travail
soit témoignage de mes sentiments les plus sinceres et les plus affectueux. Que
Dieu vous procure bonheur et prospérité.

A mes cheéres sceurs

vous dédie ce travail, en guise de reconnaissance de votre amour, votre
affection, votre tendresse, votre compréhension et votre générosité avec tous
mes voeux de bonheur, de santé, de succes et de réussite. Je prie Dieu le tous
puissant de nous garder, a jamais unis en plein amour, joie et prospérite.
J'espere que vous soyez aujourd’hui fieres de moi.

A mon grand pére

A mes cousins et cousines

A mes oncles et tantes

Aux amis et colliques
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A
NOTRE MAITRE ET PRESIDENT DE THESE
Mr le Professeur Mohamed SBIHI
Professeur de pédiatrie

Nous sommes trés sensibles a ["honneur que vous nous avez fait en acceptant la présidence de
notre jury de thése.
Votre compétence et vos qualités scientifiques, pédagogiques et surtout humaines seront pour
nous un exemple a suivre dans [exercice de notre profession.
Et nous tenons a vous remercier pour le meilleur accueil que vous nous avez réserve.

Veuillez croire a [expression de notre grande admiration et notre profond respect.

A
Notre maitre et rapporteur de thése
Monsieur Lahoucine MAHMAL
Professeur d"Hématologie clinique, directeur du centre d oncologie et 4’ hématologie et chef du
service d'hématologie du CH'U Mohammed VI Marrakech.

L’étendue de vos connaissances, la qualité de votre enseignement, votre droiture et votre
disponibilité sont sources pour nous d un respectueux sentiment d admiration.
C’est un grand honneur d’étre votre éléve et merci de m avoir confié la responsabilité de ce
travail.
Nous vous sommes trés reconnaissants pour vos encouragements inlassables, votre amabilité et
votre gentillesse.
Veuillez trouver ici, cher maitre, le témoignage de notre vive gratitude, de nos sentiments les plus

distingués et notre haute considération.



A
NOTRE MAIIRE ET JUGE DE THESE
Mme le Professeur Lamiae ESSAADOUNI

Professeur de médecine interne

Nous vous sommes trés reconnaissants de [’ honneur que vous nous faites en acceptant de juger ce
travail.
Je vous suis trés reconnaissant de la spontanéité et de ['amabilité avec lesquelles vous avez
accepté de juger ce travail.
Veuillez trouver, cher maitre, a travers ce modeste travail la manifestation de notre plus haute

estime et de nos sentiments les plus respectueux;

A
NOTRE MAITRE ET JUGE DE THESE
Mme le Professeur Mouna Zahlane
Professeur Agrégé de médecine interne

Par votre rigueur et votre passion dans [exercice de votre métier, vous avez su nous
communiquer le désir & of frir le meilleur de nous-mémes. Nous vous remercions pour le grand

honneur que vous nous faites en acceptant de faire partie de notre jury.



A
NOTRE MAIIRE ET JUGE DE THESE
Mme le Professeur Jamila EFHOUDZI
Professeur Agrégé d onco-hématologie pédiatrique

Votre présence au sein de notre jury constitue pour nous un honneur. Au cours de nos études,
votre professionnalisme ainsi que votre gentillesse nous ont grandement impressionnés. Qu'il

nous soit permis de vous présenter, par ce travail, le témoignage de notre respect.

A
Monsieur le professeur Mohamed Ilyas TAZI
Professeur assistant d’hématologie clinique

Nous vous remercions vivement pour ['aide précieuse que vous nous avez apportée dans la
réalisation de ce travail. Votre intérét pour notre travail ainsi que votre disponibilité ont suscité

notre respect. Veuillez accepter [expression de notre profonde reconnaissance.

A
Tous les enseignants de l[a FMPM

Avec ma reconnaissance et ma haute considération.

A

Tous les gens qui ont participé de preés et de loin a la réalisation de ce travail.
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AEG
AM
AREB
ARSC
ATCD
CHU
CM
COH
CRDM
CRDU
DL
DMS
FAB

HDJ

IRC

IROT

LAL
LAM
LH
LLC
LMC
LNH
LT
MM

MW

Liste des abréviations

: Altération de I’état général.

: Aplasie médullaire.

: Anémie réfractaire avec excés de blastes.

: Anémie réfractaire avec sidéroblastes en couronne.
: Antécédents.

: Centre Hospitalier Universitaire.

: Cellularité mixte.

: Centre d’oncologie et d’hématologie.

: Cytopénies réfractaires avec dysplasie multi lignée.
: Cytopénies réfractaires avec dysplasie un lignée.
: Déplétion lymphocytaire.

: Durée moyenne de séjour.

: Franco américano britanique.

: Hopital du jour.

: Immunoglobuline.

. Insuffisance rénale chronique.

. Intervalle de rotation.

: Leucémie aigué.

: Leucémie aigué lymphoide.

: Leucémie aigué myéloide.

: Lymphome Hodgkinien.

: Leucémie lymphoide chronique

: Leucémie myéloide chronique.

: Lymphome non Hodgkinien.

: Leucémie a tricholeucocytes.

: Myélome multiple.

: Maladie de Willebrand.



O.R.L : Oto-Rhino-Laryngologie.
OMS : Organisation Mondiale de la Santé.
PL : Prédominance lymphocytaire.

RAMED : Régime d’assistance médicale aux économiquement démunis.

RC : Rémission complete.

RCu : Rémission compléte incertaine.
ROT : Coefficient de rotation.

RP : Rémission partielle.

SAIl : Sans autres informations.

Sd : Syndrome.

SMD : Syndrome myélodysplasique.
SMP : Syndrome myéloprolifératif.
SN : Sclérosante et nodulaire.

TDM : Tomodensitométrie.

TE : Thrombocytémie essentielle.
TOM : Taux d’occupation moyen.
VHB : Virus de I’hépatite B.

VHC : Virus de I’hépatite C.

VIH : Virus de 'immunodéficience humaine.
VWF : Facteur de Von Willebrand.

5q : Délétion du bras court du chromosome 5



Fias
u\.ﬁ%@ﬂvu




INTRODUCTION 1

GENERALIT S i 3
I. Présentation de La région Marrakech-Tensift- El Haouz 4
Il.Infrastructures sanitaires de la région Marrakech-Tensift-El Haouz ... 6
1.Les établissements sanitaires de la région : 6
2.Apercu général sur le CHU Mohammed VI & i T
3.Présentation du service d’hématologie 9
PATIENTS ET METHODES 14
LTYPE A U s
L Priode A UUAe S
L iU de P etUAe S
IV.Criteres d iNCIUSION S
V. Criteres d’eXClUSION S
VL EtUde StatisStiqUe S
I.Etude statistique globale de I’activité du service .18
T.Les admiSSiONS 18
2.Recrutement et référence 18
3.Les principaux indicateurs d’activité du service .20
4. évolution globale 28
Il.Etude statistique des différentes pathologies 23
1.Les hémopathies Malignes 24
2.Les hémopathies b&nignes B0
DISCUSSION 98
I.Etude statistique globale de I'activité du service 29
T.Les admiSSiONS 99
2.Les principaux Indicateurs d’activité du service__________ ... 99
IIl. Etude statistique des différentes pathologies._____. . . . . ...........100
1.Les hémopathies malignes 100
2.Les hémopathies bénignes 129
RESUME 170



Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

@T @@TI




Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

Le Centre d’Oncologie et d’Hématologie fait partie des formations hospitaliéres du CHU
Mohammed VI de Marrakech. C’est un établissement de santé publique de niveau tertiaire. Ce
statut implique la nécessité d’étre a la hauteur pour répondre a de nombreux besoins, en
I’occurrence en matiére de prestation de soins de niveau 3, de formation et de recherche
scientifique. Cette structure hospitaliere draine non seulement la région de Marrakech Tensift EL
Haouz mais également I’ensemble de la région du sud du royaume.

Les pathologies hématologiques constituent une préoccupation mondiale de santé
publique. Sur le plan national, la prise en charge des hémopathies se fait dans différents centres
spécialisés (services d’hématologie, d’oncologie et de médecine interne). Le service
d’hématologie de Marrakech a comme vocation la prise en charge des hémopathies, qu’elles
soient bénignes ou malignes, comportant la mise en évidence du diagnostic, le traitement, la
prise en charge d’éventuelles complications, ainsi que le suivi a court et a long terme.

Cette étude dresse le bilan d’activité du service d’hématologie du centre d’oncologie et
d’hématologie du CHU Mohammed VI de Marrakech durant une période de 5 ans allant du

premier janvier 2009 au 31 décembre 2013. Elle a pour objectifs :

De présenter un apercu descriptif sur I'organisation du service.

D’évaluer ses performances.

- D’étendre le bilan statistique de I’activité globale du service.

- De déterminer les types de pathologies prises en charge par le service et de
préciser leurs fréquences faisant partie du registre des cancers de la région de
Marrakech Tensift El Haouz.

- Discuter les résultats en les comparant entre eux et avec les données de la
littérature.

- Repérer d’éventuels probléemes de dysfonctionnement et en so24ulever les
principaux.

- Et enfin de formuler des suggestions de solutions dans le but d’améliorer le

rendement du service.
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|. Présentation de La région Marrakech-Tensift- El Haouz :

La région Marrakech-Tensift-EI Haouz est I'une des 16 régions administratives du
royaume crées suite a la promulgation de la loi n°47/96 relative a I’organisation des régions et
au Décret n° 2-97-246 du 13 rabia Il 1418 (17 ao(it 1997) complétant le Dahir n° 1-97-84 du 23
dou al kidda 1417 (2 avril 1997) fixant le nombre des régions, leur ressort territorial ainsi que le
nombre de conseillers a élire [1].

Elle est située au Centre-Ouest du royaume et est limitée au Nord-Ouest par la région de
Doukkala-Abda, au Nord-Est par la région de Chaouia-Ouardigha, a I’Est par la région de Tadla-
Azilal, au Sud par la région de Souss-Massa-Daraa et a I’Ouest par I’océan Atlantique (Fig.1) [2].
Elle s’étend sur une superficie de 31160 km2, soit I’équivalent de 4.5% du territoire national,
occupant ainsi la 3eme place [3].

Cette région regroupe cinq provinces : la province d’El Haouz, la province de Chichaoua,
la province d’El Kalda des Sraghna, la province d’Essaouira, la province de Rhamna et trois
préfectures formant le grand Marrakech. Elles sont subdivisées en 18 municipalités et 197
communes rurales soit 8,14% de municipalités du territoire national et 15.3% de communes
rurales du royaume (Fig.2) [4].

Selon le Recensement Général de la Population et de I’Habitat (R.G.P.H) de 2004, la
population de la région est de 3102652 habitants soit 10,4% de la population totale du pays [5]
passant a 3.315.100 en 2011 selon les estimations. 42,34% de cette population réside en milieu
urbain soit 1.403.600 habitants contre 57,66% complémentaire en milieu rural soit 1.911.500
habitants [6].

Le taux de chomage est de 4,5%, il est inférieur a la moyenne nationale qui est de 9,1%
[7]. Le niveau de pauvreté est supérieur a la moyenne nationale avec 8,9% au niveau national,
11,2% au niveau régional [8]. La valeur ajoutée produite dans la région est faible. En effet, la

région de Marrakech représente 8,9 % du PIB national [2].
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43% de la population d’au moins 10 ans est analphabéte contre une moyenne nationale
de 28%. Le taux de scolarisation des enfants agés de 6 ans est de 97,2% [9].

La densité médicale est d’'un médecin pour 2075 habitants. Elle est nettement inférieure a
la moyenne nationale qui est d’un médecin pour 1633 habitants. La densité litiere est d’un lit
pour 1216 habitants [10].

En milieu urbain 85% des ménages habitent un logement relié au réseau public de
distribution de I’eau courante, contre 23,1% seulement en milieu rural. Les villes importantes de
la région et I'’ensemble des centres urbains bénéficient d’une dotation en réseau
d’assainissement presque inexistante en milieu rural. La dotation en infrastructure électrique est
de 99% en milieu urbain contre 94% en milieu rural [3].

Le réseau routier de la région s’étend sur 5 026 km soit 8,58% du réseau national. Ce qui

correspond en moyenne a 16 km par 100 km2 [2,3].
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1 - Oued Eddahab - Lagouira

2 - Ladyoune - Bouidour - Sakia Lhamra
3 - Guelmim - Smara

4 - Souss - Massa - Darda

5 - El Gharb - Chrarda - Bni Hssen
6 - Chaouia - Ouardigha

7 - Marrakech - Tensift - El Haouz
8 - Région Orientale

9 - Grand Casablanca

10 - Rabat - Salé - Zemmour - Zaér
11 - Doukkala - Abda

12 - Tadla - Azilal

13 - Meknes - Tafilalt

14 - Fes - Boulemane

15 - Taza - Al Hoceima - Taouna

16 - Tanger - Tétouan

o

Figure 1: Les 16 régions administratives du Maroc.
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Figure 2: Région de Marrakech Tensift El Haouz.

Il. Infrastructures sanitaires de la région Marrakech-Tensift-El Haouz :

1. Les établissements sanitaires de la région :

La région comporte 350 établissements sanitaires de base répartis sur I’ensemble du
territoire régional. Les établissements hospitaliers de la région sont au nombre de treize et d’'une
capacité de 2480 lits. Le CHU Mohammed VI de Marrakech abrite a lui seul 62,4% de la capacité

régionale soit 1548 lits [10].
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2. Apercu général sur le CHU Mohammed VI :

2-1 Le cadre juridique et réglementaire du CHU Mohammed VI :

Le Centre Hospitalier Universitaire Mohammed VI est un établissement public doté de la
personnalité morale et de I'autonomie financiére. Il est soumis a la tutelle du Ministere de la
Santé. Il a été creé en vertu de la Loi 82.00 promulguée par le Dahir 1.01.206 du 10 Joumada I
1422 (30 aolit 2001) modifiant et complétant la loi 37.80 relative aux centres hospitaliers,

promulguée par le Dahir 1.82.5 du 30 rabia | (15 janvier 1983) [11].

2-2 Missions du CHU Mohammed VI :

Les missions dévolues a cet établissement sont les suivantes:
- Prodiguer des soins de niveau tertiaire.
- Assurer I’enseignement clinique universitaire et post-universitaire médical et
participer a la formation du personnel infirmier.
- Effectuer des travaux de recherche médicale et en soins infirmiers.
- Concourir a la réalisation des objectifs fixés en matiére de politique de santé

pronée par I’Etat [11].

2-3 Organes de gestion :

Le Centre Hospitalier est administré par deux instances de gestion qui sont le conseil
d’administration et le conseil de gestion. Le Conseil d’administration est un organe délibérant,
investi de tous les pouvoirs de décisions nécessaires a I'administration du centre. Le conseil de
gestion est un organe investi de pouvoirs délégués par le conseil d’administration et chargé de
suivre et de veiller a I’exécution des décisions du conseil d’administration.

Le directeur du CHU est a la téte de I'administration. Il est chargé de la gestion et de

I’exécution des décisions du conseil d’administration et du conseil de gestion [11].
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2-4 Bassin de desserte :

Le centre hospitalier Mohammed VI dessert une population de plus de 7 millions
d’habitants des régions: Marrakech-Tensift-El Haouz, Souss-Massa-dardaa, Guelmim- Smara,
Ladyoune-Boujdour-Sakia Lhamra, Oued Eddahab-Lagouira et en partie la région Doukala -
Abda et Tadla-Azilal (Carte des régions).

Le CHU Mohammed VI constitue un centre hospitalier de proximité et de premiére
instance pour la région Marrakech-Tensift-El Haouz, et un centre hospitalier de référence et de
recours pour les autres régions de son bassin de desserte en matiére des soins trés spécialisés

de niveau tertiaire [11].

2-5 La composition du CHU Mohammed VI :

Le CHU Mohammed VI comprend les formations suivantes : I’hdpital Ibn Tofail, I’hopital
Ibn Nafis, I’hopital mére-enfant, I’hopital Er-Razi, le centre d’oncologie et d’hématologie, et le

centre de recherche clinique [11].

Centre de
Recherche
Cliniaue
P CHU i
Hopital Hépital
IBN e MOHAMED VI AR-RAZI
NAFISS 4
Hépital l \ Hopital
MERE J IBN
CENTRE

R ANT D’ONCOLOGIE ET TOFAIL

D'HEMATOLOGIE

Figure 3: Composition du Centre Hospitalier Universitaire Mohammed VI.
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3. Présentation du service d’hématologie

3-1 Implantation, constitution et capacité litiére

Initialement le service d’hématologie du CHU Mohammed VI siégeait au niveau de
I’hopital Ibn Tofail, occupant I'aile droit du 3¢me étage du batiment B partagé avec le service
d’oncologie. Le service comportait 6 lits répartis en 3 salles d’hospitalisation, une salle de
consultation et un hopital de jour comprenant 5 lits.

L’'unité d’hématologie pédiatrique était attachée au service de pédiatrie B de I'hopital
mere enfant depuis son inauguration en 2008, disposant de 4 salles d’hospitalisation
comportant 9 lits sans hospitalisation de jour. La consultation se faisait avec celles des autres
disciplines une fois par semaine au niveau du centre de consultations au rez de chassée de
I’h6pital mére enfant.

Au mois de Mai 2011 le service a été transféré vers la nouvelle structure au sein du centre
d’oncologie et d’hématologie. Le service dispose de :

- 22 Lits d’hospitalisation conventionnelle dont 9 pour les enfants.
- 10 Fauteuils et 3 lits d’hospitalisation de jour communs pour les enfants et les adultes.
- 3 Fauteuils et 3 lits pour la prise en charge des hémophilies et des
hémoglobinopathies.
- 6 Chambres de greffe de moelle osseuse.
- 2 salles de consultation.
- 2 salles de gestes: Une a I'hopital de jour et 'autre en hospitalisation pour le
prélévement des cellules souches.
v Bureaux : pour le chef de service les enseignants et le personnel administratif.
v Salle de cours.
v' 2 salles de repos.
v’ 2 vestiaires.

v Une Salle pour les archives commune avec les autres services du COH.
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3-2 Positionnement :

L’hopital de jour, le centre d’hémophilie et hémoglobinopathies ainsi que les différentes
consultations (hématologie adulte et pédiatrique) siegent au niveau du rez de chaussée du COH.

L’hospitalisation conventionnelle et I'unité de greffe de moelle siégent au niveau du 2&me étage

du COH.
(" N ( )
Greffe de moelle- Service d’hématologie et d’oncologie
Niveau 2 pédiatrique
Unité de pharmacologie toxicologie
- J L W,
4 N )
Oncologie- Curiethérapie- IRA thérapie-Médecine nucléaire
Niveau 1 Cellule du Registre des cancers de la région Marrakech-Tensift-El
haouz
. J J
4 N A

Accueil et orientation
Prise de rendez-vous

Niveau 0
Unité de préparation de Consultation et hopital Consultation et hopital
la chimiothérapie de jour d’oncologie de jour d’hématologie
\_ J
Niveau - Radiothérapie
1 Service social

Figure 4: Positionnement du service dhématologie au niveau du Centre d'Oncologie et dhématologie du CHU Mohammed V1.

3-3 Le personnel du service

Le total de I'effectif du personnel du service est de 33 personnes dont 11 appartiennent
au personnel médical (33,3%) et 22 au personnel paramédical. Il faut noter également I’existence
d’un certain nombre d’intervenant en commun avec les autres services du centre d’oncologie et

d’hématologie dont un psychologue.

- 10 -
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Tableau I: Répartition du personnel du service en fonction de la catégorie et du grade.

catégorie Grade Effectif pourcentage

Professeurs d’enseignement supérieur 1 3%
Professeurs agrégés 1 3%

Personnel médical Professeurs assistants 1 3%
Hématologues 2 6,1%
Résidents 3 9,1%
Internes 3 9,1%

Personnel infirmier Infirmiers diplomés d’état 22 66,7%

Total 33 100%

3-4 Moyens techniques

Le service d’hématologie dispose des moyens techniques suivants :
- 2 appareils de cytaphérese.
- Deux agitateurs de plaquettes.
- 6 immunairs.
- Deux plasmairs.
- 6 boxes de visiophonie.
- Une unité de préparation de la chimiothérapie commune avec les autres services

du COH.

3-5 le fonctionnement du service :

a. Les activités des médecins :

Les activités des médecins du service d’hématologie varient en fonction de leur grade.
En plus des gardes, des astreintes, des consultations, des visites aux lits des malades, et de
I’enseignement, ils assurent la prescription des traitements et des bilans, veillent sur la mise a
jour des dossiers et supervisent I’administration de la chimiothérapie et des transfusions
sahguines.

IIs sont amenés également a faire certains gestes invasifs tel que :

-11 -
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Les ponctions sternales, pleurales, d’ascite ou lombaires avec ou sans injection
de chimiothérapie.
- Les biopsies ostéomédullaires.

- La réalisation des greffes de moelle osseuse.

b. Les activités du personnel paramédical :

b-1 Les activités des infirmiers majors

Les activités attribuées aux infirmiers majors sont d’ordre technique et administratif. Sur
le plan technique, Ils supervisent et controlent les soins infirmiers et |’exécution des
prescriptions médicales. Sur le plan administratif, Ils accueillent les malades a hospitaliser,
veillent a I'approvisionnement du service, a la conservation du matériel et des fournitures, au
fonctionnement des installations techniques, a I’hygiéne du service et a I'ordre et la discipline
générale du service. Aussi, ils assurent la tenue a jours des registres administratifs spécifiques,
fournissent le rapport des mouvements des malades et établissent les listes de garde, les
tableaux de congé du personnel paramédical et les soumettent a I'approbation du médecin-chef

du service.

b-2 les activités des infirmiers

Les activités des infirmiers consistent en I'admission des malades, la pratique des
examens complémentaires demandés par les médecins, la préparation des protocoles de
chimiothérapie, les soins infirmiers, I’exécution des prescriptions médicales, la surveillance des

patients, le transfert des malades et I’entretien de la literie.

b-3 Les activités des auxiliaires

> Le secrétariat :

La secrétaire assure l'accueil physique et téléphonique, le filtrage des appels, la gestion
du courrier, la transcription des rapports médicaux, la gestion de I'horaire des médecins, la prise

en charge de la logistique des réunions et le recueil des statistiques du service.

-12 -



Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

» Le brancardage :

Les brancardiers s'occupent du transport des malades entre les différentes unités du

service mais aussi lors de leur transfert vers une autre formation.

» Les agents de sécurité

Les agents de sécurité veillent a la protection des personnes au niveau du service, a
I'organisation des visites lors des horaires attribués, la surveillance et la protection des biens du

service.

- 13-
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I. Type d’étude

Il s’agit d’une étude rétrospective conduite sur les dossiers médicaux des malades.

Il.Période d’étude

L’étude a couvert la période allant du 1erjanvier 2009 au 31 décembre 2013.

lll. Lieu de I’étude

Le service d’hématologie du centre d’oncologie et d’hématologie relevant du CHU

Mohammed VI de Marrakech.

IV. Ciritéres d’inclusion

Tous les patients suivis en consultation d’hématologie ou hospitalisés dans le service

durant la période d’étude.

V.Criteres d’exclusion

Les cas d’hémopathies diagnostiqués en dehors de notre période d’étude.

VI. Etude statistique

Les parametres sur lesquels notre étude a porté sont :
- Les données sociodémographiques : I'dge, le sexe, la race, la profession, le niveau
socio-économique, le type de couverture médicale si elle existe et I'origine

géographique.

- 15 -
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- Les antécédents d’exposition a des facteurs de risque.

- Le type d’hémopathie: bénigne ou maligne.

- Le mode de découverte.

- La voie d’admission.

- Le délai entre le début de la maladie, la 1¢e consultation et I’établissement du
diagnostic.

- Les examens complémentaires avec la base de certitude diagnostique.

- La prise en charge thérapeutique.

L’évolution.

Les données ont été directement recueillies a partir des dossiers des malades disponibles
au niveau des archives du service sur des fiches d’exploitation (voir annexe 1), puis saisies dans
une base de donnée concue a I'aide du logiciel Epi info, qui nous a servie par la suite pour

I’analyse des données.

- 16 -
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|. Etude statistique globale de I’'activité du service :

1. Les admissions :

Durant les cing années de I’étude le service a réalisé 3089 admissions dont 532 patients
admis a 'unité d’hématologie pédiatrique.
Le nombre des admissions a varié entre 542 patients admis en I’an 2009 et 692 admissions en

I’an 2012 soit une augmentation de 27,7%. La moyenne annuelle a été de 617,8 admissions par

an.
650 692 669
1000 542 536
8
] 500
[J]
5
£
S 0
2009 2010 2011 2012 2013
Années

Figure 5: Répartition des admissions en fonction des années

2. Recrutement et référence :

Nos patients sont recrutés essentiellement par le biais de la consultation (93,5% des cas),
secondairement par le biais des transferts d’autres services (6%) et exceptionnellement par le
biais des urgences (0,5%). La majorité de nos patients sont référés par des médecins généralistes
(68,2%). La gastro-entérologie est la discipline qui nous réfere le plus de malades parmi toutes
les spécialités médicales, alors que la chirurgie viscérale est la premiére parmi les spécialités

chirurgicales.
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Tableau II: Répartition des cas en fonction du mode d'admission et de la spécialité du médecin référent.

Recrutement et référence Effectif Pourcentage
Consultation 2890 93,5%
Mode de recrutement Transfert 185 6%
Urgences 14 0,5%
Médecin généraliste 2107 68,2%
Non précisée 589 19,1%
Chirurgien viscéraliste 76 2,5%
Gastro-entérologue 56 1,8%
neurochirurgien 45 1,4%
Oto-rhino-laryngologue 43 1,4%
Dermatologue 28 0,9%
Gynécologue 24 0,8%
Endocrinologue 23 0,7%
Cardiologue 20 0,6%
Répartition des patients en néphrologue 15 0,5%
fonction de la spécialité du traumatologue 13 0,4%
médecin référent Psychiatre 11 0.3%
Anesthésiste-réanimateur 10 0,3%
Chirurgien maxillo-facial 9 0,2%
Pneumologue 6 0,1%
Hématologue 4 0,1%
Interniste 3 0,09%
Rhumatologue 2
Ophtalmologue 2
Oncologue 1 0,25%
Urologue 1
neurologue 1
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3. Les principaux indicateurs d’activité du service :

3-1 Le taux d’occupation moyen des lits (TOM) :

Le taux d’occupation moyen des lits est passé de 67,1% en 2011 a 97% en 2013. On ne

dispose pas des données des années antérieures (2009 et 2010) concernant I’ancien service.

Tableau lll: Evolution du TOM en fonction des années.

2011 2012 2013

TOM 67,10% 81% 97%

3-2 Ladurée moyenne de séjour (DMS) :

La durée moyenne de séjour varie entre 8,83 jours en 2011 et 9,8 jours en 2013.

Tableau IV: Evolution de la DMS en fonction des années.

2011 2012 2013

DMS 8,83 jours 10,88 jours 9,8 jours

3-3 Nombre de consultations externes :

Le nombre de consultations externes réalisées par le service d’hématologie du COH suit

un sens croissant, il est passé de 3170 consultations en 2011 a 5350 en 2013.

5350
@ 6000 4676

S

8 4000 3170

E

S 2000

%

o 0

2 2011 2012 2013
[«]

2 Années

Figure 6: Répartition des consultations externes.
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3-4 Répartition des admissions a I’hospitalisation conventionnelle (2011-2013).

On note une diminution remarquable du nombre des patients hospitalisés en 2012 et en

2013 par rapport a 2011.

700 621

8 600
S 500
o

fe)

; 400
2 300

2011 2012 2013
Années

Figure 7: Répartition des admissions a I'hospitalisation conventionnelle.

3-5 Répartition des admissions a I’hdpital du jour (2011-2013).

Le nombre des admissions a I’hopital du jour a connu une augmentation considérable

passant de 4339 admissions en 2011 a 9019 en 201 3. Soit une augmentation de 107,8%.

2011 2012 2013

Années

Figure 8: Répartition des admissions a I'hdpital de jour.

3-6 Activité de I’'unité de greffe de moelle

L’'unité de greffe de moelle n'a été réellement fonctionnelle qu’en 2012. Ainsi trois

opérations de greffe ont été réalisées par le service en 2012 dont deux greffes de moelle
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allogénique et une opération de greffe de moelle autologue sans congélation des cellules
souches, alors qu’en 2013 le service a réalisé sept opérations dont deux allogreffes et cinqg

autogreffes de moelle osseuse sans congélation des cellules souches.

3-7 Coefficient et intervalle de rotation (ROT et IROT)

Le coefficient de rotation est de 36,36 en 2013 contre 27,75 en 2011 ; c’est-a-dire qu’un
lit hospitalier est occupé par 36 malades en 2013 et 27 malades en 2011 successivement durant
I’année.

L’'IROT qui représente le nombre moyen de jours qu’un lit reste inoccupé entre le passage

de deux patients. Il est passé de 4,33 jours en 2011 a 0,36 jours en 2013.

Tableau V: Evolution du coefficient et de l'intervalle de rotation en fonction des années.

Indicateurs 2011 2012 2013
ROT 27,75 27,14 36,36
IROT 4,33 2,57 0,36

3.8. La couverture sociale :

Seulement 17,9 % de nos patients sont mutualistes. Les patients couverts par le RAMED
représentent 40,9 % des cas. Ce régime n’a été instauré au Maroc qu’en 2011. Cependant il faut
noter qu’avant cette date les malades indigents bénéficient d’une prise en charge gratuite apres
dépot d’un justificatif.

Tableau VI: Répartition des patients en fonction du type de couverture sociale.

Nombre de cas pourcentage
RAMED 1263 40,9%
CNSS 301 9,7%
CNOPS 156 5%
Mutualiste OCP 27 0,9%
FAR 16 0,5%
Autres 12 0,4%
Non précisé 43 1,4%
Non mutualiste et sans RAMED 803 26%
Non précisé 468 15,1%
Total 3089 100%
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4. L’évolution globale :

4-1 La répartition des décés selon les années

Le nombre total des déces est de 294. Le taux de mortalité annuel a relativement

augmenté passant de 6,64% en I’an 2011 a 16,7% en I’an 2013, avec une moyenne de 9,5% par

an.

Tableau VII: Répartition des déces selon les années.

Années 2009 2010 2011 2012 2013 Total
Nombre de déceés 36 47 42 57 112 294
Nombre de malades 542 536 650 692 669 3089
Taux de mortalité 6,64% 8,76% 6,46% 8,23% 16,7% 9,5%

4-2 Le nombre des patients perdus de vue selon les années

Durant les cing années de notre étude on a observé la perte de vue de 1461 cas

représentant 47,3% de tous les patients admis.

Tableau VIII: Répartition des patients perdus de vue selon les années.

Année 2009 | 2010 2011 2012 2013 | Total

Nombre des patients perdus de vue 304 205 245 302 405 1461

Il. Etude statistique des différentes pathologies :

Durant cinq ans le service a admis un total de 3089 cas. La pathologie bénigne est la plus
fréquente avec 1606 cas (52%). Les hémopathies malignes ont représenté 48% des admissions
soit 1483 cas. Lors des trois premiéres années de notre étude, les hémopathies malignes sont
moins fréquentes que les hémopathies bénignes alors qu’en 2012 et 2013 on note un profil

inversé de cette répartition.
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Figure 9: Répartition des admissions en fonction du type d'hémopathie.

1. Les hémopathies malignes :

Elles représentent 48% des admissions (1483 cas). Les lymphomes sont au premier rang
avec 654 cas (44,1%): Dont 498 cas de lymphomes non hodgkiniens (33,6%) et 156 cas de
lymphome hodgkiniens (10,5%), suivis par les leucémies avec 453 cas (30,5%) puis par le
myélome multiple avec 164 cas (11,1%). Les syndromes myéloprolifératifs occupent le 4¢me rang
avec 156 cas représentant 10,5% des hémopathies malignes. Les syndromes myélodysplasiques
et les pathologies intermédiaires SMD/SMP représentent 3,1% par un total de 47 cas, suivi par le

plasmocytome par 5 cas soit 0,3% et en dernier I’histiocytose Langerhansienne par 4 cas.
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Tableau IX: Répartition des cas d'hémopathies malignes en fonction du type.

Hémopathies Nombre de cas TOTAL %
2009 | 2010 | 2011 | 2012 | 2013
Lymphomes : 111 97 125 157 164 654 44.1%
Lymphomes non hodgkiniens 86 73 84 125 130 498 33,6%
Lymphomes hodgkiniens 25 24 41 32 34 156 10,5%
Leucémies 75 75 91 118 94 453 30,5%
Les syndromes myéloprolifératifs 29 30 34 35 28 156 10,5%
Le myélome multiple 24 25 31 37 47 164 11,1%
Le plasmocytome 2 1 1 1 0 5 0,3%
Les syndromes myélodysplasiques 6 16 7 7 42 2,8%
SMD/SMP 0 0 1 3 5 0,3%
L’histiocytose Langerhansienne 1 0 0 2 4 0,26%
Total 248 236 298 356 345 1483 100%

a. Répartition selon I’age :

La répartition des patients selon les classes d’age est bimodale avec deux pics dont I'un

est observé dans la classe de 0 a 14 ans (280 cas) et I'autre dans la classe d’age de 55 a 64 ans

(246 cas). La classe d’age de plus de 75 ans est la plus faiblement représentée avec un effectif

de 99 patients. La classe des enfants de 0 a 14 ans est la plus représentées avec un total de 280

cas.
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Figure 9: Répartition des admissions en fonction du type d'hémopathie
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b. Répartition selon le sexe :

Le sexe masculin prédomine parmi les patients souffrant d’hémopathies malignes. Le

sex-ratio M/F=1,76 (946/537).

B Sexe masculin

H Sexe féminin

Figure 11: Répartition en fonction du sexe.

¢. Répartition en fonction du lieu de provenance du malade

Plus de la moitié des patients atteints d’hémopathies malignes (57,9%) résident dans la
région de Marrakech Tensift El Haouz. La ville de Marrakech vient en premiere position avec
40,9% des cas, suivie par El kelaa par 5,7%, El Haouz par 5,6%, la province de Chichaoua par
2,5%, Rhamna par 2,2% et la ville d’Essaouira avec 1%.

Le reste se répartit entre les villes et régions voisines avec par ordre d’importance : Quarzazate
et ses régions par 4,2%, Safi avec 2,8%, Agadir par 1,5%, Laayoune et ses régions par 1,4%, Azilal
0,7% et Beni Mellal par 0,5%. Ainsi que dans d’autres régions non voisines tel que: Settat (6cas),
Casablanca (6cas), Meknes (4cas), Fés (2cas), Kenitra (2cas). Voire méme hors du pays: France

(2cas), Italie (1cas).
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Tableau X: Répartition en fonction du lieu de provenance du malade.

Origine Nombre de cas pourcentage
Marrakech 607 40,9%
Autres villes et provinces de la région MTH : 253 17%
-El kelaa des sraghna 85 5,7%
- Al Haouz 84 5,6%
- Chichaoua 37 2,5%
-Rhamna 32 2,2%
-Essaouira 15 1%
Villes et provinces des autres régions: 315 21,2%
—-Quarzazate 45 3%
- Safi 42 2,8%
- Agadir 23 1,5%
-Laayoune 13 0,9%
-Zagoura 12 0,8%
-Azilal 11 0,7%
-Benimellal 7 0,5%
-Taroudant 7 0,5%
-Tinghir 6 0,4%
-Settat 6 0,4%
-Casablanca 6 0,4%
-Tiznit 4 0,2%
-Goulmim smara 4 0,2%
-Meknes 4 0,2%
-Eddakhla 3 0,2%
-El jadida 2 0,1%
-AssaZag 2 0,1%
-Fes 2 0,1%
-Taza 2 0,1%
-Kenitra 2 0,1%
-Berkane 1 0,05%
-Assila 1 0,05%
-Mohammadia 1 0,05%
-khouribga 1 0,05%
—OQOued Zem 1 0,05%
Etranger 3 0,2%
Origine non précisée 412 27,8%
Total 1483 100
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B Marrakech
B kelaa des sraghna
H Al Haouz
W Safi
B Quarzazate et régions
B Chichaoua
B Rhamna
B Agadir
1 Laayoune et régions
M Essaouira
m Azilal
1 Benimellal
Autres

Non précisé

Figure 12: Répartition des patients en fonction de leur provenance.

Milieu d’origine urbain ou rural :

La répartition des patients se fait d’'une maniere égale entre le milieu rural et urbain.

m Rural

H Urbain

= Non précisé

Figure 13: Répartition en fonction du milieu de résidence
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d. Répartition en fonction du secteur d’activité :

Les secteurs d’activité sont dominés par l'agriculture suivie par le commerce puis le
secteur industriel et des mines ou les patients exercent des fonctions d’ouvriers, puis celui de

I’artisanat. 75,1 % des femmes sont sans profession (femmes au foyer).

Tableau XI: Répartition en fonction du secteur d'activité du patient.

Secteur d'activité Effectif Pourcentage
Agriculture 84 5,6%
Commerce 54 1,9%
Industrie/construction/mines 39 2,8%
Artisanat /métiers d’art 31 2,4%
Tourisme/hotellerie/restauration 29 0,9%
Transport 27 1,1%
Administration 15 1%
Education/enseignement 7 0,9%
Santé 3 0,4%
Péche/métiers de la mer 1 0,1%
Retraité* 39 2,4%
Sans** 330 19,3%
Femme au foyer 403 26,9%
Indéterminé 420 34,2%
Total 1483 100%

* . Retraité et profession antérieure non déterminée.
** . Sans = Enfant.

e. Mortalité :

Le taux de mortalité due aux hémopathies malignes au service d’hématologie est de 18,8%.

Tableau XlI: la mortalité dans le service d’hématologie.

Evolution Effectif Pourcentage
Décédé 279 18,8%
Vivant 526 35,5%
Perdu de vue 678 45,7%
Total 1483 100%
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1.1. Les lymphomes :

On a enregistré 654 cas de lymphomes. Les lymphomes non hodgkiniens représentent

76,2% des cas et le lymphome hodgkinien 23,8% par 156 cas.

a. Les lymphomes non hodgkiniens :

Durant cing ans le service a colligé 498 cas de LNH. La fréquence annuelle varie entre 73

cas en I’an 2010 et 130 cas en I’an 2013 avec en moyenne 99,6 cas par an.

Tableau XIII: Evolution de la fréguence des cas de LNH en fonction des années.

années 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 86 73 84 125 130 498

a-1 Age :
L’age des patients varie entre 2 et 91 ans avec une moyenne d’age de 45,5 ans. L'age
médian est de 49,5 ans.
L’dge moyen et ’dge médian ne différent pas significativement entre les deux sexes. Ce dernier
est de 49 ans pour les hommes et de 48 ans pour les femmes, alors que ’dge moyen est de 46
ans pour les hommes et de 46,5 ans pour les femmes.

Les cas diagnostiqués chez les enfants de 0 a 14 ans représentent 17,7% du total des cas

incidents.
100
wv
S g0
[}
el
@ 60
£
e 40
2

20

0-14 15-24 25-34 35-44 45 -54 55 -64 65 -74 275ans

ans ans ans ans ans ans ans
Tranches d'age

Figure 14: Répartition des cas en fonction de I'dge.
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a-2 Sexe

L’incidence des LNH est deux fois plus élevée chez le sexe masculin ce dernier représente
61,8% soit 308 cas alors que le sexe féminin représente 38,2% soit 190 cas. Le sex-ratio

M/F=1,62 (308/190).

a-3 Types histologiques
84,1% des LNH sont des lymphomes B, les lymphomes T représentent 8,6% des cas. Plus
d’un cas sur trois est un LNH a grandes cellules de phénotype B (172 cas).
Le lymphome de burkitt vient en 2¢me position en termes de fréquence avec 15,1 % (75 cas), ce
dernier est le LNH le plus fréquent chez I’enfant 75% (57 cas).

67,1% de nos patients ont présenté un LNH agressif.

B LNH diffus a grandes cellules B

B Lymphome de burkitt

® Lymphome folliculaire

B Lymphome lymphoblastique

B Lymphome B de la zone marginale

M LT cutané

B Lymphome a cellules du manteau

B L. lymphoplasmocytaire/waldenstrém

Lymphome lymphocytique

M Autres LB

W Autres LT

LNH, SAI

Figure 15: Répartition des cas en fonction du type histologique.
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a-4 Répartition selon la localisation :

Les LNH extra ganglionnaires représentent 24,9 % (124 cas) du nombre total des cas de
LNH avec prédominance des localisations digestives surtout gastriques, des localisations

cutanées et cérébrales.

B LNH extra-ganglionnaires

B LNH ganglionnaires

Figurel16: Répartition des LNH en fonction de leur localisation.

a-5 Répartition par stade :

Plus d’un cas sur deux est diagnostiqué au stade IV (53,4%). 33,4% des cas présentent un

stade localisé alors que 66,6% présentent un stade avancé.

m Stade |

M Stade ll
m Stade lll
M Stade IV

Figure 17: Répartition des cas en fonction du stade évolutif.

a-6 Traitement :

Parmi les 498 cas de LNH admis au service 449 ont recu une chimiothérapie, dix malades

ont recu une radiothérapie complémentaire. Quatre patients ont été opérés et quatre autres ont
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bénéficié d’une greffe de moelle. Toutefois, il faut noter la perte de vue de 49 patients avant
toute thérapeutique, et 112 patients aprés avoir commencé leur traitement sans pouvoir

I’achever.

a-7 Evolution :

L’évolution des cas de LNH admis au service durant cette période a été marquée par le
déces de 84 patients (16,86%). La rémission compléte a été le cas chez 173 patients soit 38,5%.

On déplore la perte de vue perdus de 161 cas, dont I’évolution reste indéterminée.

b. Le lymphome Hodgkinien :

Entre 2009 et 2013 le service d’hématologie du CHU Mohammed IV a recruté 156 cas de

lymphome Hodgkinien. La fréquence annuelle moyenne est de 31,2 cas par an.

Tableau XIV: Fréqguence du lymphome Hodgkinien en fonction des années.

années 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 25 24 41 32 34 156

b-1 Répartition selon I’age :

L’age des patients varie entre 2 ans et 77 ans avec une moyenne d’age de 32 ans.
(Hommes 31 ans, femmes 33 ans). L’'age médian est de 30 ans pour les deux sexes et pour
I’ensemble des cas. Les enfants agés entre 2 et 14 ans représentent 14,7 %.

Les sujets agés entre 15 et 34 ans sont les plus fréquemment touchés par cette maladie

et représentent 42,9 % des cas. Les sujets agés de plus de 55 ans représentent 16% des cas.
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Nombre de cas

0-14 15-24 25-34 35-44 45 - 54 55 - 64 65 - 74 275 ans
ans ans ans ans ans ans ans

Tranches d'age

Figure 18: Répartition en fonction de I'dge.

b-2 Répartition selon le sexe :

La répartition selon le sexe montre une prédominance masculine. Le sex-ratio M/F est de

1,55 (95/61).

Bl Sexe masculin

M Sexe féminin

Figure 19: Répartition en fonction du sexe.

b-3 Répartition selon le type histologique :

La maladie d’Hodgkin sclérosante et nodulaire (SN) ou type 2 est le type histologique le

plus fréquent: 118 cas (75,6%), suivie par le type a cellularité mixte (CM) ou type 3 avec 23 cas
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(14,7%). Le type a prédominance lymphocytaire vient en 3@me position avec 7 cas (4,5%), alors que

le type a déplétion lymphocytaire ou type 4 n’est jamais détecté.

Le type histologique n’a pas été précisé dans huit cas (5,1%).

0% 5-1% 4.5%

T

H Type 1 (PL)

H Type 2 (SN)
Type 3 (CM)

H Type 4 (DL)

= Non précisé

b-4 L’immunohistochimie :

Figure 20: Répartition selon le type histologique.

Dans cette série, il y’'a 142 cas de LH marqués (91%). Les marqueurs les plus utilisés sont

le CD15 et le CD30. lls sont tous les deux exprimés dans 121 cas, 7 cas expriment le CD15 et

n’expriment pas le CD30, 14 cas expriment le CD30 mais n’expriment pas le CD15.

Tableau XV: Répartition des cas selon le profil immuno-histochimique

Marqueurs Nombre de cas pourcentage
CD15+ CD30+ 121 85,2%
CD15+ CD30- 7 4,9%
CD15- CD30+ 14 9,9%
Total 142 100%

b-5 Répartition selon le stade selon la classification d’Ann Arbor :

Le bilan d’extension permet de classer les LH en quatre stades, selon la classification

d’Ann Abor [29].
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Tableau XVI: classification d’Ann Arbor

Stade | Atteinte d’une seule aire ganglionnaire sus ou sous diaphragmatique

Stade Il Atteinte d’au moins deux aires ganglionnaires d’'un méme coté du diaphragme

Stade lll | Atteinte ganglionnaire de part et d’autre du diaphragme
(la rate correspond a un groupe ganglionnaire)

Stade IV | Atteinte viscérale a distance d’une aire ganglionnaire atteinte
(médullaire, hépatique, pulmonaire.....)

+E : Atteinte viscérale contigué a une aire ganglionnaire atteinte, de pronostic moins
péjoratif qu’une atteinte a distance.

+A: Absence de signes généraux

+B : Présence de signes généraux

71 cas dans notre série sont diagnostiqués tardivement au stade IV. Douze cas ont été

admis au stade |, 45 au stade Il et 28 cas au stade lll.

H Stade |

H Stade I
Stade Il

M Stade IV

Figure 21: Répartition par stades.

b-6 Traitement :

Parmi les 156 cas de lymphome Hodgkinien admis au service, 150 patients ont recu une

chimiothérapie, parmi eux 25 cas ont été traité par radiothérapie complémentaire et deux

patients ont bénéficié d’une greffe de moelle.
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Six patients n’ont recu aucune thérapeutique vu qu’ils ont été perdus de vue juste apres le

diagnostic.

Tableau XVII: Traitement des cas de lymphome Hodgkiniens.
Type de traitement Effectif Pourcentage
Chimiothérapie 150 96,1%
Radiothérapie 25 16%
Greffe de moelle 2 1,3%

b-7 Evolution :

L’évolution est en générale bonne, marquée par la rémission complete chez 75,6% des
patients atteint de cette maladie durant la période de I’étude. Toutefois on a constaté le déces de
10 patients soit un taux de 6,4%. L’échec thérapeutique a été le cas chez 3 patients et quatre
autres ont présenté une rechute de la maladie et sont en cours de suivi. L’évolution n’a pas été

déterminée chez 16 patients perdus de vue.

1.2. Les leucémies aiqués :

Durant la période d’étude le service a admis 378 cas de leucémie aigué. La fréquence
annuelle varie entre 57 cas en I’an 2009 et 102 cas en I’an 2012 soit une augmentation de 78,9

%, avec une moyenne annuelle de 75,6 cas par an.

Tableau XVIII: Les différents types de leucémies aigués.

Type de leucémie 2009 | 2010 | 2011 2012 | 2013 | Total %
Leucémie aigue myéloblastique 27 41 37 49 47 201 53.2%
Leucémie aigue lymphoblastique 25 21 35 52 29 162 42.8%
Leucémie aigué, SAI* 5 3 3 1 3 15 4%
Total 57 65 75 102 79 378 100%

*sans autres informations.
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a. Les leucémies aigués myéloblastiques :

La leucémie aigué myéloblastique est de loin le type de leucémie le plus fréquent dans

notre contexte représentant 53,2% de toutes les leucémies aigués, la prévalence annuelle est de

40 nouveau cas par an.

a-1 Age :

La répartition en fonction de I’age objective une atteinte de toutes les tranches d’ages
avec une diminution de la fréquence avec I’dge. On note un pic de fréquence chez les enfants de

0 a 14 ans. L’age moyen est de 35,3 ans, alors que I’age médian est de 35 ans.

Nombre de cas

0-14 15-24 25-34 35-44 45-54 55-64 65-74 275ans
ans ans ans ans ans ans ans

Tranches d'age

Figure 22: Répartition des cas en fonction de I'age.

a-2 Sexe :

La répartition en fonction du sexe des patients atteints de LAM objective une

prédominance de cette pathologie chez le sexe masculin. Le sex-ratio est de 1,39.
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W Sexe masculin

H Sexe féminin

Figure 23: Répartition en fonction du sexe.

a-3 Répartition en fonction du type cytologique :

La LAM2 est le type de LAM le plus fréquent dans notre contexte et représente (32,8%),

suivi par la LAM4 représentant 19,9%.

mLAM1
B LAM 2
B LAM 3
mLAM 4
B LAMS
mLAM 6
mLAM 7

= Non précisé

Figure 24: Répartition selon le type.

a-4 Traitement :

9 patients n’ont bénéficié d’aucune thérapeutique vu leur perte de vue précoce. 90% de

nos patients ont recu une chimiothérapie (181 cas).
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a-5 Evolution :

La rémission compléte en fin de traitement a été obtenue chez 39 cas dont 4 cas ont
présenté une rechute secondairement. On déplore le déces de 90 patients soit 44,8%, dont 11
cas décédés précocement avant le début de la chimiothérapie et 79 cas au cours du traitement.

63 cas ont été perdus de vue.

b. Les leucémies aigués lymphoblastigues :

Les leucémies aigués lymphoblastiques viennent au deuxiéme rang avec 162 cas, soit

42,8% des leucémies aigués.

b-1 Age :
La leucémie aigué lymphoblastique est une pathologie essentiellement de I’enfant. En

effet 68,5% de nos patients sont agés entre 0 et 14 ans (111cas). L’age moyen est de 13,8 ans et

I’age médian est de 8 ans.

120

100

80

60

40

Nombre de cas

20

0-14 15-24 25-34 35-44 45 - 54 55 - 64 265ans
ans ans ans ans ans ans

Tranches d'age

Figure 25: Répartition en fonction de I'age.
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b-2 Sexe :

La répartition en fonction du sexe objective une atteinte essentiellement du sexe

masculin. Le sex-ratio M/F est de 1,49.

H Sexe masculin

M Sexe féminin

Figure 26: Répartition en fonction du sexe

b-3 Traitement :

La totalité de nos patients ont bénéficié d’une chimiothérapie selon le protocole national

(MARRALL 06).

b-4 Evolution :

La rémission compléte en fin de traitement a été obtenue chez 43 patients (26,54%). On a

enregistré 36 déces soit un taux de 22,2%. On déplore la perte de vue de 61 patients. 6 patients

ont présenté une rechute aprés la RC.

1.3. Les leucémies lymphoides chroniques :

Nous avons colligé sur ces 5 ans d’étude 72 cas de leucémie lymphoide chronique

représentant 15,9% de toutes les leucémies.

Tableau XIX: Fréquence de la LLC en fonction des années

Type de leucémie

2009

2010

2011

2012

2013

Total

Leucémie lymphoide chronigue

17

10

15

15

15

72
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a. Age:

La répartition de nos patients en fonction de I’age objective une atteinte essentiellement

des sujets entre 55 et 74 ans (63,9%). L’age médian est de 65 ans, alors que I’Age moyen est de

64 ans.

Nombre de cas

35 -44ans 45 -54ans 55 -64ans 65 - 74ans >75 ans
Tranches d'age

Figure 27: Répartition en fonction de I'dge.

b. Sexe:

Nous avons enregistré une prédominance du sexe masculin représentant 59,7% des

patients atteints de LLC. Le sex-ratio est de 1,48.

H Sexe masculin

B Sexe féminin

Figure 28: Répartition en fonction du sexe.
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¢. Répartition par stades selon la classification de Binet :

Nous avons enregistré 13 cas au stade A, 14 au stade B et 45 au stade C de la

classification de Binet.

H Stade A
M Stade B

= Stade C

Figure 29: Répartition des cas selon la classification de Binet.

d. Traitement :

L’abstention thérapeutique a été la régle chez 11 cas. 61 cas ont bénéficié d’une

chimiothérapie. 7 patients ont eu besoin de transfusion sanguine lors de leur séjour au service.

e. Evolution :

La réponse a été bonne pour 37 patients (60,6%). Quatre cas ont présenté une rémission
partielle, et onze étaient réfractaires au traitement. On déplore le déces de 2 patients dans notre

série.

1.4. Les leucémies a tricholeucocytes

Nous avons colligé 3 cas de leucémie a tricholeucocytes représentant 0,7% de toutes les

leucémies.
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a. Age:
Les patients atteints de leucémie a tricholeucocytes sont agés respectivement de 35, 43

et 53 ans.

b. Sexe:

Deux des cas admis pour leucémie a tricholeucocytes dans notre série sont de sexe

féminin, contre un seul cas de sexe masculin.

c. Traitement:
Les trois patients ont bénéficié d’une chimiothérapie dont un avait bénéficié d’une

splénectomie.

d. Evolution:
L’évolution était bonne pour tous les patients avec une réponse compléete a la

chimiothérapie cependant on note la perte du vue avant la fin du traitement d’un d’entre eux.

1.5. Les syndromes myéloprolifératifs chroniques :

Nous avons colligés durant la période de notre étude 156 cas de syndromes
myéloprolifératifs chroniques. La leucémie myéloide chronique (LMC) a été au premier rang avec
80 cas soit 51,3%, suivie par la polyglobulie primitive avec 45 cas. La thrombocytémie essentielle
occupe le 3@me rang avec 15 cas suivie par la myélofibrose idiopathique avec 12 cas. Le type du

syndrome myéloprolifératif n’a pas été précisé pour 4 cas.

Tableau XX : Répartition en fonction des différents types de syndromes myéloprolifératifs.

Syndrome myéloprolifératif 2009 2010 2011 2012 2013 Total
Leucémie myéloide chronique 10 14 19 21 16 80
Polyglobulie primitive 11 10 8 11 5 45
Thrombocytémie essentielle 5 1 2 2 5 15
Myélofibrose idiopathique 2 4 3 1 2 12
SMP SAI* 1 2 0 0 4
Total 29 30 34 35 28 156

*sans autres informations
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a. Les leucémies myéloides chroniques :

La leucémie myéloide chronique est de loin le syndrome myéloprolifératif le plus fréquent

dans notre série. Nous avons colligé 80 cas de LMC soit 51,3% de I’ensemble des SMP.

a-1 Age:

La fréquence de la LMC augmente progressivement avec I’age pour atteindre son apogée

entre 35 et 44 ans. L’age médian est de 39,5 ans avec une moyenne d’age de 43 ans.

Nombre de cas

0-14 15-24 25-34 35-44 45 -54 55 -64 65 -74 275ans

ans ans ans ans ans ans ans
Tranches d'age

Figure 30: Répartition en fonction de I'age.

a-2 Sexe :

La répartition en fonction du sexe objective une atteinte égale des deux sexes. Le sexe

ratio est de 1.

| Sexe masculin

M Sexe féminin

Figure 31: Répartition en fonction du sexe.
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a-3 Traitement :

55 patients ont recu I'lmatinib (68,75%). 5 cas ont été perdus de vue sans traitement

juste apres le diagnostic. Le reste des cas ont recu une chimiothérapie (Hydroxy-urée).

a-4 Evolution :

La rémission compléte a été le cas chez 50 patients (62,5%). On a enregistré deux cas de
déces durant notre période, soit un taux de 2,5%. On a constaté la perte de vue de 17 cas dont

11 en échec thérapeutique. Onze cas sont en cours de suivi.

b. La polyglobulie primitive :

La polyglobulie primitive arrive au deuxiéme rang des SMP avec un total de 45 cas soit

28,8% de tous les SMP.

b-1 Age:
La fréquence de la polyglobulie primitive augmente progressivement avec I'dge et
présente deux pics de fréquence un entre 35 et 44 ans et le deuxieme entre 55 et 64 ans. L’age

médian est de 55 ans et I’dge moyen est de 56 ans avec des extrémes d’dge de 28 et 81 ans.

wlalt.

28 - 34ans 35 - 44 ans 45 - 54 ans 55 - 64ans 65 - 74ans 275 ans
tranches d'age

12

10

oo

)]

Nombre de cas
S

N

Figure 32: Répartition en fonction de I'age.
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b-2 Sexe :

Dans notre contexte cette pathologie atteint surtout les hommes. En effet, le sexe

masculin représente 75,6% des cas, avec un sex-ratio de 3,1.

B Sexe masculin

B Sexe féminin

Figure 33: Répartition en fonction du sexe.

b-3 Traitement :

Parmi nos 45 patients 20 ont bénéficié d’une chimiothérapie a base d’hydroxy-urée
(44,4%) et 17 cas n’ont bénéficié que de saignées. Pour huit cas I’abstention thérapeutique a été

la régle.

b-4 Evolution :

Un patient est décédé lors de son hospitalisation (2,2%). Le reste des patients sont en

cours de suivi.

c. Lathrombocytémie essentielle

Nous avons colligé 15 cas de thrombocytémie essentielle réparties en 5 cas en 2009, 1
cas en 2010, 2 cas en 2011, 2 en 2012 et 5 en 2013. Soit une fréquence annuelle de 3 cas par

an.
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c-1Age:
La thrombocytémie essentielle touche surtout les sujets entre 45 et 64 ans (66,7%). L’age

moyen est de 53,5 ans, I’dge médian est de 52 ans, avec des extrémes d’age de 28 et 80 ans.

Nombre de cas

O R N W b U1 O

28 - 34ans 35-44ans 45 - 54ans 55 - 64ans 265 ans
Tranches d'age

Figure 36: Répartition en fonction de I'age.

c-2 Sexe :

La thrombocytémie essentielle atteint principalement le sexe masculin. Le sex-ratio est

de 1,14.

B Sexe masculin

M Sexe féminin

Figure 37: Répartition en fonction du sexe.
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c-3 Traitement :

Tous nos patients ont recu un traitement a base d’hydroxy-urée et un traitement

antiagrégant plaquettaire au long cours pour 7 d’entre eux.

c-4 Evolution :

La rémission complete a été observée chez 8 patients. La rémission partielle a été le cas
chez 2 patients. 3 cas sont en cours de suivi et les deux autres patients ont été perdus de vue

précocement juste apres l'initiation du traitement.

d. La myélofibrose idiopathigue :

Durant notre période d’étude 12 cas de myélofibrose idiopathique ont été suivis dans

notre formation, représentant 7,7% de ’ensemble des syndromes myéloprolifératifs.

d-1Age:
La myélofibrose idiopathique est une pathologie du sujet agé. L’'dge de nos patients a

varié entre 18 et 75 ans. On note un pic de fréquence entre 55 et 64 ans. L’Age moyen est de 48

ans alors que I’dge médian est de 54 ans.

Nombre de cas

18 - 24 25 -34 35 -44 45 -54 55 - 64 65 - 74 >75ans
ans ans ans ans ans ans

Tranches d'age

Figure 34: Répartition en fonction de I'age.

- 49 -



Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

d-2 Sexe :

Six cas sont de sexe masculin contre 6 de sexe féminin, le sex-ratio est de 1.

H Sexe masculin

M Sexe féminin

Figure35: Répartition en fonction du sexe.

d-3 Traitement :

La totalité de nos patients ont recus des transfusions itératives. Quatre cas ont recus des

cures de chimiothérapie a base d’hydroxy-urée (2 cas) et de thalidomide (2 cas).

d-4 Evolution :

L’évolution est bonne pour 4 cas dont trois sont en rémission compléte et un cas en

rémission partielle. Six cas sont au cours de suivi et deux cas ont été perdus de vue.

1.6. Le myélome multiple :

Durant 5 ans le service d’hématologie a colligé 164 cas de myélome multiple soit 5,3% de
toutes les admissions du service et 11,1% du nombre des hémopathies malignes. Le nombre de
cas a connu une augmentation significative passant de 24 cas en 2009 pour atteindre 47 cas en
2013 avec une moyenne annuelle de 32,8 cas par an.

Tableau XXI: Fréquence du myélome multiple en fonction des années.

Année

2009

2010

2011

2012

2013

Total

Nombre de cas

24

25

31

37

47

164
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a. Répartition en fonction de I’age :

La moyenne d’dge est de 58 ans (57,5ans pour les hommes et 56,8 ans pour les
femmes), I’age médian est de 57 ans pour la population globale et pour le sexe féminin et de 58
ans pour le sexe masculin, avec des extrémes d’age de 31 et 86 ans.

La répartition des cas en fonction de I’dge objective que :

- 14 patients ont un age <44 ans, soit 8,5%.
-83,5% de nos patients sont agés entre 45 et 74 ans.

-7,9 % des patients sont agés de =75 ans (13patients).

Nombre de cas

31-44ans 45 -54ans 55 -64ans 65 - 74ans >75 ans

Tranches d'age

Figure 38: Répartition selon I'dge.

b. Répartition en fonction du sexe :

On a enregistré une nette prédominance masculine avec 102 cas soit 62,2%, contre 62

femmes soit 37,8%. Le sex-ratio M/F était de 1,64.
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| Sexe masculin

B Sexe féminin

Figure 40: Répartition en fonction du sexe.

¢. Répartition par stades cliniques selon la classification de Durie et Salmon :
Selon les éléments cliniques, biologiques et radiologiques de la classification de Durie-

Salmon nos malades ont été classés en 3 stades :

Tableau XXII: Répartition par stades cliniques selon la classification de Durie et Salmon.

Stade Nombre de cas Pourcentage
| 28 17,1%
Il 23 14%
I-A 69 42,1%
-8 39 23,8%
Non précisé 5 3%
Total 164 100%

La majorité de nos patients ont consulté a un stade tardif, puisque 108 (65,9%) malades

sont au stade Ill. Plus d’un cas sur 5 a une insuffisance rénale.
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3%

H Stade |
M Stade |
M Stade llI-A
M Stade IlI-B

H Non précisé

Figure 40: Répartition par stades selon la classification de Durie et Salmon.

d. Répartition en fonction du composant monoclonal :

L’analyse du composant monoclonal montre que I'immunoglobuline sécrétée est de type
IgG dans la majorité des cas (86 cas), suivie par I'lgA chez 38 patients et les chaines légéres
kappa ou lambda pour 18 patients, et un seul cas sécrétant d’IgM . Le MM est non sécrétant chez
5 cas. Le type d’immunoglobuline n’a pas été précisé pour 16 cas le plus souvent a la suite de

leur perte de vue.

Non précisé

Non sécrétant

IgM 1

Chaines légeres

IgA

1gG

0 20 40 60 80 100

Figure 41: Répartition en fonction du composant monoclonal
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e. Traitement :
Parmi les patients atteints de myélome multiple admis au service d’hématologie 151 ont
bénéficié d’'une chimiothérapie les 13 patients restants n’ont bénéficié d’aucune thérapeutique
vu leur perte de vue juste apres I'établissement du diagnostic. Un patient a été traité par une

radiothérapie a visée antalgique et cinq ont bénéficié d’une greffe de moelle autologue.

Tableau XXIlI: Traitement des patients atteints de myélome multiple.

Type de traitement Effectif Pourcentage
Chimiothérapie 151 92,1%
Radiothérapie 1 0,6%
Greffe de moelle 5 3%
Autres :

- Transfusion sanguine 12 7,3%

- Bisphosphonates 21 12,8%

- Hémodialyse 35 21,3%

f. Evolution :

La rémission complete a été observée chez 60 patients soit 36,58% .On déplore le décés
de 9 patients au niveau du service soit un taux de 5,48%. 72 cas ont été perdus de vue dont 13
perdus de vue précocement avant toute thérapeutique et 11 patients en échec thérapeutique,
sans oublier ceux perdus en rémission partielle dont on ignore également I’évolution. 23

patients sont en cours de suivi.

1.7. Le plasmocytome :

En association avec les 164 cas de myélome multiple et dans le méme cadre des
proliférations plasmocytaires notre service a colligé dans cing ans 5 cas de plasmocytome

solitaire, soit 1 cas par an en moyenne.

Tableau XXIV: Répartition de la fréguence du plasmocytome en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 2 1 1 1 0 5
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a. Age:

Nos patients sont agé respectivement de 35, 44, 52, 56 et 80 ans, avec une moyenne

d’age de 53,4 ans.

b. Sexe:

On note une prédominance masculine avec 3 cas, contre 2 cas de sexe féminin. Le sex-

ratio M/F est de 1,5.

c. Localisation :

Les localisations osseuses sont prédominantes dans notre contexte représentant 60% des
cas. Elles ont intéressé I’lhumérus (1 cas) et le rachis (2 cas).
Les plasmocytomes extra osseux ont représenté 40% des cas avec atteinte des fosses nasales
(1cas) et du larynx (1 cas).

Tableau XXV: Répartition en fonction de la localisation du plasmocytome.

Localisation Nombre de cas Pourcentage
Osseuse: 3 60%

- Vertébrale 2 40%

- Os longs 1 20%
Extra-osseuse: 2 40%

- Fosses nasales 1 20%

- Larynx 1 20%
Total 5 100%

d. Traitement

Tous nos patients ont bénéficié d’une radiothérapie.

e. Evolution

Trois de nos patients ont été en rémission compléete en fin du traitement. Un cas a été

transféré vers Agadir et un cas perdus de vue.
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1.8. Les syndromes myélodysplasiques :

Durant la période s’étendant du Tlerjanvier 2009 au 31 décembre 2013 notre service a

colligé 47 cas de syndrome myélodysplasique. Soit une moyenne de 9,4 cas par an.

Tableau XXVI: Répartition de la fréquence des syndromes myélodysplasiques en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total
Nombre de cas 6 7 16 8 10 47

a. Age:

L’Age moyen de nos patients est de 46,5 ans, 'dge médian est de 59 ans avec des

extrémes d’age de 8 a 86 ans.

76,6% de nos patients sont agés entre 45 et 86 ans.

Nombre de cas

0-14 15-24 25-34 35-44 45 -54 55 -64 65 - 74 275ans
ans ans ans ans ans ans ans

Tranches d'age

Figure 43: Répartition en fonction de I'age.

b. Sexe

On note une prédominance du sexe masculin avec 27 hommes contre 20 femmes, le sex-

ratio est de 1,35.
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H Sexe masculin

B Sexe féminin

Figure 44: Répartition en fonction du sexe.

c. Classification

Selon la classification de 'OMS 2008 des syndromes myélodysplasiques [98], 44,7% des
cas (n=21) sont des cytopénies réfractaires avec dysplasie multi lignée (CRDM). Les cytopénies
réfractaires avec dysplasie uni lignée (CRDU) représentent 27,7% (n=13) : I'anémie réfractaire
dans 19,1% (n=9) et la thrombopénie réfractaire dans 8,5% (n=4) des cas. L'anémie réfractaire
avec exceés de blastes de type 2 (AREB 2) représente 4,3% avec deux cas. L’anémie réfractaire
avec sidéroblastes en couronne (ARSC), I’anémie réfractaire avec exceés de blastes de type 1
(AREB 1) et le syndrome myélodysplasique avec délétion 5q représentent chacune 2,1%.

La leucémie myélomonocytaire chronique représente 12,8% des cas (n=6). Elle appartient
a un groupe dit de syndromes frontieres myélodysplasique/myéloprolifératifs. Cet ensemble
présente a la fois les caractéristiques des syndromes myélodysplasiques et des syndromes
myéloprolifératifs.

Le type du syndrome myélodysplasique n’a pas été précisé pour 2 patients.
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4.3% - L}'?_%i m CRDM
2.1% _128% W ® CRDU
2.1% m ARSC
2.1% ® AREB1
B 50-
¥ AREB2
SMD/SMP
SMD, sai*

*Sans autres informations.

Figure 45: Répartition des cas selon la classification de 'OMS 2008.

d. Traitement

Sur le plan thérapeutique, tous les patients ont bénéficiés d’un traitement symptomatique
(Transfusion sanguine, chélation du fer,....). Sept patients (14,9%) ont bénéficiés d’une

chimiothérapie.

Tableau XXVII: Traitement des patients atteints de syndromes myélodysplasiques.

Traitement Effectif Pourcentage
Chimiothérapie 7 14,9%
Autres:

- Transfusion sanguine 40 85,1%
- Vit B12 3 6,4%
- Chélation du fer 3 6,4%
- Corticothérapie 1 2,1%

e. Evolution

Trois patients ont présenté une hémochromatose secondaire d’ou leur mise sous
chélateur de fer. L’évolution a été généralement défavorable, 14 patients n’ont pas répondu a
aucune thérapeutique. On déplore le déces de quatre patients dans notre service et la perte de

vue d’une fraction importante de nos patients (36 cas).
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1.9. Histiocytose Langerhansienne :

En plus des hémopathies malignes déja citées I'unité d’hématologie pédiatrique a réalisé
I’'admission de 4 cas d’histiocytose Langerhansienne durant notre période d’étude. En effet 1 cas

a été admis en 2009, 1 cas en 2010 et 2 cas en 2013.

Tableau XXVIII: Fréquence de I'Histiocytose Langerhansienne en fonction des années.

Années 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 1 1 0 0 2 4

a. Répartition selon le sexe :

La totalité de nos patients sont de sexe masculin.

b. Répartition selon I’age :

Les ages de nos patients sont respectivement : 16 jours, 9 mois, 1 an et 9 mois, et un cas

agé de 4 ans. Soit une moyenne d’age de 1 an 7 mois.

c. Diagnostic :

L’histiocytose Langerhansienne a été retenue chez tous nos patients sur la base des

données histologiques et immunohistochimiques.

d. Traitement
Nos patients ont bénéficié d’une chimiothérapie lors de leur hospitalisation a base de

vinblastine.
e. Evolution

L’évolution a été en générale péjorative marquée par le décés de deux patients, et I’échec

thérapeutique pour le 3¢me, e 4éme patient est en cours de traitement.

2. Les hémopathies bénignes :

Entre le 1er janvier 2009 et le 31 décembre 2013 le service d’hématologie du CHU
Mohammed VI de Marrakech a enregistré I'admission de 1606 cas d’hémopathie bénigne soit
52% du nombre total des admissions du service. La fréquence annuelle moyenne est de 321,2

cas par an. Les anémies représentent 77,2% de ses hémopathies bénignes soit 1240 cas.
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Tableau XXIX: Répartition Fréqguence des différentes hémopathies bénignes en fonction du type

et des années d'admission.

Années
Pathologie Total %
2009 | 2010 | 2011 | 2012 | 2013

Anémie ferriprive 146 | 115 | 169 | 186 | 173 | 789 | 49,1%
Anémie inflammatoire 3 6 4 7 3 23 1,4%
Anémie hémolytique auto-immune 9 8 6 6 5 34 2,1%
Anémie par déficit en G6PD 4 3 6 3 3 19 1,2%
Anémie mégaloblastique 22 47 55 59 49 232 | 14,4%
Thalassémie 4 7 5 9 11 36 2,2%
Drépanocytose 4 4 3 4 12 27 1,7%
Sphérocytose 0 2 2 2 1 7 0,4%
Hémoglobinose C 2 1 0 1 1 5 0,3%
Autres types d’anémie : 17 15 15 11 10 68 4,2%
—-Anémie de I'insuffisance rénale chronique 4 4 3 2 1 14 0,8%
—-Anémie secondaire aux endocrinopathies 3 2 5 0 1 11 0,7%
-Anémie non étiquetée 10 9 7 9 8 43 2,7%
Purpura thrombopénigue immunologique 41 46 49 24 29 189 | 11,8%
Thrombopénies médicamenteuses 8 6 7 2 2 25 1,6%
Thrombopénies infectieuses 6 8 3 1 2 20 1,2%
Hémophilies 5 10 8 5 7 35 2,2%
Maladie de Willebrand 2 0 0 1 0 3 0,2%
Déficit des facteurs de la coagulation autre

) N 1 1 1 1 0 4 0,25%
que I’hémophilie
Aplasie médullaire 12 16 13 11 16 68 4,2%
Polyglobulies secondaires 3 2 2 1 0 8 0,5%
Syndrome d’activation macrophagique 2 1 0 0 0 3 0,2%
Hypersplénisme 2 1 0 1 0 4 0,25%
Hémochromatose primitive 1 0 0 0 1 2 0,12%
Syndrome de moschowitz 1 0 0 0 0 1 0,06%
Pophyrie erythropoiétique congénitale 0 0 1 0 0 1 0,06%
Thrombopathie 0 0 1 0 0 1 0,06%
Hyperplasie lymphoide bénigne 1 0 0 0 0 1 0,06%
Ly-/mph?del-q.lte histiocytaire nécrosante de 0 0 0 ] 0 : 0,06%
Kikuchi Fujimoto
Total 296 | 299 | 350 | 336 | 325 | 1606 | 100%
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a. Répartition selon I’age :

La fréquence des hémopathies bénignes en fonction de I’dge présente deux pics de
fréquence, le premier entre 15 et 24 ans et le deuxiéme entre 35 et 44 ans. La fréquence

diminue progressivement avec I’dge au-dela de ces deux tranches.

300
250

200

150
100

Nombre de cas

50

0-14 15 - 25 - 35 - 45 - 55 - 65-74 275
ans 24ans 34ans 44ans 54ans 64ans ans ans

Tranches d'age

Figure 46: Répartition en fonction de I'age.

b. Répartition selon le sexe :

La répartition en fonction du sexe présente une prédominance nettement féminine avec

1008 cas de sexe féminin contre 598 cas de sexe masculin. Le sex-ratio est de 0,59.

W Sexe masculin

B Sexe féminin

Figure 47: Répartition en fonction du sexe.
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c. Répartition en fonction du lieu de provenance du malade :
Plus des deux tiers (68%) de nos patients proviennent de la région de Marrakech Tensift El

Haouz et principalement de Marrakech avec 44,3% suivie d’El Haouz avec 11,7%, El Kelaa des
sraghna avec 4,8%, Chichaoua avec 3,2%, Rhamna avec 2,6% et Essaouira avec 1,3%.

Les patients restants se répartissent dans les régions et villes voisines essentiellement a
Ouarzazate et ses régions (4,6%), Safi avec 2,4%, Laayoune et ses régions avec 2,4% et Agadir avec 1,7%.

Tableau XXX: Répartition des cas en fonction du lieu de provenance du malade.

Origine Nombre de cas pourcentage
Marrakech 712 44.3%
Autres villes et provinces de la région MTH : 380 23,7%
- Al Haouz 188 11,7%
- El kelaa des sraghna 77 4,8%
- Chichaoua 52 3,2%
- Rhamna 42 2,6%
- Essaouira 21 1,3%
Villes et provinces des autres régions: 228 14,2%
- OQuarzazate 51 3,2%
- Safi 38 2,4%
- Agadir 28 1,7%
- Laayoune 18 1,1%
- Azilal 15 0,9%
- Goulmim smara 15 0,9%
- Errachidia 12 0,7%
- Benimellal 11 0,6%
- Zagoura 7 0,4%
- Eddakhla 7 0,4%
- Tinghir 6 0,3%
- Taroudant 5
- Casablanca 4
- Tiznit 4
- Settat 3 1,2%
- Rabat 1
- Oujda 1
- Ben slimane 1
- Kenitra 1
Origine non précisée 286 17,8%
Total 1606 100%
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B Marrakech
1,2%

B Al Haouz
Ziiz/;\ e 17,8% - B El kelaa des sraghna
- B Ouarzazate et régions
(2)':2 == B Chichaoua
. B Rhamna
12"1:; | Safi
2,6% W Essaouira
3,2% m Azilal
B Laayoune et régions
m Agadir
1 Benimellal
Autres
Non précisé

Figure 48: Répartition des patients en fonction de leur provenance

Milieu d’origine urbain ou rural :

Plus de la moitié de nos patients habitent en milieu rural.

H Urbain
M Rural

m Non précisé

Figure 49: Répartition en fonction du milieu d'origine.
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d. Répartition en fonction du secteur d’activité du patient :

Vu que le sexe féminin est manifestement prédominant parmi les patients atteints

d’hémopathies bénignes, 36,7% des cas sont des femmes au foyer. Les secteurs d’activité

prédominant sont : I'agriculture avec 6% des cas, suivi par le commerce (4,2%) et I’artisanat (3,4%).

Tableau XXXI: Répartition en fonction du secteur d'activité du patient.

Secteur d’activité Effectif pourcentage
Agriculture 97 6%
Industrie/construction/mines 45 2,8%
Artisanat /métiers d’art 56 3,4%
Commerce 67 4.2%
Administration 21 1,3%
Education/enseignement 11 0,7%
Transport 24 1,6%
Tourisme/hotellerie/restauration 54 3,5%
Santé 5 0,3%
Péche/métiers de la mer 12 0,7%
Retraité* 54 3,3%
Sans** 335 20,8%
Femme au foyer 589 36,7%
Indéterminé 225 14%
Total 1606 100%

: Sans = Enfant.

2.1. Les anémies :

: Retraité et profession antérieure non déterminée.

Le nombre de malades recensés est de 1240 soit 74,7% des hémopathies bénignes et

40,1% du nombre total des admissions du service. La fréquence annuelle a varié entre 211 cas en

2009 pour atteindre 288 cas en 2012 avec en moyenne 248 cas par an.

Tableau XXXII: Répartition de la fréquence des cas d'anémies en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 211 208 265 288 268 1240
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a. Anémie par carence martiale :

C’est la forme d’anémie la plus fréquente dans notre série avec un total de 789 soit
63,6% de toutes les anémies et 49,1% des hémopathies bénignes. La fréquence suit un sens
croissant passant de 146 cas en 2009 pour arriver a 186 cas en 2012 avec une moyenne de 158

cas par an.

Tableau XXXIII: Répartition des cas d'anémie ferriprive en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 146 115 169 186 173 789

a-1 Répartition en fonction de la catégorie de la population :

Les femmes en période d’activité génitale représentent la catégorie la plus touchée par ce
type d’anémie représentant 54,6% soit 431 cas, suivis par celle des hommes représentant 18%
par 142 cas, les femmes ménopausées par 12,8%, les enfants de 5 a 15 ans avec 8,1% et les
enfants de 0 a 4 ans par 6,4%. Ces deux dernieres catégories risquent d’étre plus importantes vu
gu’un nombre important de cas d’anémies ferriprives sont traitées au niveau des services de

pédiatrie.

B Enfants 0-4 ans

M Enfants 5-15 ans

Hommes

B Femmes en période d'activité génitale

B Femmes ménopausées

Figure 50: Répartition en fonction de la catégorie de la population.

a-2 Répartition en fonction de I’age :
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L’age de nos patients varie entre 6 mois et 94 ans. L’age moyen est de 34 ans (33,5 ans
pour le sexe masculin et 35 ans pour le sexe féminin), I’ldge médian est de 31 ans (25 ans pour
le sexe masculin et 33 ans pour le sexe féminin).

La répartition en fonction de I’Age objective une fréquence importante chez les sujets entre 15 et
54 ans, avec un pic entre 15 et 24 ans. Cette tranche d’age (15 a 54 ans) de fréquence élevée

coincide avec la période d’activité génitale chez la femme.

200

150

100

Nombre de cas

50

0-14 15-24 25-34 35-44 45-54 55-64 65-74 275ans
ans ans ans ans ans ans ans

Tranches d'age

Figure 51: Répartition en fonction de I'age.

a-3 Répartition en fonction du sexe :

3 cas sur 4 des patients atteints d’anémie ferriprive sont de sexe féminin, le sex-ratio

M/F est de 0,36.
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H Sexe masculin

B Sexe féminin

Figure 52: Répartition en fonction du sexe.

a-4 Répartition en fonction de I’étiologie :

Globalement les causes gynécologiques représentent la premiere cause d’anémie
ferriprive dans notre série, suivie par les causes digestives et la géophagie.

En effet les causes digestives intéressent surtout les hommes mais aussi les femmes
ménopausées, alors que la géophagie concerne toutes les catégories de la population mais plus

fréquente chez les enfants. La cause n’a pas été identifiée pour 185 cas soit 23,4%.

B Causes gynécologiques

B Causes digestives

H La géophagie

B Augmentation des besoins et carences d'apport
W Autres

H Non précisé

Figure 53: Répartition en fonction de I'étiologie.
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> Femmes en période d’activité génitale :
Les étiologies dans cette catégorie sont dominées par la pathologie gynécologique

présente chez 300 femmes de notre série soit 69,6%.

B Causes gynécologiques
B Géophagie

 Causes digestives

W Autres

H Non précisée

Figure 54: Etiologies des anémies ferriprives chez les femmes en période d'activité génitale.

> Les hommes :
L’étiologie la plus fréquente pour cette catégorie c’est les causes digestives intéressant 26

cas soit 34,2%, ces causes sont dominées par l'ulcere gastroduodénal chez 11,9% de nos patients.

B Ulcere gastroduodénal
M Epistaxis

B Hémorroides

B Tumeur gastrique

B Gastrite au AINS

m Géophagie

= Tumeurs cavité buccale

= Maladie coeliaque

2.8% 1.4% 4.2%

Hémorragie digestive non étiquetée
W Autres

Etiologie non déterminée

Figure 55: Etiologies des anémies ferriprives chez I'homme.
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> Femmes ménopausées :
Pour cette catégorie les étiologies sont dominées par les causes digestives intéressant 37

cas soit 36,7%, ce qui la rapproche de celle des hommes.

m Causes gynécologiques
B Causes digestives

1 Géophagie

W Autres causes

 Non précisée

4.9%

Figure 56: Etiologies de I'anémie ferriprive chez la femme ménopausé.

» Enfants 5-15 ans :

Les étiologies sont dominées par la géophagie suivie par les diarrhées chroniques.

W Epistaxis

B Géophagie

i Diarrhées chroniques
M Carence d'apport

m Non précisé

Fig 57: Etiologies des anémies ferriprives chez les enfants de 5a 15 ans
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» Enfants de 0 a 4 ans

Les étiologies dans cette tranche d’age sont dominées par I'augmentation des besoins et

la carence d’apport.

B Géophagie

B Augmentation des besoins et carence d'apport

 Insuffisance des réserves a la naissance

B Non précisée

Fig 58: Etiologies de I'anémie ferriprive chez I'enfant de 0 a 4 ans

a-5 Traitement :

La transfusion en culots globulaires a été réalisée chez 77 patients (9,8%) présentant une

anémie sévere mal tolérée.

Le traitement martial est prescrit pour la totalité de nos patients (789 cas).

Au traitement symptomatique est associé un traitement étiologique de la pathologie

causale.

a-6 Aspect évolutifs :

La correction de I'anémie a été observée chez 469 de nos patients soit 59,4% des cas.

L’absence d’amélioration a été observée chez 45 cas soit 5,7% des cas par mauvaise observance

du traitement ou non controle de I'étiologie causale. L’évolution est restée inconnue chez 275

cas perdus de vue aprés I'établissement du diagnostic et le début du traitement.
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b. Anémie mégaloblastique :

Durant la période d’étude de 5 ans, 232 cas d’anémie mégaloblastique ont été colligés
par notre service. La fréquence a connu une croissance considérable passant de 22 cas en 2009,

pour atteindre 59 cas en 2012.

Tableau XXXIV: Répartition des cas d'anémies mégaloblastiques en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 22 47 55 59 49 232

b-1 Répartition en fonction de I’age :

L’age de nos patients varie entre 14 et 98 ans avec une moyenne d’age de 54 ans (55 ans
pour le sexe masculin et 52 ans pour le sexe féminin). L’age médian est de 56 ans (57 ans pour
le sexe masculin et 55,5 ans pour le sexe féminin).

La fréquence de la maladie augmente progressivement avec I’adge pour atteindre un pic entre 55

et 64 ans.

60

50

40

30

20

Nombre de cas

10

0-14 15 - 25 - 35 - 45 - 55 - 65-74 275
ans 24ans 34ans 44ans 54ans 64ans ans ans

Tranches d'age

Fig 59: Répartition en fonction de I'dge.
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b-2 Répartition en fonction du sexe :

On note une prédominance légere du sexe masculin. Le sex-ratio M/F est de 1,23.

B Sexe masculin

W Sexe féminin

Fig 60: Répartition en fonction du sexe.

b-3 Etiologies :

L’anémie mégaloblastique a été rattachée a une carence en vit B12 pour 205 cas soit 88,4%,
et a une carence combinée en vit B9 et B12 pour 2 cas soit 0,9%. En effet le dosage de la vitB12
ayant objectivé la carence a été réalisé pour 134 patients, et le test a la vit B12 positif chez 73 cas.

La maladie de Biermer a été retenue comme étiologie pour la carence en vitB12 chez 44
patients soit 19%, pathologie touchant surtout le sexe féminin, et le syndrome de non
dissociation vitB12 protéine porteuse pour 39 cas.

L’étiologie de I’'anémie mégaloblastique n’a pas été précisée pour 25 patients.

b-4 Traitement :

Durant leur séjour dans notre service, 35 patients ont bénéficiés d’une transfusion
sanguine de culots globulaires. Tous les patients admis dans notre service pour anémie

mégaloblastique ont bénéficié d’un traitement a base de vitB12.
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c. Les hémoglobinopathies :

Nous avons recensé 75 cas d’hémoglobinopathies durant une période de cing ans, soit

une prévalence annuelle de 15 cas par an.

Tableau XXXV: Répartition des cas d'hémoglobinopathies en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 10 14 10 16 25 75

c-1 Thalassémies :

Le nombre de cas recensé est de 36 cas. La moyenne annuelle est de 7,2 cas par an.

Tableau XXXVI: Répartition des cas de thalassémie en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 4 7 5 9 11 36

» Répartition selon le sexe
La répartition en fonction du sexe objective une prédominance féminine soit 19 cas de

sexe féminin contre 17 cas de sexe masculin, le sex-ratio M/F est de 0,89.

» Répartition selon I’age

L’age de nos patients au moment de leur admission au service a varié entre 8 mois et 55
ans. L’age médian est de 8 ans (8,5 ans pour le sexe féminin et 9 ans pour le sexe masculin),
alors que I’age moyen est de 10,5 ans (10 ans pour le sexe féminin et 10,2 ans pour le sexe
masculin).

La répartition en fonction des tranches d’age objective une atteinte essentiellement des

enfants agés entre 1 et 14 ans (52,8%).
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Fig 61: Répartition en fonction de I'age.

> Répartition en fonction du phénotype.

Le phénotype est de type thalassémie majeure pour 22 cas soit 61,1%, intermédiaire pour

3 cas, hétérozygote pour 11 cas.

B Thalassémie majeure

M Thalassémie intermédiaire

 Thalassémie hétérozygote

Fig 62: Répartition phénotypique.

> Traitement

Le traitement a reposé sur les transfusions sanguines et la chélation du fer. En effet 17

patients de notre série ont bénéficié d’une transfusion avec chélation pour 9 d’entre eux.
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Tableau XXXVII: Traitement des patients atteints de thalassémie.

Traitement Effectif Pourcentage
Transfusion sanguine 17 47,2%
Autres:
- Chélation du fer 9 25%

»  Evolution
L’évolution était bonne pour 11 patients sous traitement transfusionnel. Cependant on

note la perte de vue des autres cas (25 cas).

c-2 Drépanocytose

Entre le Ter janvier 2009 et le 31 décembre 2013, nous avons identifié 27 cas de

drépanocytose. Soit une moyenne de 5,4 cas par an.

Tableau XXXVIII: Répartition des cas de drépanocytose en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 4 4 3 4 12 27

»  Répartition selon le sexe :

Dans notre série la drépanocytose atteint surtout le sexe masculin soit 18 cas de sexe

masculin contre 9 cas de sexe féminin. Le sex-ratio M/F est de 2.

| Sexe masculin

W Sexe féminin

Fig 63: Répartition en fonction du sexe

- 75 -




Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

»  Répartition selon I’age

L’age moyen de nos patients est de 10,5 ans, alors que I’dge médian est de 11 ans. Avec

des extrémes d’age de 3 mois a 43 ans.

La tranche d’age la plus touchée est de 3 mois a 7 ans représentant 63%.

Nombre de cas

'--/

0-7ans 8 - 1l4ans 15 - 21 22 - 28 >29 ans
ans ans

Tranches d'age

Fig 64: Répartition en fonction de l'age.

»  Répartition selon le plan phénotypique :

Sur le plan phénotypique nous relevons 16 cas de drépanocytose homozygote soit 59,2%,

huit cas d’hétérozygotie composite S/C soit 29,6% et 3 cas de double hétérozygotie S/Béta-

thalassémie soit 11,1%.
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11.2% 18.5% m S/S (drépanocytose
i (homozygote

H S/C (drépanocytose
hétérozygote
(composite

S/B-thalassémie
((double hétérozygote

Fig 65: Répartition phénotypique.

»  Traitement :
12 parmi nos 27 patients ont été transfusés lors de leur séjour a I’hopital. L’hydroxy-
urée a été prescrite chez un seul patient.
Sans oublier le traitement antalgique lors des crises douloureuses, et la chélation orale chez 6

cas.

> Evolution:
L’évolution était indéterminée chez 15 patients vu leur perte de vue. Pour 12 patients

suivis, I’évolution était bonne sans survenue de complications.

¢-3 Sphérocytose
Entre le début de I’année 2009 et la fin de I’année 2013 notre service a connu I'admission

de 7 cas de sphérocytose héréditaire, soit une moyenne annuelle de 1,4 cas par an.

Tableau XXXIX : Répartition des cas de sphérocytose en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 0 2 2 2 1 7

»  Répartition en fonction du sexe.

La sphérocytose héréditaire atteint plus fréquemment les sujets de sexe masculin. Le

sex-ratio M/F est de 1,33.
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B Sexe masculin

B Sexe féminin

Fig 66: Répartition en fonction du sexe

»  Répartition en fonction de I’age :

Les ages des patients admis dans notre service pour sphérocytose héréditaire sont

9;16;20;26;30 et 40 ans. L’age moyen est de 26,4 ans tandis que I’age médian est de 26 ans.

»  Circonstances du diagnostic

La maladie a été évoquée devant des manifestations cliniques faites du syndrome
anémique et la splénomégalie présents chez tous les patients et I'ictére qui n’a existé que chez 2
cas. L’histoire familiale n’a été positive que pour un seul cas (1 frére et une sceur atteints de la

maladie). Le taux d’hémoglobine variait entre 6 et 8 g/dl, avec une moyenne de 7,25g/dl.

> Traitement

Deux de nos patients ont recu une transfusion sanguine, la splénectomie a été faite chez

un seul patient.

»  Evolution
L’évolution a été marquée par la stabilisation de la maladie chez deux cas. L’évolution
reste indéterminée pour les autres cas perdus de vue aprés le diagnostic. On n’a pas enregistré

de complications secondaires a la maladie.
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c-4 Autres hémoglobinopathies (hémoglobinose C) :

En association aux hémoglobinopathies déja citées notre service a connu I’admission de

5 cas d’hémoglobinose C répartis en 2 cas en 2009 et 1 seul cas en 2010.

Tableau XL: Répartition des cas d'hémoglobinose C en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 2 1 0 1 1 5

>  Age:
Les ages des patients atteints d’hémoglobinose C dans notre série sont respectivement :

6;10;11;40 et 75 ans. L’age moyen est de 28,4 ans, alors que ’dge médian est de 11 ans.

»  Sexe
La répartition en fonction du sexe objective une prédominance féminine, trois parmi nos

patients sont de sexe féminin contre deux patients de sexe masculin. Le sex-ratio est de 0,67.

»  Profil phénotypique
La répartition en fonction du profil phénotypique objective une prédominance de

I’hémoglobinose C hétérozygote.

B Hémoglobinose
homozygote C/C

B Hémoglobinose
hétérozygote A/C

Fig 67: Répartition phénotypique
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> Traitement

Un de nos patients a été transfusé lors de son hospitalisation au service.

> Evolution

L’évolution été marquée par la stabilisation de la maladie pour deux cas. Pour les trois

restants I'évolution est indéterminée vu qu’ils ont été perdus de vue.

d. Anémie hémolytique auto-immune :

Parmi les types d’anémies admises dans notre service on note I'anémie hémolytique
auto-immune. On a enregistré 34 cas d’AHAI dont 2 cas de syndrome d’Evans durant la période

de notre étude. Soit une moyenne de 6,8 cas par an.

Tableau XLI: Répartition des cas d'anémie hémolytique auto-immune en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 9 8 6 6 5 34

d-1 Age :
La moyenne d’age est de 36 ans. Alors que I'dge médian est de 37 ans. Avec des

extrémes d’age de 4 mois a 84 ans. Les adultes jeunes agés entre 14 et 34 ans sont les plus

touchés par ce type d’anémie dans notre série.
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Nombre de cas

0-14 15-24 25-34 35-44 45-54 55-64 65-74 275ans
ans ans ans ans ans ans ans

Tranches d'age

Fig 68: Répartition en fonction de I'age.

d-2 Sexe

On constate une répartition égale entre les deux sexes. Le sex-ratio est de 1.

W Sexe masculin

M Sexe féminin

Fig 69: Répartition en fonction du sexe.
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d-3 Caractéristiques clinico-biologiques
Quatre patients dans notre série ont des antécédents dysimmunitaires (maladie de
systeme). Le début a été progressif pour la majorité de nos patients (33 cas). Un patient a
présenté une forme grave de la maladie avec malaise grave, état choc et insuffisance rénale, d’ou
son hospitalisation initialement au niveau de la réanimation.
Le taux moyen de I’hémoglobine au moment du diagnostic est de 6,2 g/dl (2,3 -10 g/dl).
Une thrombopénie a été présente chez 4 cas, une leucopénie chez 2 patients et des anticorps

antinucléaires positif chez 6 cas.

d-4 Le traitement

Lors de leur admission dans le service 14 cas ont été transfusés, 31 cas ont bénéficié une
corticothérapie. Cependant 5 cas ont présenté une corticorésistance d’ou le recours a la

splénectomie pour 2 patients et aux anticorps anti-CD120 pour 3 cas.

d-5 L’évolution
La rémission compléte sous traitement a été le cas chez 16 patients. 5 cas ont présenté
une corticorésistance, avec une bonne réponse au traitement de deuxieme ligne par la
splénectomie et les anticorps anti CD20. Cing cas ont été améliorés sous traitement mais
présentent des chiffres toujours anormalement bas du taux d’hémoglobine. 8 cas ont été perdus

de vue.

e. Anémie inflammatoire :

Outre que les types d’anémies déja cités on a constaté I'admission de 23 cas d’anémie

inflammatoire au niveau du service d’hématologie soit une moyenne de 4,6 cas par an.

Tableau XLII: Répartition des cas d'anémie inflammatoire en fonction des années.

Année

2009

2010

2011

2012

2013

Total

Nombre de cas

3

6

4

7

3

23
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e-1 Age

L’anémie inflammatoire intéresse surtout les sujets agés, nos patients sont agés entre 19
et 84 ans, la moyenne d’age est de 53 ans, alors que I’dge médian est de 53,5 ans. Toutes les

tranches d’ages sont touchées d’une maniére presque égale. 47,8% des cas sont agés de plus de

55 ans.

(7]
S
()]
e
g
Q2
€
]
2
24 - 19 34 - 25 44 - 35 54 - 45 64 - 55 74-65 ans75<
ans ans ans ans ans ans
Tranches d'age
Fig 70: Répartition en fonction de I'dge.
e-2 Sexe

On note une prédominance féminine de ce type d’anémie dans notre série. Le sexe ratio

M/F est de 0,28.

H Sexe masculin

M Sexe féminin

Fig 71: Répartition en fonction du sexe
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e-3 Etiologies
Les étiologies dans notre contexte sont représentés par : la maladie de Crohn (2 cas), La
maladie de Behcet (2 cas), Le RAA (3 cas), La Polyarthrite rhumatoide (2 cas), les hépatites virales
(3 cas), 'infection VIH (2 cas), la tuberculose avec 2 cas, les autres types d’infection (5 cas) et un

cas de pathologie rhumatologique non étiquetée.

e-4 Traitement

Deux cas dans notre série ont été transfusés. Le traitement martial a été le cas pour les
patients restants sans oublier le traitement de la pathologie associée par les services

correspondant (Gastro-entérologie, Médecine interne, Rhumatologie, Pédiatrie, pneumologie....)

e-5 Evolution

L’évolution était bonne chez 5 cas dans notre série. La perte de vue suite a leur transfert

dans les services correspondant de 18 cas restants rend leur évolution indéterminée.

f. Anémie hémolytique par déficit en G6PD :

Le nombre de cas recensé est de 19 patients, soit une moyenne annuelle de 3,8 cas par an.

69,2% ont été admis au niveau de I'unité d’hématologie pédiatrique.

Tableau XLIII: Répartition d'anémie par déficit en G6PD en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 4 3 6 3 3 19

f-1 Répartition en fonction du sexe

Sachant que cette maladie et de transmission récessive lié a I'X, tous les cas admis sont

de sexe masculin.

f-2 Répartition en fonction de I’age

L’age moyen de nos patients est de 9,1 ans, I’ldge médian est de 8 ans, avec des extrémes

d’age de 2 et 50 ans.
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Presque 2 patients sur 3 (68,4%) sont des enfants de moins de 10 ans.
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Fig 72: Répartition en fonction de I'dge.

-3 Traitement

La majorité de nos patients ont été transfusés de culots globulaires lors de leur
hospitalisation au service, complétés par des recommandations d’hygiene de vie, de prévention

et de surveillance médicale.

f-4 Evolution

L’évolution a été favorable pour la totalité des cas.

g. Autres types d’anémie:

g-1 Anémie de I’insuffisance rénale chronique :

Nous avons colligé 14 cas d’anémie en rapport avec l'insuffisance rénale chronique. Les

patients sont transférés secondairement en néphrologie aprés découverte de l'insuffisance

rénale.
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g-2 Anémie des endocrinopathies

Les anémies des endocrinopathies notamment d’origine thyroidienne représentent 0,9%

des anémies par 11 cas.

g-3 Anémies non étiquetées

En plus des anémies déja cités, on a enregistré 43 cas d’anémie auxquelles aucune

étiologie n’a pu étre attribuée, suivi souvent par la perte de vue du patient.

2.2. Les thrombopénies :

Les thrombopénies arrivent au deuxiéme rang des hémopathies bénignes aprés les
anémies. Avec 234 cas elle représentent 15,2% de I’ensemble des hémopathies bénignes. Le
purpura thrombopénique immunologique est la principale étiologie des thrombopénies dans

notre série (80,8%).

a. Le purpura thrombopénique immunologique :

Du 1er janvier 2009 au 31 décembre 2013 le service d’hématologie a réalisé I’admission
de 189 cas de purpura thrombopénique idiopathique, soit une moyenne de 37,8 cas par an.

14,3% des cas ont été admis a I'unité d’hématologie pédiatrique.

Tableau XLIV: Répartition des cas du purpura thrombopénigue immunologique en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 41 46 49 24 29 189

a-1 Répartition en fonction de I’age

La répartition en fonction de I’age est bimodale avec deux pics de fréquence, le premier
chez I'adulte jeune entre 15 et 24 ans et le deuxieme entre 45 et 54 ans. La maladie est plus
rare chez le sujet plus agé.

L’age de nos patients varie entre 4 mois et 86 ans, la moyenne d’age est de 32 ans (31 ans pour
le sexe masculin et 34,4 ans pour le sexe féminin) alors que I’dge médian est de 33 ans (32 ans

pour le sexe masculin et 35 ans pour le sexe féminin).
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Fig 73: Répartition en fonction de I'dge

a-2 Répartition en fonction du sexe

La majorité des patients admis pour purpura thrombopénique idiopathique sont de sexe

féminin. Le sex-ratio M/F est de 0,45.

H Sexe masculin

m Sexe féminin

Fig 74: Répartition en fonction du sexe

a-3 Circonstance du diagnostic

Le diagnostic a été évoqué devant la présence manifestations hémorragiques cutanéo-
muqueuses chez 164 malades, et de découverte fortuite chez 25 patients dans notre série qui

ont été asymptomatiques. Le PTl se manifeste principalement par des signes cutanés a type de
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purpura ou d’ecchymoses chez 82%, suivies par les manifestations muqueuses telles que
I’épistaxis et les gingivorragies chez 44,5% de nos patients. Les saignements gynécologiques

viennent en 3¢me |ieu suivi par les hémorragies digestives puis par I’hématurie.

150

100

50

Nombre de cas

Fig 75: Répartition en fonction des circonstances du diagnostic

a-4 Le chiffre de plaquettes

Le chiffre moyen de plaquette chez nos patients est de 33.689E/mm?® avec des extrémes

de 1.000E/mm? et 96.000/mm?°.

Plus de la moitié (52,4%) de nos patients ont un taux de plaquettes inférieur a 30.0005/ mm”.
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Fig 76: Répartition en fonction du taux de plaquettes

a-5 Le traitement

Vingt patients ont recu une transfusion de culots globulaires lors de leur séjour dans le

service et 27 patients ont été mis sous traitement martial.

15 patients n’ont pas répondu a la corticothérapie initiale d’ou le recours au traitement de

deuxieme ligne. Quatre cas ont été splénectomisés, 2 cas ont bénéficié d’un traitement par

immunoglobulines polyvalentes et neuf cas traités par le Rituximab vu leur état réfractaire.

Tableau XLV: Traitement des patients atteints de purpura thrombopénigue immunologique.

Traitement Effectif Pourcentage
Corticothérapie 164 86,8%
Immunoglobulines intraveineuses 2 1,1%
Rituximab 9 4,8%
Splénectomie 4 2,1%
Autres:

- Transfusion sanguine 20 10,6%
- Traitement martial 27 14,3%
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a-6 Evolution

Nous n’avons enregistré aucun déces dans notre série.
L’évolution est marquée par la rémission compléte chez 101 cas, I'’échec du traitement de
premiere ligne a été le cas pour 15 patients. Onze cas sont en cours de traitement alors que

I’évolution est restée indéterminée pour 62 patients perdus de vue précocement.

b. Thrombopénies médicamenteuses

Les thrombopénies iatrogenes médicamenteuses ont représenté 10,7% de I’ensemble des
thrombopénies avec 25 cas. Dans la majorité des cas, les patients sont adressés du service de

psychiatrie. En effet les neuroleptiques sont le plus souvent responsables.

c. Thrombopénies infectieuses

Nous avons colligés 20 cas de thrombopénie infectieuse toutes d’origine virale. Les
infections par le virus de |'hépatite B ont représenté 50% (10cas). La thrombopénie due a
I’infection par le virus d’immunodéficience acquise (SIDA) représente 25% (5 cas) et celle liée a

I'infection par le virus de I’hépatite C représente 25% (5 cas).

2.3. Les hémophilies :

Le nombre d’hémophiles colligés par le service d’hématologie du CHU Mohammed VI de
Marrakech durant notre période d’étude est de 35 cas répartit en 5 cas en 2009 ,10 en 2010, 8
en 2011, 5 en 2012 et 7 cas en 2013. Soit 7 patients par an en moyenne. 62,8 % parmi eux ont

été admis a I'unité d’hématologie pédiatrique.

Tableau XLVI: Répartition des cas d'hémophilie en fonction des années.

Année

2009

2010

2011

2012

2013

Total

Nombre de cas

5

10

8

5

7

35
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a. Répartition selon I’age

L’age au moment de 'admission de nos patients a varié entre 5 mois et 50 ans.

Plus d’un cas sur deux des patients admis est un enfant de moins de 4 ans (57,1%). L’age moyen

est de 8,4 ans, alors que I’age médian est de 3 ans.

Nombre de cas

0 - 14 ans 15 - 24 ans 25 - 34 ans >35 ans
Tranches d'age

Fig 77: Répatrtition en fonction de I'age.

L’age au moment du diagnostic n’a pu étre précisé que pour 30 patients, il est inférieur a
3 ans dans 75,3% des cas. L’hémorragie secondaire a la circoncision et les hémarthroses chez le

nourrisson sont dans la majorité des cas révélateurs de la maladie.

b. Répartition selon le sexe

La totalité des patients atteint d’hémophilie dans notre série sont de sexe masculin.

¢. Répartition en fonction du type

Parmi les cas d’hémophilie colligés I'hnémophilie A a été prédominante représentant 91,4%

soit 32 cas. L'hémophilie B n'a représenté que 8,6% par 3 cas.

-9] -



Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

8.6%

B Hémophilie A

B Hémophilie B

Fig 78: Répartition en fonction du type

d. Répartition en fonction de la sévérité :

Plus d’'un hémophile sur 2 présente une forme modérée de la maladie. L’hémophilie

sévere est présente chez 14 cas soit 40%.

L’hémophilie est dite sévere, modérée ou mineure lorsque le taux du facteur VIII ou IX est

respectivement :<1%; 1 - 5% et 5 - 30%.

Nombre de cas

Sévére Modérée Mineure

Fig 79: Répartition en fonction de la sévérité de I'hémophilie

e. Traitement

En plus des regles d’hygiene de vie et de surveillance pour tous nos malades, 12 patients
ont bénéficié d’une transfusion de plasma frais congelé lors de leur séjour au service. Les

patients atteints d’hémophilie ont bénéficié d’un traitement substitutif a base de facteur VIl ou

IX.
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Tableau XLVII: Traitement des patients atteints d'hémophilie.

Traitement Effectif Pourcentage
Transfusions plasma frais congelé 12 34,3%
Facteur VIl ou IX 30 85,7%
Autres:
- Hygiene de vie. 35 100%
- Surveillance. 35 100%

2.4. Autres troubles de I’hémostase :

Tableau XLVIII: Répartition des cas des autres troubles de I'hémostase en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total
3 2 0 13

Nombre de cas 4 4

a. Maladie de Von Willebrand

Durant la période d’étude notre service a connu l'admission également de 3 cas de la

maladie de Von Willebrand.

Tableau XLIX: Répartition des cas de |la maladie de Willebrand en fonction des années.

Année 2009 2010 2011 2012 2013 Total
0 1 0 3

Nombre de cas 2 0

a-1 Age :

Les ages de nos patients sont respectivement 3, 4 et 7 ans et 6 mois.

a-2 Sexe

Le sexe masculin est prédominant (2 garcon et une fille)

a-3 Circonstances du diagnostic :

La maladie est découverte fortuitement a ’occasion d’un bilan préopératoire pour deux

cas. Alors que pour le cas restant, la maladie s’est manifestée par un saignement prolongé suite

a un traumatisme.
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a-4 Répartition en fonction du type

Deux des patients admis pour cette pathologie présente une maladie de Von Willebrand

de type 2 alors que le 3&me cas présente le type 3 de cette pathologie.

b. Déficit des autres facteurs de la coagulation :

En plus des hémophilies et de la maladie de Willebrand, notre série comprend 4 cas de

déficit des facteurs de la coagulation. 2 cas de déficit du facteur V, Le troisieme cas déficitaire en

facteur X, admis en 2011, et un cas qui présente un déficit combiné des facteurs V et VIl qui a

été admis en 2010.

Tableau L: Répartition des cas de déficit des facteurs de la coagulation en fonction des années.

Coagulopathie 2009 2010 2011 2012 2013 Total
Déficit du facteur V 1 0 0 1 0 2
Déficit du facteur X 0 0 1 0 0 1
Déficit combiné F V-FVIII 0 1 0 0 0 1

b-1 Age

Nos patients sont dgés respectivement de 12;20; et deux cas agés de 37 ans.

b-2 Sexe

Un cas est de sexe masculin, contre 3 cas de sexe féminin.

b-3 Circonstances de découverte

Le diagnostic a été découvert de maniére fortuite a I'occasion d’un bilan biologique

préopératoire devant I’'allongement du TCA pour la totalité de nos patients.

b-4 Le traitement

Les patients ont bénéficié d’une perfusion par du PFC avant I’acte opératoire.

¢. Syndromes hémorragiques non étiquetés
En plus des coagulopathies déja cités, on a enregistré 6 cas de syndromes hémorragique

dont aucune étiologie n’a pu étre attribuée.
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2.5. L’aplasie médullaire :

Durant la période de notre étude, le service d’hématologie a enregistré 68 cas d’aplasie

médullaire. La fréquence annuelle moyenne est de 13,6 cas par an.

Tableau LI: Répartition des cas d'Aplasie médullaire en fonction des années.

Années 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 12 16 13 11 16 68

a. Répartition en fonction du sexe

On note dans notre série une légére prédominance masculine. En effet 36 patients sont

de sexe masculin contre 32 patients de sexe féminin. Le sex-ratio M/F est de 1,12.

W Sexe masculin

M Sexe féminin

Fig 80: Répartition en fonction du sexe

b. Répartition en fonction de I’age
L’age moyen de nos patients est de 29,7 ans (31,3 ans pour le sexe masculin et 32 ans
pour le sexe féminin). L’age médian est de 28 ans (26,5 ans pour le sexe masculin et 31 ans
pour le sexe féminin) avec des extrémes d’age allant de 1 an 9 mois a 76 ans.
On note deux pics de fréquence, le premier au niveau de la tranche des adultes jeunes

entre 15 et 24 ans.
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Nombre de cas

0-14 15-24 25-34 35-44 45-54 55-64 65-74 275ans
ans ans ans ans ans ans ans

Tranches d'age

Fig 81: Répartition des cas en fonction de I'dge

c. Répartition en fonction de I’étiologie
L’enquéte étiologique a objectivé que :
- L’anémie de Fanconi a été suspectée chez cing enfants.
- L’hépatite virale B a été diagnostiquée chez 4 patients et I'infection a VIH chez un cas.
- Une origine médicamenteuse a été retenue pour 3 patients.
- Une cause toxique retenue chez un patient.

- Aucune étiologie n’a été retrouvée pour 54 cas.

B Aplasie médullaire constitutionnelle

B Aplasie médullaire acquise

Fig 82: Répartition en fonction de I'étiologie de I'aplasie médullaire
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d. Traitement :

Tous nos patients ont bénéficié d'un traitement symptomatique, associant des
transfusions sanguines a un traitement anti-infectieux, de maniére immédiate apres leur
admission vu la gravité du tableau clinique.

Le traitement immunosuppresseur a base de ciclosporine a été administré pour 29 patients soit

42,6%.

e. Evolution:

La mortalité par aplasie médullaire dans notre série est importante. Nous avons observé
15 déces dans cette étude soit un taux de 22,1%. Les causes de décés sont dominées par les
accidents hémorragiques.

Il faut noter également la perte de vue de 31 patients soit 45,6%.

2.6. Autres pathologies ou diagnostic non identifié

Outres que les hémopathies déja citées, notre service est amené a faire le diagnostic de
certaines pathologies plus rares et ne faisant pas parties de celles déja citées.

Tableau LII: Répartition des cas des différentes autres pathologies en fonction des années.

pathologie 2009 | 2010 | 2011 2012 | 2013 total

Polyglobulies secondaires 3 8

Syndrome d’activation macrophagique

Hypersplénisme

Hémochromatose primitive

Syndrome de moschowitz

Thrombopathie

Hyperplasie lymphoide bénigne

O |0 [— [— |0 |0 o |[o]|N
— |O [O [©O |© |O |[— [ |—
o |O [O [o |0 |— |[Oo | |o

3
4
2
1
1
1
1
1

O |0 O O |0 |0 (= ([—|N

2
2
1
1
Pophyrie erythropoiétique congénitale 0
0
1
0

Lymphadénite histiocytaire nécrosante de
Kikuchi Fujimoto

Total 10 4 4 3 1 22
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G
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I. Etude statistique globale de I’'activité du service :

1. Les admissions

Durant les cing années de I’étude le service a connu un afflux important de patients, ce
qui est expliqué d’une part, par I'absence de service d’hématologie de niveau secondaire dans la
région, et d’autre part, parce que notre service constitue un service de référence de niveau

tertiaire pour les services des autres régions du bassin de desserte.

Tableau LIII: Répartition des admissions en fonction des années.

années 2009 2010 2011 2012 2013 Total

Nombre de cas 542 536 650 692 669 3089

2. Les principaux Indicateurs d’activité du service

Dans notre service le TOM a atteint 97% en 2013, chiffre tres élevé témoignant de I'afflux
massif des malades sur le service.

La DMS est passée de 8,83 jours a 10,88 jours et a 9,8 jours en 2013 soit une
augmentation d’environ 2 jours, ceci ne pourra qu’expliquer le chiffre plus bas en 2012 et 2013
du nombre d’hospitalisations par rapport a I'année 2011. Cet argument est renforcé par la
diminution de I'IROT passant de 4,33 j en 2011 a 2,57 j en 2012 puis a 0,36 en 2013. En effet,
la diminution de I'IROT et I'ascension du TOM en 2012 et 2013 par rapport a 2011 est le

meilleur reflet de I'utilisation de plus en plus importante de I’offre de soins fourni par le service.
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Tableau LIV: Les principaux indicateurs d'activité du service.

Indicateurs 2011 2012 2013
TOM 67,10% 81% 97%
DMS 8,83 jours 10,88 jours 9,8 jours
ROT 27,75 27,14 36,36
IROT 4,33 2,57 0,36
consultations 3170 4676 5350
hospitalisations 699 597 621
Admissions HDJ 4339 5443 9019
Déces 42 57 112

Il. Etude statistique des différentes pathologies

1. Les hémopathies malignes :

1-1 Rappel:

Les hémopathies malignes sont I’ensemble des cancers du sang et des organes
lymphoides. Elles résultent d’une prolifération de cellules sanguines matures (responsables
d’hémopathies d’évolution lente ou chronique) ou immatures (entrainant les hémopathies
d’évolution rapide ou aigué) [12,13].

Elles peuvent se présenter cliniquement sous la forme de leucémies, qui représentent un
groupe hétérogéne de néoplasies caractérisé par une transformation maligne de précurseurs
hématopoiétiques peu différenciés, incapables d’achever leur maturation, qui proliférent d’abord
dans la moelle interférant ainsi avec I’hématopoiése normale et I'immunité, puis essaiment par
voie sanguine dans les autres organes (ganglion, foie, rate, peau, visceres, systeme nerveux
central etc ...), ou de tumeurs solides appelées sarcomes pour les cellules de la moelle osseuse

(sarcome myéloide, sarcome histiocytaire, etc...) ou lymphomes pour les cellules lymphoides.
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a. Les différentes variétés

La classification des hémopathies malignes tient compte de plusieurs aspects non
seulement cytologiques et évolutifs mais aussi du site initial de leur développement [14,15].

En effet, les principales variétés de néoplasies hématopoiétiques, telles qu’elles ont été
proposées par la classification de ’'OMS 2001, sont: les néoplasies myéloides ; les néoplasies
lymphoides ; les néoplasies histiocytaires et a cellules dendritiques et les mastoses.

Les néoplasies myéloides se développent a partir des cellules souches de la moelle
osseuse, comportant des précurseurs des lignées granuleuse, érythroblastique,
mégacaryocytaire ou histio-monocytaire. Elles comportent trois groupes de maladies: Les
syndromes myéloprolifératifs chroniques ; les syndromes myélodysplasiques ; les syndromes

intermédiaires entre ces deux états et les leucémies.

a-1 Les lymphomes

Les néoplasies lymphoides ou lymphomes sont des néoplasies se développant a partir
des cellules lymphoides a différentes phases de leur maturation donnant les lignées B ou T.
Deux grands groupes sont individualisés: les lymphomes non hodgkiniens et le lymphome

d’Hodgkin [15].

> Les lymphomes non hodgkiniens

Les lymphomes non hodgkiniens sont des tumeurs malignes du tissu lymphoide
localisées au niveau des ganglions mais peuvent affecter tous les organes. lls constituent un
groupe hétérogene de proliférations malignes des cellules lymphoides B ou T. En raison de
I’lhétérogénéité fonctionnelle des cellules lymphoides et de leur distribution anatomique
ubiquitaire, ces affections peuvent se développer au sein de n'importe quel organe et ont une
expression clinique et histologique trés hétérogeéne. lls peuvent réaliser tantét des leucémies,
tantot des tumeurs solides. Les deux présentations peuvent coexister ou se succéder chez le
méme patient. Trois groupes de lymphomes sont a distinguer: Les lymphomes de type
précurseur (responsables de leucémies dites lymphoblastiques), les lymphomes périphériques a

cellules B et les lymphomes périphériques a cellules T [15].
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» Le lymphome hodgkinien

Néoplasie du sujet jeune, le lymphome hodgkinien se traduit cliniquement par des
adénopathies superficielles (cervicales) ou profondes en particulier médiastinales. L'évolution est
favorable dans la grande majorité des cas sous traitement associant la radiothérapie et la
chimiothérapie [15]. Son diagnostic est histopathologique. Il doit étre évoqué sur des signes non
spécifiques (sueurs, prurit, fievre, amaigrissement, toux, adénopathies, etc...) justifiant la
réalisation d'examens simples comme une radiographie de thorax, une numération-formule
sanguine et une vitesse de sédimentation. Le traitement comprend toujours une chimiothérapie;
plus au moins associée a une radiothérapie. Le bon pronostic global ne doit pas faire oublier
qu'il existe encore des décés de cette maladie, correspondant le plus souvent aux patients
réfractaires a la chimiothérapie ou rechutant précocement. La recherche de nouveaux

médicaments est essentielle pour améliorer le pronostic de ces formes graves [29].

a-2 Les leucémies

Les leucémies représentent un groupe hétérogéne de néoplasies caractérisées par une
transformation maligne de précurseurs hématopoiétiques peu différenciés (blastes), incapables
d’achever leur processus de maturation, qui proliferent d’abord dans la moelle interférant ainsi
avec I’hématopoieése normale et I'immunité, puis diffusent par voie sanguine dans les autres
organes (ganglion, foie, rate, peau, viscéres, systéme nerveux central etc....) [14].

Leur classification tient compte de plusieurs aspects. Selon leurs caracteres cytologiques
on les divise en leucémies myéloides (quand le précurseur est granuleux ou mégacaryocytaire) et
en leucémies lymphoides (quand le précurseur est lymphoide). Selon le caractére évolutif on
distingue les leucémies aigués ; il s’agit principalement des leucémies aigués myéloides ou
myéloblastiques (LAM) et des leucémies lymphoides ou lymphoblastiques (LAL). Les leucémies
chroniques renferment les leucémies Ilymphoides chroniques (LLC) et la leucémie a
tricholeucocytes qui appartiennent au groupe des syndromes immunoprolifératifs. La leucémie

myéloide chronique (LMC) appartient au groupe des syndromes myéloprolifératifs [14,12].
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a-3 Les syndromes myéloprolifératifs

Les syndromes myéloprolifératifs sont un groupe de maladies caractérisées par la
prolifération clonale et maligne d’une ou de plusieurs lignées cellulaires myéloides. Il s’agit
d’une pathologie de la cellule souche hématopoiétique. Lorsque la prolifération prédominante
intéresse la lignée granuleuse, érythrocytaire, mégacaryocytaire ou présence d’une fibrose
médullaire avec dépots de fibres de collagéne et de réticuline on parle respectivement de
leucémie myéloide chronique, polyglobulie de vaquez, thrombocytémie essentielle et de
myélofibrose primitive [73,74].

En 1960, la découverte du chromosome Philadelphie dans la leucémie myéloide
chronique, qui est le résultat d’une translocation réciproque entre les chromosomes 9 et 22, a
soulevé la question d’appartenance de ces quatre pathologies a la méme famille [75]. Cependant
I’identification de la mutation jak2 dans la polyglobulie de Vaquez, la myélofibrose primitive et
dans la thrombocytémie essentielle a conduit a la division de ces syndromes en 2 catégories
principales: La LMC et les 3 autres SMP chroniques [76].

Il s’agit de maladies chroniques, dont I’évolution terminale peut se faire vers une
leucémie aigué, et incurables sauf lorsqu’une greffe de moelle allogénique est réalisée avec

succes.

a-4 Le myélome multiple et néoplasies plasmocytaires

Le myélome multiple fait partie d’un groupe nosologique qui porte la dénomination de
néoplasies plasmocytaires dans la classification OMS des hémopathies malignes lymphoides. Ce
groupe d’affections comprend la maladie de kahler, le myélome plasmocytaire, le plasmocytome
diffus et la myélomatose [16]. C’est une hémopathie maligne caractérisée par la prolifération
d’un clone de plasmocyte envahissant la moelle hématopoiétique, avec production d’une
immunoglobuline monoclonale, véritable marqueur tumoral [35]. C'est une maladie rare qui
représente environ 80 % des gammapathies monoclonales malignes et 15 % des hémopathies
malignes. Cette affection touche préférentiellement les sujets de plus de 40 ans avec un pic de

fréquence entre 67 et 70 ans. Les manifestations osseuses dominent le tableau clinique. Le
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diagnostic est basé sur I'association d’une plasmocytose médullaire supérieure a 10 %, d’une
immunoglobuline monoclonale sérique et/ou urinaire a titre significatif et de signes cliniques en
rapport avec la prolifération plasmocytaire maligne. Son hétérogénéité clinique et biologique
rend compte de la difficulté a établir un diagnostic a un stade précoce de la maladie [35].

Bien qu’il reste a ce jour incurable, le MM a connu, ces derniéres années, des progres
permettant une amélioration de la prise en charge des patients: nouveaux critéres diagnostiques
et une meilleure compréhension de I’'hétérogénéité du profil évolutif grace a I'identification de

nouveaux facteurs pronostiques et au développement de nouveaux traitements [36].

a-5 Les syndromes myélodysplasiques

Les syndromes myélodysplasiques (SMD) désignent un groupe hétérogéne de maladies
clonales touchant les cellules souches hématopoiétiques, aboutissant a des anomalies
qualitatives et quantitatives des trois lignées myéloides, se traduisant par une hématopoiese
inefficace, classiquement révélés par des cytopénies et un risque augmenté de transformation en
leucémie aigué. Ces maladies touchent les sujets agés: ’age moyen de survenue des SMD est de
60 a 70 ans avec une légeére prédominance masculine [85].

Les syndromes myélodysplasiques sont diagnostiqués par I’analyse quantitative et
qualitative du sang et de la moelle, mettant en évidence des signes de dysplasie d’'une ou
plusieurs lignées [86]. Les SMD sont classiquement répartis en plusieurs entités morphologiques
selon la classification dite “FAB” (French-American-British), mais celle-ci est remise en cause
grace aux progres des explorations cytogénétiques, bases de la nouvelle classification OMS.

La leucémie myélomonocytaire chronique et certaines affections ambigués sont réunies
dans un cadre intermédiaire de syndromes myéloprolifératif/syndromes myélodysplasiques. De
nombreux facteurs pronostiques ont été décrits pour préciser ce risque grace a la création de
nouveaux index pronostiques (score pronostique IPSS, pour International Pronostic Scoring

System) dans la perspective d’un choix thérapeutique.
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Le traitement des syndromes myélodysplasiques, longtemps symptomatique, s’est
amélioré ces derniéres années, notamment grace aux progrés de I'allogreffe de cellules souches
hématopoiétiques, a I'arrivée des agents hypométhylants, la meilleure reconnaissance de
I'utilisation des agents stimulant I'érythropoiése susceptibles d’améliorer la survie des SMD de
faible risque avec anémie, I'arrivée des thérapies ciblées et une meilleure connaissance de la

surcharge en fer liée aux transfusions érythrocytaires et de sa prévention [87].

a-6 Les néoplasies histiocytaires ou des cellules dendritiques

Les néoplasies histiocytaires ou des cellules dendritiques recouvre un ensemble
d’affections d’étiologie inconnue, de présentation clinique et de pronostic tres variés qui ont en
commun, sur le plan histologique, l'infiltration des tissus concernés par des histiocytes
atypiques, souvent organisés en granulome. Elles regroupent : L’histiocytose Langerhansienne,
les sarcomes histiocytaires et les exceptionnels sarcomes des cellules dendritiques [15].

Il a été démontré que ces histiocytes sont similaires aux cellules de Langerhans qui sont
présentes a I’état normal dans I’épiderme et dans les muqueuses d’autres épithéliums, ce qui est
a l'origine de la dénomination d’histiocytose Langerhansienne, a distinguer des histiocytoses
non Langerhansiennes dans lesquelles ce sont les monocytes/macrophages (et non les cellules
dendritiques auxquelles appartiennent les cellules de Langerhans) qui sont impliqués [114].

Les formes cliniques d’histiocytose Langerhansienne sont classées essentiellement sur la
base du nombre d’organe atteints. On distingue: les formes pluritissulaires disséminées, de
présentation aigué, qui touchent avant tout le petit enfant, plus rarement le sujet agé, et dont
I’évolution est sévere (Letterer-Siwe); les formes multifocales de I'enfant plus agé ou de
I’adolescent (syndrome de Hand-Schuller-Christian, granulome éosinophile multifocal)
d’évolution variable, en régle générale plus indolentes; et les formes localisées (granulome
éosinophile, histiocytose pulmonaire primitive) de I'adulte jeune touchant notamment I'os, le

poumon, et dont I’évolution est souvent favorable.
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Les mastoses sont des proliférations se développant a partir des mastocytes dont le

précurseur médullaire est proche de celui de la lignée histio-monocytaire [15].

1-2 Fréquence

Si les hémopathies malignes constituent un fardeau dans les pays riches dotés d’un
arsenal thérapeutique performant, elles pourraient constituer un danger latent pour des pays ou
méme le diagnostic n’est pas facile a poser. Aussi les meilleures stratégies de lutte contre ces
affections dans les pays a faibles moyens économiques, matériels et humains devront prendre
largement en compte les approches préventives qui passent par la caractérisation des aspects
épidémiologiques des hémopathies malignes dans ces pays.

En 2012 lincidence des hémopathies malignes a été estimée a 917.907 nouveaux cas a
I’échelle internationale [17].

Durant notre période d’étude s’étendant du TerJanvier 2009 au 31 décembre 2013, le
service d’hématologie du CHU Mohammed VI de Marrakech a enregistré 1483 cas d’hémopathies
malignes représentant 48% du nombre total des admissions du service. La fréquence des
hémopathies malignes a été stable entre 2009 et 2011 et a connue méme une légére diminution
en 2010 pour prendre un sens croissant en 2012 et 2013. La fréquence annuelle est de 296 cas
par an, cette derniére reste dans la moyenne par rapport aux séries étudiées. Il faut noter que
ces séries notamment celle des registres des cancers sont des études globales regroupant
I’ensemble des cancers et parmi eux les hémopathies malignes et intéressant tous les cas
diagnostiqués par toutes les structures sanitaires d’une zone géographique donné.
Contrairement a notre série comptant que les hémopathies malignes et bénignes et ne

concernant que les cas diagnostiqués dans notre service.
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Fig 83: prévalence annuelle des hémopathies malignes

1-3 Sexe:
Dans notre contexte, les hémopathies malignes sont plus fréquentes chez le sexe

masculin. La méme remarque a été objectivée dans toutes les séries de la littérature.

2000-2002Tunisie Sfax

1997-2004Basse Normandie

1996-2003Bamako .
@ Sexe Féminin

séries

B Sexe Masculi
2005-2007Casablanca exe Masculin

2005Rabat

2009-2013Marrakech

Fig 84: répartition des hémopathies malignes en fonction du sexe
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1-4 Age

En basse Normandie 75,7% des patients atteints d’hémopathies malignes sont agés de

plus de 65 ans. Dans notre pays, a Bamako ou a Sfax en Tunisie cette distribution est inversée,
en effet la majorité des cas sont agés de moins de 65 ans [18,19,20,21].

A Bamako, 86% des cas sont agés de moins de 60 ans, dont 30,3% de moins de 20 ans [21].

(7]
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Normandie  2000-2002 2009-2013 2005-2007
1997-2004

Séries

Fig 85: répartition des hémopathies malignes selon les tranches d'age

1-5 Type d’hémopathie

Dans toutes les séries étudiées les lymphomes non hodgkiniens sont au premier rang en
terme de fréquence, suivies par les leucémies sauf pour la série de Casablanca ou la maladie d’
Hodgkin est assez fréquente pour étre au 28me rang avec 260 cas [18]. Cependant on note une
fréquence importante des leucémies et presque égale a celle des LNH dans notre série, ce qui
rapproche notre série de celle de Sfax en Tunisie [20]. Comme dans notre série, on note une
fréquence plus importante des myélomes multiples dans les séries de la Basse Normandie et de

Rabat les mettant ainsi au 3®me rang [19,22].
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Fig 86: Répartition en fonction des différents types d'hémopathie

a. Les lymphomes non hodgkiniens :

En 2012, I'incidence des lymphomes non hodgkiniens dans le monde a été estimée a
385.741 nouveaux cas [17].

L’augmentation de la fréquence intéresse I’ensemble des pays du monde, méme si elle
est plus marquée dans les pays développés.

IIs sont plus fréquents chez ’lhomme (58,2%) que chez la femme (41,8%). On les retrouve
a tous les ages de la vie, mais a chaque tranche d’age la répartition histologique est différente
[17,22].

Les LNH occupent le 10¢me rang de I’ensemble des cancers dans le monde, représentant 3
a 4% des cas et la 62me cause de mortalité par cancer [23].

IIs sont plus fréquents dans les pays développés. Les taux d’incidence les plus élevés
sont enregistrés aux Etats unis, en Australie, en Europe et en nouvelle Zélande. En revanche, les
taux les plus bas sont enregistrés dans I’Asie centrale et dans I'Est de I'Asie. Cependant, les
lymphomes T, qui restent rares, sont beaucoup plus fréquents en Asie par rapport aux autres

régions du monde [24,25].
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Les lymphomes malins représentent le cinquieme cancer le plus fréquent aux états unis,
avec une estimation de 63066 nouveaux cas en 2012. Ceux de localisation ganglionnaire sont
les plus fréquents, et leur incidence a nettement augmenter [23]. En France, avec une incidence
de 10.000 nouveaux cas par an, les lymphomes malins non hodgkiniens représentent
I’hémopathie maligne la plus fréquente et 5 a 10 % des nouveaux cas de cancer [26]. Néanmoins
il est important de souligner que les lymphomes non hodgkiniens représentent la seule
hémopathie maligne dont I'incidence augmente significativement depuis les années 70, et ce
d’environ 5% par année [26].

Les résultats de notre série rejoignent les données de la littérature. En effet les LNH
représentent I’hémopathie maligne la plus fréquente. La prédominance est masculine, puisque
sur les 498 cas admis 308 cas sont de sexe masculin contre 190 cas de sexe féminin. 32 cas ont
été colligés a rabat en 2005, dont 22 cas chez les hommes et 10 cas chez les femmes [19].

A Casablanca, 349 cas ont été enregistrés chez les patients de sexe masculin, et 251 cas
ont été enregistrés chez les femmes [18].

Dans le gouvernorat de Sfax en Tunisie, comme rapporté dans notre série, les LNH occupent
la 1¢re position en termes de fréquence parmi les cas d’hémopathies malignes recensées entre 2000
et 2002 [20]. La majorité des cas sont de sexe masculin, 82 cas chez les hommes et 48 cas chez les
femmes [20]. Ces résultats rejoignent ce qui a été décrit a Bamako [21], dans le département d’Oran

[27] et dans le registre des hémopathies malignes de Basse-Normandie [22].

Tableau LV: Comparaison de la répartition des cas de LNH

en fonction du sexe avec les autres séries

Sexe
Série Masculin Féminin
(n) % (n) %
Marrakech 2009-2011 308 61,8% 190 38,2%
Rabat 2005 22 68,8% 10 31,2%
Casablanca 2005-2007 349 58,2% 251 41,8%
Tunisie Sfax 2000-2002 82 63,1% 48 36,9%
Bamako 1996-2003 71 67,6% 34 32,4%
Basse Normandie 1997-2004 925 56% 728 44%

-110 -




Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

La comparaison des résultats statistiques des différents sous types histologiques des LNH
de notre série avec ceux du registre des hémopathies malignes de Basse-Normandie et avec
ceux du registre des cancers de Rabat retrouve des résultats similaires [22,19]. En effet, les
lymphomes T sont également peu fréquents par rapport aux lymphomes B, et représentent
10,5% dans la série francaise, 8,6% dans notre série et 12,4% dans celle de Rabat [22,19].

Comme dans notre série, le LNH diffus a grandes cellules B est le sous type histologique
le plus fréquent a Rabat et en Basse-Normandie [22,19]. Cependant, certaines divergences entre
ces séries sont notées, concernant la fréquence des lymphomes folliculaires qui viennent au
deuxiéme rang dans la série francaise représentant 17,5% alors qu’ils ne représentent que 7,1%
dans notre série et 6,2% dans celle de Rabat, devancé par le lymphome de burkitt représentant
respectivement 15,1% et 9,4%. Ce dernier retire cette fréquence élevée de I'age jeune de nos

malades [22,19].

Basse-Normandie 1997-2004
B LMNH diffus a grandes cellules B

B Lymphome de burkitt

® Lymphome folliculaire

B Lymphome lymphoblastique
Lymphome a cellules du manteau

Rabat 2005 L. lymphoplasmocytaire/waldenstréom

B Lymphome B de la zone marginale
Lymphome lymphocytique
Autres LB

® Lymphomes T

LNH, SAl
Marrakech 2009-2013

Fig 87: Répartition en fonction du sous type histologique
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Les sous-types de LNH de loin les plus fréquents dans les pays développés sont le LNH
diffus a grandes cellules B (30% environ des LNH) et le lymphome folliculaire (environ 20%). Tous
les autres sous types représentent moins de 10% de I’ensemble des LNH [26,28]

Cette série est caractérisée par I’dge jeune de survenue des LNH, 72,5% des cas sont agés
de moins de 64 ans, et 17,7% sont agés de moins de 14 ans, avec une moyenne d’age de 45,5
ans, ce qui rejoint les résultats des séries de Rabat, Oran et Sfax. A Rabat I'incidence des LNH
augmente peu avec 'dge jusqu’a 65-74 ans puis augmente nettement par la suite chez les
hommes. Les enfants de 0-14 ans représentent 10% du total des cas incidents et 78,1% sont
agés de moins de 64 ans [19,27,18,20]. Ceci ne concorde pas avec les données de la littérature
et celles du registre des hémopathies de Basse-Normandie [22]. En effet, ’dge moyen au
moment du diagnostic est de 64 ans, les sujets de moins de 64 ans ne représentent que 40,9%.
Cependant, il faut noter qu’au niveau de la série de Casablanca la répartition en fonction des
tranches d’ages présente un profil qui s’approche de celui de la série de Basse-Normandie. En
effet 61,6% des cas sont agés de plus de 64 ans dont 43,9% agés entre 65 et 74 ans [22,18].

Par ailleurs, les différentes études réalisées dans les pays occidentaux montrent que la fréquence
des lymphomes non hodgkiniens augmente avec I’age, ainsi ’dge moyen au moment du
diagnostic se situe autour de 65 ans (méme si certains types de lymphomes non hodgkiniens se
voient plus spécifiqguement chez les sujets plus jeunes). Cette discordance ne pourrait étre

expliquée par I’dge jeune de la population dans notre contexte [26].

Tableau LVI: comparaison de la répartition des cas de LNH en fonction de I'dge
avec les séries de la littérature.

Tranches d’age

Série 0-14 15-24 | 25-34 | 35-44 | 45-54 | 55-64 | 65-74 >75

ans ans ans ans ans ans ans ans

Marrakech 17,7% 3,8% 9,4% 11,8% 14,4% 15,4% 17,5% 9,8%
Rabat 9,4% 9,4% 6,2% 15,6% | 21,9% | 15,6% | 12,5% 9,4%
Sfax 4,6% 6,1% 8,5% 9,2% 16,1% | 17,7% | 18,5% | 17,7%
Casablanca 1% 1,8% 2,7% 4,3% 9,3% 19,1% | 43,9% | 17,7%
Basse Normandie 40,9% 59,1% | 31,6%
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Dans notre série les LNH extra—ganglionnaires représentent 24,9% de tous les lymphomes
non hodgkiniens diagnostiqués durant notre période d’étude. A rabat ces derniers représentent
40,6%, ce qui rejoint les données de la littérature. En effet ils représentent un tiers des

lymphomes non hodgkiniens [23].

b. Le lymphome hodgkinien

Le lymphome hodgkinien est une entité anatomoclinique bien individualisée dont la
fréquence est stable. Il s’agit d’'une maladie rare, avec une incidence de deux a trois nouveaux
cas par an pour 100.000 habitants, elle est largement moins fréquente que les lymphomes non
hodgkiniens, et représente 0,5% seulement de I’ensemble des cancers a I’échelle internationale
[29]. En 2012 I'incidence de la maladie de hodgkin a été estimée a 65950 nouveaux cas [17]. En
France cette incidence est d’environ 1200 nouveaux cas par an et représente 0,24% de mortalité
par cancer alors qu’aux états unis I'incidence est estimée a 8601 nouveaux cas par an en 2012
[17,29]. Elle compte pour 10 a 15% de I’ensemble des lymphomes en Europe et aux Etats Unis
[30,31,32]. Dans beaucoup d’études, une décroissance progressive de l'incidence du LH a été
notée. En effet, une estimation faite a partir des résultats des registres francais a montré un taux
d’incidence du LH de 2,4 pour 100 000 habitants par an en 2000, ce qui objective une
décroissance nette par rapport a 1980 ou ce taux était de 2,9 pour 100.000 habitants. Le taux
de mortalité a également baissé de 1/100 000 habitants en 1980 a 0,3/100 000 habitants en
2000. Ainsi, en France, 1.400 nouveaux cas et 200 décés de LH ont été rapportés en 2000 [31,33].

Il fait partie des cancers les plus curables et se caractérise par une prédominance chez le
sujet jeune; toutes les études européennes ou nord-américaines retrouvent un dge moyen aux
alentours de 30 ans. Cette maladie est exceptionnelle avant 10 ans, mais peut se voir chez
I’enfant entre 10 et 18 ans. Elle est en revanche rare chez le sujet agé de plus de 60 ans [29].

Dans notre série la maladie de hodgkin représente 10,5% des hémopathies malignes. Nos
résultats ne différent pas de ce qui a été constaté au niveau du registre de Rabat 2005, a Bamako
et a Sfax en Tunisie, ou le lymphome de hodgkin représente entre 11 et 13% des hémopathies

malignes [19,21,20]. A Casablanca, on note une fréquence plus importante da la maladie de
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hodgkin, en effet cette pathologie représente 21,5% des hémopathies malignes avec un total de
260 cas [18]. Cependant nos résultats s’écartent des données du registre des hémopathies
malignes de Basse-Normandie, ou la fréquence de cette maladie ne représente que 5% des
hémopathies malignes par un total de 274 cas sur une période de 8 ans et 5,5% des

hémopathies malignes dans le département de la Gironde [22,72].

100,00%
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80,00%
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60,00%
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10,00%

0,00%

B Lymphome hodgkinien

W Autres hémopathies
malignes

Fig 88: Comparaison de la fréguence du LH par rapport aux différentes hémopathies malignes

Partout dans le monde, on retrouve une différence d’incidence du lymphome Hodgkinien
entre hommes et femmes, il est 1,5 a 2 fois plus fréquent chez ’homme que chez la femme [34].
Dans notre série le LH est également plus fréquent chez les hommes qui comptent pour 60,9%
de I'ensemble des cas avec un sex-ratio de 1,55. Toutefois, il faut noter qu’a Casablanca ou a

Rabat cette pathologie atteint les deux sexes d’une maniére strictement égale [18,19].
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Tableau LVII: comparaison de la répartition des cas du lymphome Hodgkinien
en fonction du sexe avec les séries de la littérature.

Série Sexe masculin Sexe féminin
Marrakech (2009-2013) 60,9% 39,1%
Rabat [19] 50% 50%
Casablanca [18] 50% 50%
Sfax [20] 58,3% 41,7%
Bamako [21] 71,4% 28,6%
Basse-Normandie [22] 58,8% 41,2%

Dans les pays en voie de développement, I'incidence est plus faible et touche davantage
une population plus jeune, comme l'indique les résultats de notre présente étude, I’Age moyen
est de32 ans, I'adulte jeune constitue la tranche d’age la plus touchée (41,1%) [33]. L'étude
casablancaise (2005-2007) a montré que le Lymphome hodgkinien touche la femme a un age
plus jeune que ’homme : la moyenne d’age chez la femme est de 39,2 ans versus 41,5 ans chez
I’homme. A noter que les patients de plus de 60 ans ne représentent que 7,5% des cas [18].

La répartition en fonction des sous types histologiques objective des résultats similaires
avec la littérature. En effet la maladie de hodgkin sclérosante et nodulaire représente le sous
type le plus fréguent représentant 78,9% des cas [29].

Des arguments épidémiologiques impliquent des facteurs environnementaux tels que
L’infection par le virus d’Epstein-Barr (EBV). En effet de nombreux travaux ont mis en relief
Ilimplication du virus d’Epstein-Barr (EBV) dans le LH initialement il s’agissait de constatations
séro-épidémiologiques ; par la suite, les méthodes d’hybridation in situ sont venues confirmer
les liens unissant le LH et le virus d’Epstein Barr dans environ 40% des biopsies ganglionnaires
et, ce, surtout chez les jeunes enfants, les sujets agés et les patients avec une séropositivité
pour le virus de I'immunodéficience humaine (VIH). Malgré ces résultats, il n’y a pas de relation
de cause a effet directe entre ce virus et le développement d’un LH [29]. D’autres agents existent

slirement pour expliquer I'apparition de LH EBV négatifs mais ils ne sont pas identifiés [32].
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c. Les leucémies

Les leucémies aigués (LA) ont une incidence annuelle de 13%. aux états unis. Elles sont plus
fréquentes chez ’lhomme que chez la femme. Elles représentent moins de 3% des cancers [64,65].

Les leucémies aigués lymphoblastiques sont plus fréquentes dans I’enfance avec un pic
entre 1 et 5 ans et apres 65 ans [66]. Leur incidence varie selon les pays ; plus élevée dans les
populations hispaniques de I’Amérique (Costa-Rica et Los Angeles) 5,94 et 5,02 respectivement,
et plus faible en Afrique noire (1,18 a 1,61 pour 100.000 enfants de moins de 15 ans)

Les LAL sont plus fréquentes chez I’enfant et représentent 85% des leucémies contre 15%
seulement chez I'adulte. Elles sont moins fréquentes chez les enfants américains de race noire
par rapport a ceux de race blanche [67,68]. Elles ont également un meilleur pronostic chez
I’enfant. Leur fréquence devient inférieure a celle des LAM vers I’dge de 15-20 ans [12]. En
revanche, les leucémies aigués myéloblastiques surviennent a tout age, mais principalement
chez I'adulte (80%) avec une incidence qui augmente avec I’age. Elles représentent 25% de
I'ensemble des leucémies. L’incidence globale des LAM est d’environ 3,5 nouveaux cas pour
100.000 habitants et par an. L’Age médian au diagnostic est d’environ 67 ans, avec une légere
prédominance masculine et une prédominance chez les noirs américains par rapport a la race
blanche [65,69].

La répartition des deux types de LA a un profil qui oppose I'enfant (85% de LAL et 15% de
LAM) a I'adulte (85% de LAM et 15% de LAL) [69].

La leucémie lymphoide chronique s’observe classiquement au-dela de la cinquantaine,
elle est plus fréquente chez ’lhomme que chez la femme [14]. En effet son incidence est estimée
a 2,4/100.000 chez I'homme et de 1,6/100.000 chez la femme [69]. Elle représente le type le
plus fréquent des leucémies en Europe et aux Etats unis [70].

La leucémie a tricholeucocytes touche uniquement I'adulte, au-dela de la quarantaine,
avec une nette prédominance masculine. Elle représente environ 2% de I’ensemble des

leucémies, et est observée partout dans le monde [14,71].
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Cette série compte 453 cas de leucémie représentant 30,5% des hémopathies malignes.
Soit une prévalence annuelle de 90,6 cas par an.

La LAM est le type le plus fréquent dans notre contexte, représentant 44,4% des cas,
proportion supérieur aux données de la littérature. La LLC est, contrairement, aux affirmations
antérieures, moins fréquente dans notre contexte. Elle ne représente que 15,9% des cas.

La LAL est le type le plus fréquent de leucémie chez les enfants de 0-14 ans avec une
fréquence inférieure a celle des LAMs au-dela de cet age. Le pic de fréquence rapporté dans la
littérature au-dela de 65 ans est inexistant dans notre série. La leucémie a tricholeucocytes dans
notre série, contrairement, a la littérature atteint essentiellement le sexe féminin (2 cas de sexe
féminin contre un cas de sexe masculin).

La série du registre des cancers de Rabat compte 12 cas de leucémie colligés durant une
année, soit une prévalence sept fois moins inférieure que notre contexte. L’incidence est, comme
rapporté dans notre série, plus importante chez le sexe masculin. La LAM est également
prédominante avec 5 cas [19].

La série du registre des cancers de Casablanca compte 247 cas de leucémies soit une
prévalence, légérement inférieure a notre contexte, de 82,3 cas par an. 140 cas sont de sexe
masculin soit une proportion de 2,7% de tous les cancers chez ’homme, et 107 cas sont de sexe
féminin soit 1,7% des cancers de la femme [18].

Dans le gouvernorat de Sfax en Tunisie, les leucémies occupent la 5¢me place chez
I’homme et la 3¢me place chez la femme en termes de cancers. En effet, 81 cas colligés sont de
sexe masculin contre 49 cas de sexe féminin. L’Age moyen est plus avancé par rapport a notre
série il est de 47,8 ans chez les hommes contre 31,8 ans dans notre série et 44,7 ans chez les
femmes contre 34,5 ans dans notre série. En parallele a nos résultats les leucémies aigués sont
les plus fréquentes que les leucémies chroniques [20].

Dans la série du registre des cancers d’Oran en Algérie, les leucémies représentent 1,9%
des cancers chez I'homme et 1,1% chez la femme. Le sexe masculin est le plus fréquemment

touché par ce type de pathologies avec un sex-ratio de 1,6 [27].
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Fig 89: Répartition en fonction du type de leucémie

Dans le registre régional des hémopathies malignes de Basse-Normandie, les leucémies
représentent 22,4% des hémopathies malignes. On note une fréquence plus importante des LLC
représentant 52,4% des cas de leucémie alors que La LAM représente 31%. La leucémie a
tricholeucocytes est également rare et ne représente que 4,7% des cas de leucémie [22]. Le
registre des hémopathies malignes de la Gironde rapporte des résultats similaires. Toutefois il
faut noter une fréquence plus importante de la LAM représentant 37,6%, et 55,2% pour la LLC
[72].

Une série malienne, bien que ce soit un pays du tiers monde, présente une répartition qui
s’approche des séries européennes. En effet, la LLC représente le type de leucémie le plus
fréquent par 43,3% des cas. La LAL également fréquente dans ce pays représente 35% des cas et
la LAM 21,7%. L’effectif total des leucémies (60cas) représente 22,72% des hémopathies
malignes [21]. La fréquence basse de la LLC dans notre série ne pourrait étre reliée qu’a la

composante trop jeune de la population dans notre contexte.
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d. Lessyndromes myéloprolifératifs chroniques

Ces maladies ont une incidence allant de 0,5 a 2,8 par 100.000 personnes [77,78]. La
leucémie myéloide chronique survient avec un pic de fréquence entre 30 et 50 ans avec une
fréquence qui augmente nettement avec I’dge [14]. Son incidence globale est de 10 nouveaux
cas par millions d’habitants et par an. 6000 nouveaux cas sont recensés annuellement en
France. L’enfant est moins souvent atteint [12]. En effet, la LMC représente 2 a 5% des leucémies
de I'enfant et 7 a 15% des leucémies de I'adulte. Elle touche préférentiellement les hommes, avec
un sex-ratio proche de 2 [79].

La polyglobulie est une maladie clonale traduisant I'atteinte commune aux lignées
érythroides, granuleuses et mégacaryocytaires. Cependant, I’expression hématologique domine
par la lignée érythroide. Il s’agit d’une maladie du sujet agé de plus de 60 ans. Seulement 5% des
patients qui ont moins de 40 ans. De facon exceptionnelle, des cas ont été rapportés chez
I'enfant. L’incidence globale de cette pathologie est de 10 a 20 nouveaux cas par million
d’habitants et par an. Elle touche relativement peu les sujets de race noire, et atteint plus
fréquemment les juifs européens. Le sexe masculin prédomine parmi les cas atteints de cette
anomalie avec un sex-ratio avoisinant 1 [80,81].

La thrombocytémie essentielle est un syndrome myéloprolifératif rare, caractérisé par une
augmentation du taux des plaquettes > 600.000 E/mm3 de facon permanente (a deux examens
successifs séparés d’un mois). Sa fréquence en Europe est supérieure a celle de la myélofibrose
primitive et de la LMC. L’'incidence maximale de cette affection se situe aux alentours de la
cinquantaine, mais elle peut se développer plutdot chez la femme, chez qui une fréquence plus
importante a été rapportée par rapport a I’lhomme [82,84].

La myélofibrose primitive est le SMP le plus rare et le plus grave (survie médiane est de 4
ans) ; elle n’a pas de traitement de référence [83]. Son incidence maximale se situe entre 50 et
69 ans avec une moyenne d’age a 60,5 ans. Les deux sexes sont atteints a proportion égale
avec une discrete prédominance masculine. Elle atteint essentiellement les caucasiens,

exceptionnellement les sujets de race noire et les Japonais [14,64].
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Nous avons enregistré a partir du 1er janvier 2009 au 31 décembre 2013, 156 cas de
syndrome myéloprolifératif soit une prévalence annuelle de 31,2 cas par an. Représentant ainsi
10,5% des hémopathies malignes et 5% de toutes les admissions du service.

La LMC représente le SMP le plus fréquent dans notre contexte51,3%. La TE ne représente
gque 9,6% occupant ainsi le 3¢me rang ce qui oppose notre série aux données de la littérature.

Cette fréquence élevée de la LMC a été également rapportée dans la série du registre des
hémopathies malignes de Rabat [19]. En effet ce type de leucémie est également fréquent et
représente 40,9% de toutes les leucémies. Méme constatation relevée dans la série de SIDIBE et
al. a Bamako ou on note une fréquence importante de la LMC représentant 16,67% de toutes les
hémopathies malignes et occupant le 1e¢r rang parmi les SMP. Cependant I'atteinte plus
importante du sexe féminin nous écarte de cette série [21].

Dans la série du registre régional des hémopathies malignes de Basse-Normandie, et
dans celle du registre des hémopathies malignes de la Gironde, la leucémie myéloide chronique

occupe le 38me rang parmi les SMP avec respectivement 126 et 58 cas [22,72].

Basse
Normandie
La Gironde = LMC
M Polyglobulie primitive
Bamako Thrombocytémie essentielle
B Myélofibrose idiopathique
Marrakech
0,00% 50,00% 100,00%

Fig 90: Comparaison en fonction de la fréquence des différents types de SMPs.
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Comme rapporté ci-dessus, la fréquence de la LMC dans notre série augmente
progressivement avec I’dge et présente un pic entre 35 et 44 ans. Le deux sexes sont atteints
d’'une maniére égale avec un sex-ratio égale a 1 alors que dans la littérature il est de 2. Les
enfants de moins de 15 ans ne représentent que 5%.

La polyglobulie vient en 2¢me rang en termes de fréquence dans notre contexte. Elle
atteint surtout les sujets agés de plus de 55 ans avec un 2&me pic de fréquence entre 35 et 44
ans. Le sexe masculin est également prédominant. Les mémes résultats ont été objectivés dans
les séries francaises. Cependant I’dge de survenue est plus avancé [72,22].

Dans la série de SIDIBE et al. a Bamako, seulement 2 cas de sexe masculin ont été
enregistré, confirmant ainsi la rareté de cette pathologie chez la race noire [21].

La TE présente un maximum de fréquence entre 55 et 64 ans. Toutefois, ’atteinte plus
fréquente du sexe masculin avec un sex-ratio de 1,14, nous démarque de la littérature. Dans la
série Algérienne de K. Djouadi, [84] on retrouve une atteinte plus fréquente du sexe féminin.
L’incidence tres faible de 0,1/100.000 en Algérie met les deux pays trés en déca par rapport a la
littérature. Cette pathologie, contrairement a notre série, arrive au premier rang parmi les SMPs
dans les séries Européennes [72,22].

La myélofibrose primitive arrive en 4&¢me rang en termes de fréquence, suivant la
thrombocytémie essentielle. La répartition en fonction de I'age objective un pic de fréquence
entre 55 et 64 ans. Les deux sexes sont atteints d’une maniére égale avec un sex-ratio égale a
1. Les autres séries étudiées confirment ces résultats, et principalement son incidence la moins
importante par rapport aux autres SMP, sauf pour la série de Sidibé et all. ou la TE dépasse la

polyglobulie primitive en termes de fréquence [72,22,21].

e. Le myélome multiple

En 2012, l'incidence du MM a été estimée a 114.251 nouveaux cas a I’échelle
internationale, alors qu’en Europe elle a été de 38.956 nouveaux cas. Son incidence est plus

importante en Norvége, aux états unis et en Australie [37].
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La prédominance masculine et I'atteinte surtout des sujets agés de plus de 65ans est la
régle presque partout dans le monde [17]. En France et aux états unis cette incidence est
estimée respectivement a 6126 et 19626 nouveaux cas [17].

Dans notre série, le myélome multiple a la particularité de survenir a un age plus jeune
avec une moyenne d’'dge au moment du diagnostic de 58 ans, et 68,9% des cas sont agés de
moins de 64 ans. Ceci rejoint les résultats d’une étude réalisée par le service de médecine
interne du CHU de Casablanca s’étendant sur 33 ans (1981 a 2013) [38]. En effet, I’lage moyen
des patients est de 54,5 ans, et le sexe masculin est prédominant 62,6% [38]. Ceci ne pourrait
étre expliqué que par la composante trop jeune de notre population.

En chine, une étude réalisée a pékin portant sur une période de 6 ans (2006-2011)
objective des résultats similaires [42]. En Basse-Normandie, le MM représente 13,7% des
hémopathies malignes, I’dage moyen, et contrairement a nos résultats, est de 70 ans, le sexe
ratio est de 1,12 [22].

Dans I'étude de Chombart et al. , I’ldAge moyen au moment du diagnostic est de 72 ans,
cependant elle constitue une exception par la prédominance féminine chez les patients atteints
de myélome multiple [40].

Une étude réalisée a Tunis étalée sur 11 ans objective que 44% des 66 patients admis

sont dgés de plus de 65 ans, I’dge médian est de 60 ans et le sex-ratio est de 1,2 [41].

Tableau LVIII: Comparaison des caractéristiques démographiques des patients atteints de

myélome multiple avec les séries de la littérature.
Basse- Etude de Pékin
, . | Casablanca . . .
Notre série [38] Tunis [41] | Normandie | Chombart (Chine)
[22] et al [42]
| Age moyen 58 ans 54,5 ans 60 ans 70 ans 72 ans 59 ans
Sexe masculin 62,2% 62,6% 54,6% 53% 48% 55,3%
Sexe féminin 37,8% 37,4% 45,4% 47% 52% 44.7%

Toutes les séries étudiées s’accordent pour dire que le myélome multiple est rare chez le

sujet jeune et seulement 2 a 3% des malades sont dgés de moins de 40 ans.
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Sur le plan biologique, nous avons observé dans notre série une prédominance du type
I9G (52,4%), suivi des IgA (23,2%), les chaines Iégéres (11%) et finalement I'lgM chez un seul cas.
Aucun cas de MM a IgD n’a été détecté. La répartition des isotypes d’'immunoglobulines et des
chaines légeres est proche de celle rapportée par d’autres séries [41,39,42]. Toutes fois il faut
noter certaines discordances: Dans la série de Casablanca, le MM a IgA est moins fréquent au
profit du MM a chaines légéres qui vient en 2¢me |ieu apres celui a IgG [38].

La classification de Durie et Salmon a été la méthode de référence pour I’évaluation du
pronostic. Dans la série de Casablanca, comme dans notre série, la majorité des patients inclus
dans I’étude ont été au stade Ill au moment du diagnostic (65,9%). Les mémes résultats ont été
constatés dans deux séries tunisiennes et a Pékin en chine [41,39,37]. Par contre, dans I’étude
de Chombart et al. [40] les cas de MM ont été classés comme suit : 30,4 % stade |, 38,5 % stade Il
et enfin 31,1 % stade Il

Cette situation ne pourrait étre expliquée que par le retard de consultation et de

diagnostic dans la majorité des cas.

f. Le plasmocytome solitaire

Le plasmocytome solitaire est une prolifération plasmocytaire isolée dérivant d’un clone
unique de lymphocytes B plus au moins différenciées [143]. C'est une tumeur maligne rare
représentant moins de 10% des hémopathies plasmocytaires. Son incidence est estimée a 3,5
nouveaux cas/100.000 par an, avec un age médian au moment du diagnostic de 69 ans. Cette
pathologie atteint surtout le sexe masculin le sex-ratio est d’environs 3 [44,45,46]. Il en existe
deux formes cliniques : le plasmocytome osseux ou intra médullaire et le plasmocytome extra
osseux ou extra médullaire.

Les plasmocytomes osseux sont les plus fréquents avec une prédilection pour les os du
bassin, vertebres, fémurs et les cotes [46,47,48].

IIs sont observés dans deux tiers des cas chez les hommes, a un 4ge médian d’environ 55

ans, soit 10 ans de moins que la médiane d’adge de survenue du Myélome multiple. lls se
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présentent sous forme de tuméfactions osseuses parfois palpables sur les clavicules, le grill
costal, le crane, les os iliaques et les omoplates ou révélés par des douleurs vertébrales ou des
déformations rachidiennes ou par des complications locales [49,50].

Les plasmocytomes solitaires extra médullaires ne représentent que 10% des
plasmocytomes solitaires, ils atteignent préférentiellement la sous muqueuse des voies
aériennes supérieures [51]. L’examen histologique réalisé aprés biopsie et/ou exérese affirme le
diagnostic du plasmocytome. La réalisation d’un bilan complémentaire est indispensable en
permettant de différencier d’'une part les formes isolées des formes systémiques (myélome
multiple), d’autres part les formes extra osseuses des formes osseuses [52,53].

Notre série compte 5 cas de plasmocytome admis sur une période de 5 ans soit une
prévalence annuelle d’'un cas par an, fréquence plus élevé par rapport a la série de l'institut
national d’oncologie comptant 7 cas colligés sur une période de 10 ans (1999-2008) [54].

Dans la série de RA. Kyle et all, 513 cas de plasmocytome solitaire ont été diagnostiqués
sur une période de 36 ans soit une prévalence annuelle de 14,25 cas par an [55].

L’age moyen de nos patients est de 53,4 ans plus jeune par rapport aux données de la
littérature. Dans la série de J. Holland et al menée aux états unis I’dge médian est de 60 ans plus
avancé par rapport a notre étude ou ce dernier est de 52ans [56].

Dans la série de I'institut national d’oncologie ’age moyen est de 49 ans alors que dans
la série de Ghorbel intéressant que les plasmocytome extra osseux ce dernier est de 62,4 ans
avec un age médian de 72 ans [54,57].

Le sexe masculin est prédominant dans notre contexte avec un sex-ratio de 1,5,
rejoignant toutes les séries étudiées. Cependant on constate une prédominance féminine au
niveau de la série de [linstitut national d’oncologie et dans la série de Ghorbel

[43,54,56,57,58,59].
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Tableau LIX: Comparaison des caractéristiques démographiques des patients atteints de

plasmocytome solitaire avec les séries de la littérature.

Série de I’institut
L. . Série d’l. Ghorbel | Série de J. Holland
Notre série national .
, . (Tunisie) [57] et al [56]

d’oncologie [54]
Age moyen 53,4 ans 49 ans 62,4 ans 60 ans
Sexe masculin 60% 28,6% 40% 72%
Sexe féminin 40% 71,4% 60% 28%

Les localisations osseuses surtout vertébrales sont prédominantes dans notre contexte,
concordant parfaitement avec les données décrites avec une légere différence des proportions.

Les plasmocytomes extra médullaires représentent 40% dans notre contexte, chiffre plus
important par rapport aux données de la littérature [43,54,56,58,59].

Le plasmocytome extra osseux, comme avancé ci-dessus, n’ont atteint que les voies
aériennes supérieures dans notre contexte. Aucune autre localisation n’a été rapportée dans
cette série. Cependant certaines études rapportent d’autres localisations notamment cutanées,

pulmonaires, urétrales, testiculaires et mésentériques [60,61,62,63].

g. Lessyndromes myélodysplasiques

Les études épidémiologiques descriptives sur les syndromes myélodysplasiques sont peu
nombreuses et montrent des variations importantes selon les zones géographiques. L’incidence
des SMD est de 1/100.000 au Japon [88,89], 9,3/100.000 au Royaume Uni [89,90], 8,1 en
Espagne [91], 4,9 en Allemagne [92], 3,5 en Suéde [93] et 3,2 aux Etats-Unis [94,95]. Les taux
d’incidence les plus élevés des SMD sont observés chez les Caucasiens (3,5/100 000 les deux
sexes confondus), avec une incidence qui diminue chez les Afro-Américains (3,0/100 000), les
Asiatiques (2,6/100 000) puis chez les Indiens américains (1,3/100 000) [89].

Notre série compte 47 cas de SMD représentant 3,1% des hémopathies malignes colligées
durant notre période d’étude. Soit une prévalence annuelle de 9,4 nouveaux cas par an. Notre
effectif reste faible par rapport aux séries européennes étudiées notamment la série du registre

régional des hémopathies malignes de Basse-Normandie, ou les syndromes myélodysplasiques
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représentent environ 13% des hémopathies malignes avec un effectif de 703 cas [22]. Dans le
département de la Gironde 98 cas de SMD ont été enregistré durant une année [72].

Une série italienne menée par Luca et all compte 467 patients atteints de SMD colligés
dans une période de 11 ans [96].

Notre série rejoint la série de H. Khibri [97] menée a Fés sur une période de 4 ans
comptant 22 cas de syndromes myélodysplasique, et la série de Bibi I. et al [98] la précédant,
regroupant 34 cas colligés sur une période de 7 ans.

En Algérie, I’étude de F. Bouali et al [99], ayant inclus trois services d’hématologie et six
services de médecine interne de la région d’Alger ne porte que 40 patients atteints de cette
pathologie. Au Sénégal une étude de NDIAYE et al [100], ne compte que 13 cas de SMD colligés
pendant 9 ans. La série du N. Taousse [101], menée a Casablanca comporte un effectif de 87 cas
colligés sur 7 ans soit une prévalence annuelle de 10 cas par an, chiffre presque égale a notre
contexte. Comme dans notre série, le sexe masculin est prédominant dans la majorité des
séries étudiées cependant quelques discordances sont a noter: Dans la série de H. Khibri [97] on
note une atteinte égale des deux sexes et dans la série de Bouali et al. On note une

prédominance du sexe féminin [99].

Tableau LX: Comparaison des caractéristigues démographiques des patients atteints de
syndromes myélodysplasiques avec les séries de la littérature.

. . Basse-
.. Khibri et L Bouali et al. .
Notre série I.Bibi [98] Normandie
al.[97] [99]

[22]

Age moyen 46,5 ans 56 ans 53,4 ans 56,6 ans 74 ans
Sexe masculin 57,4% 50% 52,9% 47.,5% 58%
Sexe féminin 42,6% 50% 47 1% 52,5% 48%

L’age moyen de nos patients lors du diagnostic est de 46,5 ans, il est le plus bas par
rapport a toutes les séries étudiées. En effet, les moyennes d’age les plus avancées ont été

enregistrées dans les pays développés notamment la France [22,72].
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Selon la nouvelle classification de 2008 des SMD, nos cas de SMD sont répartis en 44,7%
de CRDM, 27,7% de CRDU et 2,1% respectivement de ; ARSC, AREB 1, syndrome 5q~. L’AREB 2
représente 4,3% des cas et les formes intermédiaires SMD/SMP (LMMC) 12,8% avec 5 cas.
Dans toutes les séries étudiées les CRDM sont les plus fréquentes, cependant quelques
différences sont a noter : Dans la série de H. Khibri [97],les CRDM et les CRDU représentent
chacune 40,9% des SMD.
Dans les séries de RD. Irons et all [102] et H. Wong et all [103], les CRDM sont plus fréquentes,
représentant respectivement ; 68 et 65,5%. Les CRDU sont moins représentées avec 9,9% dans la
série de R D. Irons et all [102] et 2,3% dans la série de H. Wong et all [103].

Dans cette derniére série on note une fréquence plus importante de I’ARSC.

H. Wong et al M

R.D. Iron et al ; = AREB
i W ARSC
H CRDM
1.Bibi et al
m CRDU
| B Sd 5¢-
H.khibri et al = SMP/SMD
Marrakech

Fig 91: Comparaison en fonction des différents types de SMD

Ces différences observées sont probablement dues a la diversité des conditions de
recrutement en termes d'effectif, de durée, de répartition selon le sexe ou selon l'dge et du

moment du diagnostic par rapport au stade évolutif de la maladie.
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h. L’histiocytose Langerhansienne :

L’histiocytose Langerhansienne est une affection rare (prévalence estiméea 1 a
2/100.000), Cosmopolite, qui touche les sujets jeunes des deux sexes, avec unhe certaine
prédominance masculine. La maladie peut néanmoins survenir aux troisiéeme et quatriéme ages
et alors souvent méconnue. Le pronostic dépend essentiellement de I’étendue des lésions et des
conséquences fonctionnelles induites au niveau des organes atteints. Pratiquement tous les
organes peuvent étre concernés, mais les lésions touchent surtout les tissus ou, a I’état normal,
existent des cellules de Langerhans ou leurs précurseurs [115].

Durant notre période d’étude nous avons colligé quatre cas d’histiocytose
Langerhansienne admis au niveau de I'unité d’hématologie pédiatrique. Il s’agit de trois cas de
sexe masculin agés respectivement de 16 jours; 9 mois; Tan 9 mois et 4 ans, concordant ainsi
parfaitement avec les données de la littérature. Le diagnostic a été retenu sur la base des
données histologiques et immunohistochimiques fournies par la biopsie ganglionnaire chez trois
cas ayant présenté des poly-adénopathies et par biopsie cutanée chez un cas chez qui la
maladie s’est manifestée par une éruption cutanée. L’évolution a été comme rapportée dans la
littérature, sévére marquée par le déces de deux enfants et I'échec thérapeutique chez le troisieme.

En France, I’étude sur l'incidence des histiocytoses Langerhansiennes de I'enfant a été
menée par le Registre National des hémopathies malignes de I’enfant (RNHE). L’incidence
annuelle de I’histiocytose Langerhansienne chez I’enfant de moins de 15 ans est estimée a 4,6
cas par millions, ce qui représente environ 55 nouveaux cas par an. Il existe une légeére
prédominance masculine avec un sex-ratio M/F de 1,2. L’age au diagnostic s’étend de 1 jour a
14,6 ans avec un age médian de 3,5 ans. L’incidence est plus élevée chez les nourrissons (15,3
cas par million par an) et diminue avec I’age (2 cas par million par an pour les cas agés de plus
de 10 ans). La majorité des patients (57%) présentent une forme localisée de la maladie, c’est-a-
dire circonscrite a un organe tandis que les formes sévéres avec |'atteinte d’un organe vital

représentent 14% des cas au moment du diagnostic [116].
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L’incidence estimée en France est semblable a celles rapportées au Danemark et en
Allemagne. Le taux d’incidence est plus élevé dans une étude suédoise mais celle-ci a inclut
seulement 29 cas admis dans un unique département hospitalier. Au contraire, I'incidence
estimée pour la région de Manchester au Royaume uni est plus basse avec une incidence
particulierement faible pour le sous type uni focal qui est le plus difficile a détecter.
[116,117,118,119]

L’atteinte exclusive du sexe masculin dans notre série ne peut étre expliquée que par la
taille limitée de notre échantillon. Cependant une prédominance du sexe masculin chez les

patients atteints d’histiocytose Langerhansienne est avancée dans la littérature.

2. Les hémopathies bénignes :

Notre série compte 1606 cas d’hémopathie bénigne soit 52% du nombre total des
admissions du service. Les anémies représentent I’hémopathie bénigne la plus fréquente dans

notre série, elle représente 77,2% des cas.
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Tableau LXI: Répartition de la fréguence des différentes hémopathies bénignes
en fonction du type et de I'année d'admission.

_ Années
pathologie Total %
2009 2010 2011 2012 2013
Anémie ferriprive 146 115 169 186 173 789 49,1%
Anémie inflammatoire 3 6 4 7 3 23 1,4%
Anémie hémolytique auto-immune 9 8 6 6 5 34 2,1%
Anémie par déficit en G6PD 4 3 6 3 3 19 1,2%
Anémie mégaloblastique 22 47 55 59 49 232 14,4%
Thalassémie 4 7 5 9 11 36 2,2%
Drépanocytose 4 4 3 4 12 27 1,7%
Sphérocytose 0 2 2 2 1 7 0,4%
Hémoglobinose C 2 1 0 1 1 5 0,3%
Autres types d’anémie : 17 15 15 11 10 68 4,2%
1. Anémie de I'insuffisance rénale 4 4 3 2 1 14 0,8%
chronique
2. Anémie secondaire aux 3 2 5 0 1 11 0,7%
endocrinopathies
3. Anémie non étiquetée 10 9 7 9 8 43 2,7%
Purpura thrombopénique 41 46 49 24 29 189 11,8%
immunologique
Thrombopénies médicamenteuses 8 6 7 2 2 25 1,6%
Thrombopénies infectieuses 6 8 3 1 2 20 1,2%
Hémophilies 5 10 8 5 7 35 2,2%
Maladie de Willebrand 2 0 0 1 0 3 0,2%
Déficit des facteurs de la coagulation 1 1 1 1 0 0,25%
autre que I’hémophilie
Aplasie médullaire 12 16 13 11 16 68 4,2%
Polyglobulies secondaires 3 2 2 1 0 8 0,5%
Syndrome d’activation macrophagique 2 1 0 0 0 3 0,2%
Hypersplénisme 2 1 0 1 0 4 0,25%
Hémochromatose primitive 1 0 0 0 1 2 0,12%
Syndrome de moschowitz 1 0 0 0 0 1 0,06%
Pophyrie erythropoiétique congénitale 0 0 1 0 0 1 0,06%
Thrombopathie 0 0 1 0 0 1 0,06%
Hyperplasie lymphoide bénigne 1 0 0 0 0 1 0,06%
Lymphadénite histiocytaire nécrosante 0 0 0 1 0 1 0,06%
de Kikuchi Fujimoto
Total 296 299 350 336 325 1606 100%
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2-1 Les anémies :
L’anémie est de loin le premier motif d’admission dans notre service. Elle représente
40,1% du nombre total des admissions. L’anémie ferriprive est la principale étiologie suivie des

anémies mégaloblastiques et des hémoglobinopathies.

a. Anémie ferriprive :

Selon I'OMS, I'anémie ferriprive est définie comme tout état pathologique dans lequel la
teneur en sang de I’hémoglobine est devenue anormalement faible, a la suite d’une carence en fer.
C’est le type d’anémie le plus fréquent dans le monde. Elle affecte principalement les nourrissons
et les femmes en période d’activité génitale [120].

Avec 20 a 50% de la population mondiale atteinte, la carence en fer est le déficit nutritionnel le
plus répandu dans le monde ; 1,5 milliards d’individus [121,122]. Il retentit sur la qualité de vie et
réduit la capacité a faire face a un événement hémorragique [121]. En effet le fer a un réle
ubiquitaire en participant a de nombreuses réactions enzymatiques, telles que les réactions
d’oxydoréduction de la chaine respiratoire mitochondriale ou la protection contre le stress
oxydatif [123]. Le dépistage de la carence martiale avant le stade de I’anémie repose sur le
dosage de la ferritinémie [121]. Alors que le diagnostic de I'anémie repose sur la constatation
d’une baisse de I’hémoglobine, d’une microcytose et de signes de déplétion en fer [120].

C’est un probleme de santé publique majeur dans le monde et particulierement dans les
pays en voie de développement de part sa fréquence et les conséquences physiques
socioéconomiques et intellectuelles liées a cet état [124].

L’anémie ferriprive est une pathologie dont les facteurs de risque sont connus, ce qui
rend possible sa prévention. Le traitement par voie orale est efficace en I’absence d’urgence
thérapeutique et a condition d’étre suivi jusqu’a son terme. La guérison de I'anémie par carence
en fer est possible chaque fois que le traitement étiologique est associé au traitement martial. La

difficulté réside dans le faite que son étiologie n’est pas toujours retrouvée
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Dans notre pays, une enquéte faite a I’échelle national par le ministére de la santé a
affirmé que la carence en fer touche environs 45% des femmes enceintes, 35% des enfants entre
6 mois et 5 ans, 31% des femmes en dge de procréer et seulement 10% des hommes [124].

Une étude réalisée dans notre service sur le méme théme sur une période de 11 ans
(2003-2008), a objectivé que les femmes en période d’activité génitale et les femmes enceintes
représentent la catégorie la plus touchée par ce type d’anémie avec 57,5% de la population. Elles
sont suivies par les enfants de 0-4 ans avec 17,5% des cas, les hommes avec 15,5%, les enfants
de 5-14 ans avec 6% et les femmes ménopausées avec 3,5% [125].

Dans d’autre pays en voie de développement, la cOte d’ivoire [126] par exemple I'anémie
par carence martiale représente 50% de toutes les anémies. 42% des enfants d’age préscolaire,
24% des enfants d’age scolaire, 21,5% des femmes et 4% des hommes présentent une anémie
sidéropénique.

En comparaison avec le bénin, on trouve des résultats similaires : 80% des enfants d’age
préscolaire et 50% des enfants d’age scolaire et des femmes présentant une anémie sont atteints
d’anémie ferriprive [127].

En Tunisie, un pays voisin, et selon une étude réalisée par le ministere de la santé,
I’lanémie ferriprive représente la premiere cause d’anémie chez les femmes en age de procréer et
les enfants [128]. Les prévalences observées chez les femmes entre 15 et 49 ans sont de 17,4%
dans le grand Tunis et de 24% dans le sud-ouest du pays, soit respectivement 60% et 78,3% de la
prévalence globale de I'anémie. Chez les enfants les pourcentages de |I’'anémie ferriprive par
rapport a I’anémie globale sont de 74% pour le grand Tunis (21,3%) et de 63,7% pour le sud-
ouest tunisien (18%). [128]

Une enquéte de I’organisation mondiale de la santé (OMS) montre que 80% des habitants
des milieux ruraux du nord de I’inde ont une anémie hypochrome [120].

Les résultats de notre série concordent avec les études déja citée. Cest la forme
d’anémie la plus fréquente dans notre série avec un total de 789 soit 63,6% de toutes les

anémies. Les femmes en age de procréer représente la catégorie la plus touchée par ce type
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d’anémie, suivie par celle des hommes représentant 18%, les femmes ménopausées par 12,8%,
les enfants de 5 a 15 ans avec 8,1% et les enfants de 0 a 4 ans par 6,4%. La catégorie des enfants
est peu représentée dans notre série vu que notre service se contente surtout de la pathologie
hématologique chez les adultes, I'unité d’hématologie pédiatrique prend en charge surtout les
enfants atteints d’hémopathies malignes, les hémopathies bénignes sont prise en charge par les
services de pédiatrie. Il faut noter également que notre étude est hospitaliere et ne concerne que
les patients admis au service, une enquéte intégrant toute la population de la région pourrait
mettre en évidence des fréquences plus importantes de cette pathologie.

Si les pays en voie de développement sont les touchés, les pays développés ne sont pas
épargnés. Dans les pays a haut niveau de vie, le déficit en fer est fréquent en dépit d’un bon
niveau nutritionnel et de médicalisation : 17% des femmes en suede et jusqu’a 20% aux états
unis ont des réserves en fer nulles et la moitié d’entre elles ont une anémie hypochrome
hyposidérémique. La prépondérance féminine s’explique par les besoins supérieurs liés aux
phénomenes menstruels et aux grossesses [120].

En France, prés d’un quart des femmes en age de procréer présentent une déplétion
complete des réserves de fer.20 % des femmes au troisieme trimestre de la grossesse et 2 a 8 %
des enfants de 10 mois a quatre ans sont atteints d’anémie ferriprive [121]. Une étude menée
dans la région parisienne a révélé une anémie carentielle chez 12 % des nourrissons agés de 10
mois [120].

Dans une étude réalisée dans le Val-de-Marne, 29 % des enfants de moins de deux ans,
14 % des jeunes de deux a six ans, 15 % des adolescentes et 10 % des femmes en age de
procréer présentent une carence en fer. Une carence en fer a été relevée chez 60 a 75 % des
femmes au terme de leur grossesse, a I'origine d’une anémie chez 10 a 30 % d’entre elles [121].

Chez l'enfant, plusieurs études issues de grands centres urbains aux Etats-Unis révelent
une forte incidence d'anémies microcytaires par carence en fer entre le 6¢me et le 36¢me mois (30

% des enfants), puis aprés le 36¢me mois (5 % des enfants) [120].
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b. Les anémies inflammatoires

L’anémie inflammatoire ou des maladies chroniques est un type d’anémie qui survient
généralement apres une évolution longue ou chronique d’une infection ou d’une autre maladie.

Le cancer ou toute autre situation clinique ou existe un syndrome inflammatoire
biologique, peuvent générer une anémie de type inflammatoire [129,130]. Il s’agit de la 2&me
forme d’anémie la plus fréquente apres I’'anémie ferriprive [130], et la complication systémique
la plus fréquente des maladies inflammatoires chroniques de l'intestin. Sa prévalence peut
atteindre 73,7% au cours de ces pathologies. Cependant elle reste presque toujours non étudiée
et rarement traitée [131,132].

Ce type d’anémie est facilement confondu avec I’'anémie ferriprive, car dans les deux
formes le taux de fer circulant est faible (Fer sérique), malgré que les réserves en fer sont
normales voire élevées. Ceci est dii a I'interférence du processus inflammatoire sous-jacent avec
les capacités de I’organisme a utiliser le fer stocké et absorber le fer de I'alimentation [129].

Bien que, les anémies inflammatoires peuvent affecter des personnes de tout age, les
personnes Aagées sont particulierement a risque, parce qu’ils ont les taux des maladies
chroniques les plus élevés.

L’anémie inflammatoire ou des maladies chroniques est également fréquente chez les
patients hospitalisés, en particulier ceux souffrant de maladies chroniques.

Plus de 130 millions d’américains sont atteints d’au moins une maladie chronique, le
traitement des anémies qui les accompagnent permet I’lamélioration de leur qualité de vie [133].

Notre série compte 23 cas d’anémie inflammatoire. Comme rapporté dans la littérature
cette pathologie intéresse surtout les sujets agés vu la prévalence plus importante des maladies
chroniques a cet age. En effet 47,8% des cas sont dgés de plus de 55 ans. Le sexe féminin est
plus touché, le sex-ratio est de 0,28.

Les étiologies dans notre contexte sont représentés par : la maladie de Crohn (2 cas), La

maladie de Behcet (2 cas), Le RAA (3 cas), La Polyarthrite rhumatoide (2 cas), les hépatites virales
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(3 cas), I'infection VIH (2 cas), la tuberculose (2cas), autres types d’infection (5 cas) et un cas de
pathologie rhumatologique non étiquetée.

Il faut noter que la fréquence avancée dans notre série ne signifie pas la rareté de cette
pathologie dans notre contexte puisqu’elle vient au 5me rang aprés I'anémie hémolytique
autoimmune, contrairement avec les données de la littérature, mais cela est due au faite qu’elle
est souvent confondue avec I'anémie ferriprive voire méme sous diagnostiquée dans notre

contexte.

c. L’anémie hémolytique auto-immune

L’anémie hémolytique auto-immune désigne une anémie causée par la destruction des
globules rouges par des anticorps dirigés contre les propres antigénes membranaires non
modifiés des globules rouges du patient [134]. Il s’agit d’une affection relativement rare puisque
les études épidémiologiques ont trouvé une incidence d’environ 1 a 3/100.000 individus chaque
année [135].

En réalité, ce chiffre sous-estime sa fréquence car souvent il ne prend pas en compte les
formes associées a une autre pathologie qui est parfois au premier plan [134].

L’AHAI est principalement limitée aux adultes, bien que les enfants atteints
d’immunodéficience ou de syndromes lymphoprolifératifs soient fréquemment touchés [135].

Les formes décrites chez I'’enfant sont bénignes, souvent précédées d’une infection virale
et régressent spontanément. Par contre chez I’adulte la maladie est souvent grave voire mortelle.

Bien qu’il n’ait pas de prédisposition familiale ou liée a I’dge, certains facteurs sont
incriminés a savoir les infections virales, les syndromes lymphoprolifératifs et les médicaments.
Cependant la majorité des cas I’étiologie n’est pas déterminée et la maladie est considérée
idiopathique [136].

Notre série compte 34 cas d’anémie hémolytique auto-immune dont 2 cas avec
syndrome d’Evans. Elle vient au 4¢me rang aprés les hémoglobinopathies regroupées parmi les

différents types d’anémie admis dans notre service. La moyenne d’age est de 36 ans. Nous
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n’avons enregistré que trois cas chez I’enfant, confirmant ainsi la rareté de cette anémie chez
I’enfant. Les deux sexes sont touchés dans notre série d’une maniére égale, le sexe ratio est de
1. Quatre cas seulement dans notre série sont associés avec des pathologies dysimmunitaires,
notamment les maladies de systéme. Cette fréquence reste contradictoire avec les données de la
littérature.

Dans la série de Genty I. et al [137], ayant porté sur 83 cas d’AHAI sur une période de 20
ans chez I'adulte. Le sexe féminin est, contrairement a notre série, prédominant. L’age moyen
est de 56 ans plus avancé par rapport a notre série. Dans plus de la moitié des cas (51%) cette
anémie est associée a une pathologie sous—jacente, notamment les LNH, La maladie d’Hodgkin,
et les connectivites. Cette étude recommande la réalisation d’un bilan immunologique avec
recherche d’anticorps anti-nucléaires mais également radiologique en I’absence d’anomalies
cliniques apparentes. Surtout que ce type d’anémie peut précéder par une longue période la
déclaration d’une des pathologies déja citées notamment les lymphomes [137].

Une étude francaise rapportée en 2006, constituant la plus grande étude de suivi des
AHAI de I’enfant rapportée a ce jour, ayant concerné que les formes pédiatriques de cette
pathologie reconfirme la rareté de ce type d’anémie chez I’enfant. En effet 223 cas ont été
signalés soit une fréquence annuelle de 11 cas par an. La prédominance était masculine avec un
sex-ratio de 1,21. 39 cas avaient des antécédents dysimmunitaires alors que 41 enfants ont
présenté des manifestations dysimmunitaires secondairement. L’évolution a été marquée par le
déceés de 9 enfants [138].

Dans une série tunisienne concernant des patients atteints d’anémie hémolytique, 27 cas parmi
les 42 patients inclus ont une anémie hémolytique auto-immune [139].

L’apparition secondaire d’une anomalie dys-immunitaire suivant la déclaration de

I'anémie hémolytique auto-immune est possible mais reste non vérifiable vu la perte de vue

d’une grande partie de nos patients.
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d. L’anémie par déficit en G6PD

Il s’agit d’anémies hémolytiques héréditaires secondaires a un déficit enzymatique en
glucose 6-phosphate déshydrogénase.

Le déficit en G6PD est le déficit enzymatique le plus répandu chez I’lhomme, avec environ 400
millions d’individus atteints [140].

La distribution de cette pathologie suit les variations géographiques et ethniques de la
population. Elle a été décrite dans certaines parties de I’Europe comme chez la population croate
de la cote adriatique avec une prévalence de 0,44% [141], en Gréce avec 3,14% [142], en ltalie
avec une fréquence de 0,2 a 15% [143], en Afrique de I'ouest avec 21% [144] et au Moyen-Orient
avec une fréquence de 18 a 42% en Arabie saoudite [145]. Les juifs Kurdes ont la fréquence la
plus élevée connue en déficit en G6PD avec une fréquence d’environ 65% [146,147].

Aux Etats Unis, cette affection touche principalement les populations d’ascendance africaine et
méditerranéenne [140].

Au Maroc la prévalence de cette pathologie est estimée a 0,6%, alors que chez nos voisins
algériens elle atteint 2 a 7% [1438].

Le géne codant pour la G6PD est situé sur le chromosome X ce qui fait que le déficit
s’exprime completement chez les garcons hémizygotes et les filles homozygotes. Chez les filles
hétérozygotes, la réduction de I'activité enzymatique dépend du degré de mosaicisme [148].

La majorité des sujets atteints, surtout des hommes, sont asymptomatiques Le risque
essentiel du déficit en G6PD est la survenue d’une hémolyse aigué au décours d’un épisode
infectieux ou a la suite d’une exposition a certains médicaments ou toxiques oxydants, ou la
consommation de féves (pour la variante de la méditerranée) [140].

Il existe de nombreux polymorphismes génétiques qui suivent une répartition
géographique caractéristique [149].

Notre série regroupe 19 cas de sexe masculin atteints de cette maladie. L’incidence en
anémie par déficit en G6PD comparée au nombre total des anémies pendant la période indiquée

est de 1,5%, et par rapport au nombre total d’hospitalisations est de 0,6%. L’dge moyen de nos
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patients est de 9,1 ans. 68,4% sont des enfants moins de 10 ans, et 47,4% des cas ont un age
inférieur a 5 ans. Ceci rejoint la littérature affirmant une fréquence plus importante a cette
tranche d’age.

Tous les cas admis dans notre service sont de sexe masculin. Cependant dans la littérature,
quelques cas d’atteinte du sexe féminin ont été rapportés ; aux Etats Unis les auteurs décrivent
un cas d’ictére néonatal chez une afro-américaine qui présente une association de maladie de
Gilbert et de déficit en G6PD dans sa forme hétérozygote [150]. Un autre cas a été décrit en
Espagne chez une femme de 32 ans, qui a présenté une anémie hémolytique sévére pendant la
grossesse et chez laquelle une atteinte concomitante par un déficit en G6PD et en pyruvate
Kinase a été diagnostiquée [151].

Cette pathologie s’est manifestée, comme précisé avant, par des accidents hémolytiques
aigus. La consommation de féve, importante dans notre contexte, est le principal facteur
déclenchant.

Dans la série de BENYACHOU B. et al [148], on trouve des résultats similaires. Cette étude
compte 30 cas de déficit en G6PD admis sur une période de 3 ans, Les enfants de moins de 5 ans
représentent 46,6%, chiffre comparable a notre série. Tous les cas admis étaient de sexe masculin

[148].

e. Les thalassémies

Les thalassémies recouvrent un ensemble trés hétérogéne d’affection dont le caractere
commun est le défaut de synthese total ou partiel d’une ou plusieurs chaines de la globine. Ce
déficit a pour conséquence spécifique un déséquilibre entre les chaines, avec exces des chaines
non appariées. En fonction de la chaine de globine déficitaire on distingue les B-thalassémies
(chaine B) et les x-thalassémies (chaine ). Des conséquences au niveau de I’érythropoiése et de
la destruction cellulaire s’observent dans toutes les thalassémies ; elles sont cependant variables
selon qu’il s’agisse de B ou d’x-thalassémies [152]. Il s’agit d’affections génétiques parmi les
plus répandues dans le monde. Elles sont le plus souvent transmises selon le mode autosomique

récessif [153]. Elles sont dépendantes du type et du nombre de chaines de globine mutées ou
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déficientes et peuvent aller de I'affection inapparente a des formes trés séveres, qui posent dans
certains pays de sérieux problémes de santé publique. Ainsi les thalassémies peuvent étre
classées en :

- Thalassémies mineures, également appelées” trait thalassémique’, sans traduction clinique.

- Thalassémies majeures, associant a des degrés divers hémolyse sévére, érythropoiése
inefficace et surcharge en fer. Elles nécessitent des transfusions sanguines réguliéres.

- Thalassémies intermédiaires, groupe trés hétérogéne ou sont rassemblés tous les
patients dont I’expression clinique et hématologique est plus sévére que celle d’une
thalassémie mineure, sans toutefois atteindre celle d’une thalassémie majeure.

Les B-thalassémies sont les plus fréquentes, observées initialement dans le bassin
méditerranéen (ltalie, Grece, Sardaigne, Sicile, Afrique du Nord notamment le Maroc) ou elles
sont endémiques, d’ou leur nom, elles sont encore plus fréquentes dans toute I’Asie du sud ou
du sud-est, chine, Inde, au Moyen-Orient, I’Afrique de I’Ouest et aux Antilles [154,152,155,156].

Environ 10.000 patients atteints de forme sévere de B-thalassémie vivent actuellement en
Europe et en Amérique du Nord. Cette maladie est exceptionnelle dans la population d’origine
francaise, sauf en corse, ou l'on trouve 3% de sujets porteursp du trait -thalassémique
(hétérozygotes). Une enquéte francaise récente a répertorié plus de 350 patients atteints de formes
de gravité majeure ou intermédiaire, principalement originaires d’ltalie et d’Afrique du Nord [155].

Les formes mineures ou silencieuses d’o-thalassémie sont extrémement fréquentes en
Afrique et aux Antilles, en Asie du Sud-est, Inde, Moyen-Orient, et pays du pourtour
méditerranéen. La fréquence est variable en Afrique entre 10 et 50%, elle atteint dans certains
foyers asiatiques un niveau de quasi fixation, supérieur a 90% [152,155]. La prévalence est de 3
a 5% a Hong Kong et peut atteindre 30 a 40% et Thailande et au Laos [153,157]. Elle est présente
également dans le bassin méditerranéen [158].

Les formes cliniguement symptomatiques surviennent principalement chez des patients
originaires du Sud-est asiatique et sont tres rarement rencontrées en Afrique. Elles sont

exceptionnelles en France ou aucune donnée épidémiologique les concernant n’est précise [155].
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En raison des mouvements de populations des régions concernées par les thalassémies
vers I’Amérique et I’Europe de I’Ouest, ces affections sont maintenant répandues dans la plus
grande partie du monde. Dans les pays ou leur incidence est particulierement forte, les
thalassémies constituent un probleme de santé publique [158].

Notre série compte 36 cas de PB-thalassémie, aucun cas d’«-thalassémie n’a été
enregistré. 19 cas sont de sexe féminin soit 52,8%, Le sex-ratio est de 0,89. Le phénotype est de
type thalassémie majeure pour 22 cas soit 58,3%, intermédiaire pour 3 cas, hétérozygote pour
11 cas.

Une enquéte nationale faite en Algérie ayant porté sur tous les patients atteints de B-
thalassémie homozygote admis dans les structures de santé publique du pays entre 1995 et 2005,
[159] compte 750 cas répartis sur tout le pays, chiffre largement supérieur a notre série, ceci ne reflete
pas la rareté de cette pathologie dans notre contexte. Cet écart ne pourrait étre expliqué que par
le faite que notre étude est hospitaliere et ne concerne que les cas admis dans le service, pendant
une durée de 5 ans, largement inférieure a la durée de cette enquéte. Le sexe masculin
contrairement a notre série est prédominant (53,3%) le sex-ratio est de 1,15. Le phénotype B-
thalassémie majeure est prédominant, concordant parfaitement avec notre série [159].

Une étude nationale faite a Rabat conduite par le laboratoire d’hématologie du CHU IBN
SINA, comptant 24 cas de B-thalassémie diagnostiqués en2001. La majorité des cas sont de
sexe féminin (13 cas).’age des patients varie entre 2 et 60 ans.10Bcas de -thalassémie
homozygote ont été recensés dont 3 présentent un aspect clinique de thalassémie
intermédiaire.14 cas restant présentent un trait thalassémique (B-thalassémie hétérozygote),
chiffre supérieur par rapport aux résultats de notre étude (25%) [160].

Une 2¢me étude conduite par le méme laboratoire entre 1997 et 2001, ayant porté sur 61
patients. La prédominance était féminine contrairement a notre série. Le profil phénotypique B-
thalassémie majeure était prédominant (39,3%) en concordance avec nos résultats. Les B-

thalassémies intermédiaires et mineures représentent respectivement : 24,6 et 36,1% [161].
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Une étude faite en Arabie saoudite entre 2009 et 2011 ayant porté sur 166 cas de
thalassémie. Soit 141 cas de B-thalassémie et 25 cas d’x-thalassémie. Parmi les cas de B-
thalassémie, 132 présentent un phénotype B-thalassémie mineure. Le sexe féminin est
également le plus atteint dans cette série [162].

Dans la série de M. Soni et all menée en en Inde, par contre, on note une prédominance
du phénotype B-thalassémie mineure (90,4%). Les cas de B-thalassémie majeure et d’o-

thalassémie représentent respectivement 5,7 et 3,9% [163].

Tableau LXII: Comparaison des caractéristiques démographigues et phénotypiques des patients
atteints de thalassémie avec les autres séries de la littérature.

Notre | Algérie Rabat s::?:lli:e Inde
série [159] [160] [162] [163]
Nombre de cas 36 750 24 166 228
Sexe :
- Masculin 47,2% | 53,3% 45,8% 32,6% -
-  Féminin 52,8% | 46,7% 54,2% 67,4% -
Phénotype :
-  B-thalassémie majeure 61,1% | 77,6% 29,2% 5,4% 5,7%
-  B-thalassémie intermédiaire 8,3% 14,6% 12,5% - -
-  B-thalassémie hétérozygote 30,6% - 58,3% 79,5% 90,4%
- o thalassémie — — — 15,1% 3,9%

Selon la répartition de I'O.M.S, le Maroc occupe la 10%me place dans la région de la
Méditerranée orientale en ce qui concerne les conceptions de la B-thalassémie majeure. Une
enquéte effectuée au Nord-Ouest du Maroc a montré que la prévalence de la B -thalassémie est
de 3,8.1073%. A I’échelle mondiale, il est situé a la 28¢me position (3 %) [164].

La discordance du sexe prédominant entre notre série et les données de la littérature ne
peut étre expliquée que par la contribution du mode de recrutement des malades et de I'effectif
surtout que le mode de transmission autosomique de la maladie prédit une répartition égale

entre les deux sexes.
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f. La sphérocytose

La sphérocytose héréditaire est une anémie hémolytique constitutionnelle associée a un
défaut ou un déficit d’'une ou plusieurs protéines de la membrane érythrocytaire. Par
conséquent, les globules rouges présentent une morphologie anormale requiérent plus de
besoins métaboliques, et sont prématurément séquestrés et détruits dans la rate [165]. Sa
transmission est autosomique dominante dans 80% des cas. Dans le reste des cas, les parents
n’ont aucune anomalie clinique ou biologique ; il peut s’agir soit d’une transmission
autosomique récessive soit d’une mutation de novo, qui serait la plus fréquente
[166,167,168,169]. C’est une maladie souvent méconnue chez des patients porteurs d’une
anémie modérée en raison d’une hyper hémolyse incomplétement compensée. Elle est alors
révélée a I'occasion d’une crise de déglobulisation [170]. Cette pathologie est rapportée dans le
monde entier comme étant I'anémie hémolytique héréditaire la plus fréquente dans la population
caucasienne. Sa prévalence est estimée en Europe a 1cas pour 2000 a 5000 individus.

Bien que cette maladie touche tous les groupes raciaux et ethniques [167], son incidence
n'a pas été largement étudiée dans certaines régions, y compris le Maroc ol aucune donnée
statistique la concernant n’est disponible [170].

Notre série regroupe 7 cas de sphérocytose héréditaire. Le sexe masculin est le plus
fréquemment atteint.

Toutes les séries étudiées rapportent une atteinte des deux sexes sans prédominance
d’un par rapport a 'autre [171,172,173,174].

L’age de nos patients est compris entre 9 et 40 ans. Cette pathologie est caractérisée par
I’hétérogénéité des ses manifestations cliniques, s’étendant d’un état asymptomatique a une
anémie hémolytique fulminante [175].

Lors des états graves ce désordre peut étre détecté trés tot dans I’enfance. Par contre les
formes légeres peuvent rester inapercues jusqu’a un age plus avancé ce qui est le cas pour nos

patients [175].
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Dans la littérature cette pathologie est retenue devant la triade : ictere, anémie, et la
splénomégalie, associée a la mise en évidence d’anomalies morphologiques des hématies
(sphérocytose), comme ce fut le cas pour 6 de nos 7 patients [171,166,168]. Pour le cas restant
la pathologie est découverte de maniére fortuite a I’occasion d’un bilan préopératoire objectivant
une anémie, avec présence d’une splénomégalie modérée a I'examen clinique. Ceci renseigne
sur le faite que des formes légéres de cette maladie peuvent étre beaucoup plus fréquentes mais
passant inapercues, ainsi une fréquence beaucoup plus importante que ce que I'on croit [165].

Le diagnostic est appuyé par le test de fragilité des hématies aux solutions hypotoniques
[168]. Ce dernier peut étre normal, [176] et ne doit pas dissuader de poursuivre les
investigations avec des tests spécialisés. Un seul cas dans notre série a bénéficié d’une
splénectomie pour accroissement des besoins transfusionnels.

Auparavant, la splénectomie constitue un traitement de routine de la sphérocytose
héréditaire. Cependant le risque accru d’infection, de I'émergence des résistances
pneumococciques a la pénicilline, et la reconnaissance de plus en plus du risque cardiovasculaire
et d’hypertension artérielle pulmonaire ont conduit a la réévaluation et la reconsidération de son

role [177,178].

g. Drépanocytose

La drépanocytose est une maladie héréditaire de I’hémoglobine qui se transmet selon le
mode autosomique récessif. Elle résulte d’une mutation ponctuelle du sixiéme codon du gene B-
globine (substitution de I'acide glutamique en position 6 par une valine) entrainant la synthese
d’une hémoglobine anormale, I’hémoglobine S, dont la polymérisation est a l'origine d’une
anémie hémolytique chronique et de phénomenes vaso-occlusifs [179]. Il s’agit de la pathologie
génétique héréditaire la plus répandue dans le monde puisqu’elle touche plus de 50 millions de
personnes [180]. Elle est particulierement fréquente en Afrique, notamment en Afrique noire,
dans les Antilles, en Amérique du nord (Etats unis) et en Amérique du sud (Brésil). Elle existe

également dans les pays du Maghreb (Algérie, Tunisie,...), en Sicile, en Gréce, et dans tout le
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Moyen-Orient jusqu’en Arabie saoudite. On la rencontre également en Inde. En raison des
mouvements de population de ces régions vers I'Europe de I’Ouest, la drépanocytose est
maintenant présente en France [181], en Angleterre, au Portugal, en Belgique, aux Pays-Bas et
en Allemagne notamment [183].

Au Maroc sa prévalence est estimée a 1 a 2% [180]. Le nombre de 27 patients que compte
notre série est certes nettement plus réduit par rapport aux effectifs des autres séries de la
littérature notamment celles de I'Afrique subsaharienne. Ceci s’expliquerait en partie par les
chiffres de prévalence de la drépanocytose dans le bassin méditerranéen dont le Maroc (1 a 2%)
et qui restent trés inférieurs aux autres régions du monde concernées par cette maladie [180].

Ce taux de 2% n’est tout de méme pas du tout négligeable et il est donc a prendre en
compte. Par ailleurs, il est important a noter que I'effectif de notre étude ne refléte pas ces
chiffres de prévalence précités et pourrait donc témoigner plus d’un sous diagnostic que d’une
réelle rareté de la pathologie dans notre pays connue surtout par la difficulté et I'inégalité
d’acceés aux soins.

L’origine génétique autosomique de la maladie laisse supposer qu’il n’existe pas de
prédominance d’'un sexe par rapport a un autre. Cependant, on note constamment dans les
différentes séries de la littérature une prédominance d’un sexe par rapport a I'autre. Dans notre
série, il y a une prédominance masculine avec un pourcentage de 66,7 % et un sex-ratio de 1,75.

Nos résultats rejoignent ceux d’une étude nationale réalisée a Rabat: le sexe masculin est
prédominant 58% et le sex-ratio est de 1,36 [182]. D’autres séries africaines ont retrouvées des
résultats similaires. Notamment celle de Tuo et all [184] qui a objectivé une prédominance
masculine et un sex-ratio de 1,23.

En Algérie, par contre, la répartition de la maladie en fonction du sexe objective une
légére prédominance féminine 51,12%, avec un sex-ratio de 0,96 [186]. Les mémes résultats ont
été constatés dans la série de BERTRAND et al, ayant porté sur 111 cas, la prédominance est

féminine avec une sex-ratio de 0,7 [187].
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Série de Bertrand et al
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Fig 92: Répartition en fonction du sexe.

Les régions de forte prévalence sont retrouvées en Afrique sub-saharienne avec un taux
atteignant 30% en Uganda et a la sierra Leone, 33% au Niger et 38% en république de Tanzanie
[183].

Dans notre série, comme dans toutes les séries étudiées, le phénotype SS est
prédominant. Cependant notre série compte un taux bas par rapport a la majorité des autres
séries, ceci pourrais étre due au faite qu’aucun phénotype n’était attribué a une proportion

importante de notre série (2cas) [182,186,247,248].

Tableau LXIll: Comparaison de la répartition phénotypigue des patients atteints de

drépanocytose avec les séries de la littérature.

Série S/S S/C
M. de Montalembert (France) [247] 78,8% 15,8%
Diagne | et al. (Sénégal) [2438] 95% 4%
Algérie [186] 64% 9%
Rabat [182] 42,4% 15,1%
Notre série 59,2% 29,6%
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g. Hémoglobinose C

C’est une anomalie génétique autosomique récessive généralement bénigne associant le
plus souvent une anémie hémolytique et une splénomégalie modérée [188].

Elle résulte du remplacement de I’hémoglobine normale par I’hémoglobine C [189]. I
s’agit de I'anomalie la plus fréquemment rencontrée apres I’HbS [190,191]. Mais, dans la
littérature, les séries des patients avec hémoglobinose C sont rares [188].

Les fréquences les plus élevées de cette anomalie génétique sont observées en zones
impaludées (conférent une protection relative contre le paludisme comme la drépanocytose) de
I’Afrique de I'Ouest (Burkina Faso, Cote d’ivoire, Ghana), ou elle atteint 20 a 50%.Elle est présente
également en Afrique du Nord notamment au Maroc et en Algérie, ou la fréquence est comprise
entre 1 et 10%. [192][193]La prévalence du syndrome clinique est estimée entre 1 sur 3000 et 1
sur 6000 habitants chez les populations d’origine Africaine. Aux Etats-Unis, la prévalence du trait
Hb C (Hémoglobinose C hétérozygote) est de 2,4/100.000 habitants noirs [194].

Notre série compte 5 cas d’hémoglobinose C enregistré sur 5 ans. Les ages de nos
patients sont respectivement : 6; 10; 11 ; 40 et 75 ans. L’Age moyen est de 28,4 ans, alors que
I’dge médian est de 11 ans. Cela est conforme avec les données de la littérature, la découverte
de cette hémoglobinopathie est, en effet, souvent tardive [160,188,185]. Le sexe féminin est
prédominant (3 cas de sexe féminin), rejoignant ainsi d’autres séries étudiées [160,188,185].

L’hémoglobinose hétérozygote A/C est prédominante (4 cas) dans notre cohorte ceci rejoint
les résultats de la série de N. OU-KHEDA et al, Ou ce phénotype représente 80,6% [185]. Dans la
série de M.AGOUMI et al, par contre le phénotype homozygote est prédominant (70%) [160].

En Tunisie la prévalence de cette pathologie est de 1,6 %.Elle vient en 3@me position aprés

les thalassémies en terme de fréquence parmi I'effectif des hémoglobinopathies recensées [195].

h. Les anémies mégaloblastiques

Les anémies mégaloblastiques sont définies par une anomalie de la synthése de I’ADN
responsable d’un gigantisme cellulaire, dues dans la majorité des cas a une carence en folates

et/ou en cobalamines (vit B12). Il existe également de rares anémies mégaloblastiques non
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carentielles notamment congénitales ou toxiques. Elles sont caractérisées par un gigantisme
cellulaire identifié au niveau des érythroblastes médullaires appelés ainsi mégaloblastes, mais
aussi au niveau de toutes les cellules a renouvellement rapide (Epithélium buccal, intestinal,
vaginal, etc ...). Le diagnostic positif des anémies mégaloblastiques est facile basé sur la
cytologie médullaire, de réalisation et d’interprétation faciles. Cependant le diagnostic
étiologique est plus difficile. Elles existent aussi bien chez ’lhomme que chez la femme, chez
I’enfant et chez I’adulte a des fréquences variables [196].

La prévalence de la carence en folates est de 2% a 3% dans la population générale (2,3%
en moyenne) [197]. Elle est plus basse (0,6%) dans les régions ou pays bénéficiant d’une
supplémentation alimentaire systématique, comme au Canada et aux états unis. Et au contraire,
plus fréquentes (>5%) dans certains contextes : malnutrition, alcoolisme, malabsorption
digestive (maladie cceliaque), chimiothérapie anticancéreuse [198]. En effet, La fréquence est
beaucoup plus élevée en Amérique centrale et du sud, Asie et Proche-Orient par rapport au reste
du monde [196]. Elles touchent surtout les vieillards, les alcooliques chroniques, mais aussi les
femmes enceintes, et les enfants [196,198].

Le déficit en cobalamine est également fréquent et ubiquitaire, notamment dans la
population agée [199]. Dans la cohorte de Framingham, la prévalence de la carence en vitamine
B12 a été estimée a environ 12 a 20% [200]. Une prévalence de I'ordre de 40 % a été avancée par
certains auteurs chez les personnes vivant en institution [199].

Dans la série de K.serraj et al. [199] la prévalence de ce déficit chez des patients
hospitalisés est proche de 5 %.

L’origine la plus fréquente des carences par mal absorption de la vitB12 est la maladie de
Biermer. Elle est le plus souvent rencontrée chez les Nord-Européens et les noirs américains.

Elle est surtout fréquente en France. Cette affection atteint surtout les sujets dgés ayant
pres de 60 ans et le sexe féminin est le plus souvent touché [196]. Cependant la série de K.Serraj
et al. Objective une fréquence plus importante du syndrome de non dissociation vit B12 de sa

protéine porteuse représentant 60% des étiologies [199].
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D’autres études réalisées en Afrique ont montré que les anémies mégaloblastiques
carentielles viennent au deuxiéme rang des anémies nutritionnelles aprés les anémies par
carence en fer. Et que ces dernieres touchent toutes les couches de population, mais surtout le
sexe féminin, a I'exception d’une étude sénégalaise menée a Dakar ayant montré une
prédominance masculine [196].

Notre série compte 232 cas d’anémie mégaloblastique, le sexe masculin, contrairement a
la littérature, est prédominant avec 128 cas (55,2%), la moyenne d’age dans notre série est de 54
ans. L’anémie mégaloblastique a été rattachée a une carence en vit B12 pour 205 cas soit 88,4%
et a une carence combinée en vit B9 et B12 pour 2 cas soit 0,9%.( 25 cas n’ont pas d’étiologie) La
maladie de Biermer a été retenue comme étiologie pour la carence en vitB12 chez 44 patients
soit 19%.

Une étude menée en Tunisie [202] portant sur 430 cas d’anémie mégaloblastique a
objectivé une prédominance masculine avec un sex-ratio de 1,06. L’étiologie retenue est le
déficit en vit B12 dans 96% des cas, en acide folique dans 1,4% des cas et un déficit combiné vit
B12 et B9 dans 2,5% des cas. L’age moyen était inférieur a celui constaté dans notre série (49
ans).La maladie de biermer représente 23,9% des étiologies [201].

En Chine une étude conduite en 1998, autre que I’dge médian plus avancé (73 ans),
objective des résultats similaires. Cependant on note que la carence en vitB12 est moins
fréquente représentant 87% des cas alors que le déficit combiné représente 10% des cas. En
revanche en Inde, selon une étude faite par ’khanduri’’ en 2007, la carence en vit B12 ne
représente que 65% alors que le déficit combiné en vit B12 et B9 représente 12%, le déficit en vit
B9 seule représente 6%.Ces différences d’étiologies peuvent étre expliquées en partie par la

variabilité dans les régimes alimentaires d’un pays a I’autre [201].

2-2 Le purpura thrombopénigue immunologique (PTI)

Le purpura thrombopénique immunologique est une maladie auto-immune définie par

une thrombopénie isolée a I'exclusion de toute autre cause qui peut survenir chez I’enfant
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comme chez l'adulte [32]. Cette thrombopénie expose les patients a des complications
hémorragiques potentiellement graves. Il n’existe aucun test diagnostique spécifique et il s’agit
donc avant tout d’un diagnostic d’élimination en présence d’une thrombopénie isolée inférieure
a 100 000/mm3 [203].

L’histoire naturelle du PTI est sensiblement différente chez I’enfant et I'adulte, puisque
alors que chez I'’enfant, le mode d’installation est le plus souvent aigu et brutal et précédé de
prodromes infectieux et d’évolution favorable (avec ou sans traitement) en quelques semaines
ou mois dans la majorité des cas (= 70 a 80% des cas), chez I'adulte en revanche, le début est le
plus souvent insidieux et le PTI évolue sur un mode chronique (>12 mois) chez environs 70% des
patients. [204]

Du point de vue physiopathologique, la thrombopénie est en partie liée a la présence
d’auto-anticorps anti-plaquette qui en se fixant sur les plaquettes favorisent leur destruction
accrue et prématurée par les macrophages principalement dans la rate, mais est également en
partie liée a une mégacaryopoiese qualitativement et/ou quantitativement imparfaite et
inadaptée [205].

Chez I'adulte, le PTI touche préférentiellement les femmes (deux femmes pour un homme
atteint) [204]. Un certain nombre de données ont été rapportées dans la littérature ayant estimé
I’incidence et la prévalence de cette pathologie. Dans une étude réalisée a I'état du Maryland aux
Etats Unies [206], la prévalence est estimée a 9,5/100.000, dont environs la moitié de formes
pédiatriques.

En Europe les études réalisées sur le PTI, au royaume uni [207] et aux Pays-Bas [208] ont
retrouvé une incidence respectivement de 1,6 et 2,64/100.000.

Dans notre série, nous avons noté une atteinte a prédominance manifestement féminine
avec un sexe ratio F/M de 2,23, chiffre plus important par rapport aux résultats de deux séries
nationales : Fes [209] et a Rabat [210] avec un sex-ratio de 1,7 et 1,6 respectivement. Nos
résultats restent dans la méme tendance que la littérature. En effet, toutes les autres séries

étudiées objectivent une prédominance féminine nette avec des sex-ratios qui vont de 1,2 au
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Royaume-Uni a 3,3 en Amérique latine[211] [208]. L’Age moyen dans notre série est de 33 ans,

comparable a la série de Fés, mais plus jeune par rapport aux autres séries.

Tableau LXIV: comparaison des caractéristiques démographiques des patients atteints de PTI
avec les séries de la littérature.

S-Audia Royaume- Amérique Maryland Pays-
Série Notre Fes Rabat et al Ur:/i [208] Italie Iatin‘l (USA) BZs
série | [209] [210] | (France) [207] [208] [208] [208] [208]
[211] [206]
Sex-
. 2,23 1,7 1,6 1,35 1,2 2,9 3,3 1,9 1,63
ratio
Age
o 33 34 46 53,3 56 43 - 49 56
médian

Dans notre série, une grande proportion de cas est agée entre 15 et 54 ans (68%), ce qui
nous démarque de la littérature ou on reléve que lI'incidence du PTI augmente avec I’age [204].
Le principal mode de révélation de maladie dans notre série est le saignement cutanéomuqueux
présent chez 82% des patients symptomatiques. Dans la série de S.Audia ce dernier est présent
chez 70% des cas. Le purpura cutané (pétéchial ou ecchymotique) vient au premier rang des

localisations hémorragiques comme ce qui a été décrit dans la littérature [211].

2-3 L’hémophilie

L'némophilie est une maladie rare constitutionnelle de I’'hémostase liée a un déficit en
facteur VIII ou en facteur IX [212]. Il s’agit d’une affection héréditaire transmise selon un mode
récessif lié au chromosome X. Elle atteint essentiellement les garcons, les filles n’étant que
conductrices. Il existe des hémophilies familiales, qui se transmettent de génération en
génération, et des hémophilies sporadiques [213]. L’hémophilie A (déficit en facteur VIII est la
plus fréquente, et représente 80 a 85% des cas et I’hémophilie B (déficit en facteur IX) est plus
rare: 15 a 20 % des patients en sont atteints. Le r6le de ces deux facteurs dans le processus
général de coagulation permet de mieux comprendre les aspects cliniques de cette maladie: les

facteurs anti-hémophiliques sont indispensables a la phase d'amplification de la coagulation qui
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permet de générer de facon explosive des quantités suffisantes de thrombine pour créer le
caillot. L'absence ou la diminution congénitale de I'un de ces deux facteurs dont le géne est situé
sur le chromosome X entraine une maladie hémorragique dont la principale expression est
ostéoarticulaire. La répétition des hémarthroses provoque une arthropathie chronique dans
laquelle interviennent le rble pathogéne des dépots de fer, la destruction du cartilage, tres
sensible au saignement chez le jeune enfant, I'hypertrophie synoviale et les Iésions osseuses. Les
hématomes sont les autres grandes complications de I'hémophilie. Ils peuvent étre dangereux
par leur taille ou leur localisation et sont parfois a I'origine de séquelles graves. Enfin, parmi les
complications iatrogenes, l'apparition d'inhibiteurs constitue le risque le plus redouté. Leur
prévalence, beaucoup plus importante dans I'hémophilie A que dans I'hémophilie B, est liée en
partie a des facteurs génétiques tels que le type de mutation, mais pourrait aussi étre influencée
par les modalités thérapeutiques : type de produit et mode de traitement. Une meilleure
connaissance de la physiopathologie de I'hémophilie pourra permettre de faire les choix
thérapeutiques les plus adaptés aux différents moments de la vie de I'hnémophile [212].

Bien que rare, [I’hémophilie reste la coagulpathie congénitale Ila plus
fréquente. L’incidence de cette pathologie est de 1 garcon sur 10000 [214].

Selon les estimations de I'OMS, plus de 3 000 personnes au Maroc seraient touchées par
I’hémophilie, alors que le pays n’en recense que 1000 cas. L’écart fait froid dans le dos. Cette
lacune de taille, due a I'absence d’un registre national de I’hémophilie, explique le niveau
insuffisant de prise en charge thérapeutique des malades, souvent livrés a leur propre sort en
I’absence d’'une couverture médicale adéquate. Ces entraves intéressent le milieu rural plus que
le milieu urbain, défaut connu du systéme de santé marocain [214].

Notre série regroupe, en association avec les autres types d’hémopathies, 35 patients
hémophiles suivis au service d’hématologie du CHU Mohammed VI et a 'unité d’hématologie
pédiatrique. L’dge au moment du diagnostic été inférieur a 3 ans dans 75,3% des cas.

L’hémorragie secondaire a la circoncision et les hémarthroses chez le nourrisson sont de

loin les manifestations les principalement révélatrices.

- 151 -



Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

Dans notre série, comme dans la littérature d’ailleurs [215,216,217,218,219,246], la

majorité des patients ont une hémophilie de type A (91,4% des cas).

100%
80% -
60% -
40% - 5 i
B Hémophilie A
20% - B Hémophilie B
0%
Notre série  Série de M. Sériede  Série de Tsu-
Belhani H.Chambost  Chiang Tu
(Algérie) et al. (Taiwan)
(France)
Séries

Fig 93: Comparaison en fonction du type d'hémophilie

En effet, la prévalence de I’hémophilie A est comprise entre 5,3+ 0,4 et 21,4 pour 100.000. Et
entre 1 et 4,5 pour 100.000 pour I'lhémophilie B [217,218,219].

La répartition des patients selon la sévérité de I’'hémophilie dans notre série se distingue
de celle décrite dans la série de H. Chambost et al, ou les formes sévéres représentent environ
37,4%, les formes modérées 21,6%, et les formes mineures 41 % [216]. Une étude algérienne
ainsi que celle menée au Taiwan se distinguent par une fréquence beaucoup plus importante des

formes séveres de cette pathologie représentant respectivement 50,4% et 58,1%.

- 152 -



Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

(Série de Tsu-Chiang Tu (Taiwan

(Série de H.Chambost et al. (France
Mineure

B Modérée
(Série de M. Belhani (Algérie M Sévere

Notre série

%0,00 %20,00 %40,00 %60,00 %80,00 %100,00

Fig 94: Comparaison en fonction de la sévérité de I'hémophilie.

Notre série rejoint les résultats d’une étude réalisée a Dakar en 2003 intéressant que
I’hémophilie A [220]. EN effet, 16 patients ont une forme sévere de la maladie (29,6 %), 30
hémophiles modérés (55,6 %) et 8 hémophiles mineurs (14,8 %).

La fréquence moindre des formes mineures dans notre contexte ne pourrait s’expliquer que par

la grande difficulté diagnostique due en partie a leur moindre expression clinique.

2-4 Autres troubles de I’hémostase

a. Maladie de willebrand
La maladie de Willebrand (MW) est une pathologie de I’hémostase primaire due a un
défaut quantitatif ou qualitatif en facteur de Von Willebrand (VWF), qui est une protéine
plasmatique indispensable pour I’adhésion des plaquettes au structures sous endothéliales en
cas de lésion de la paroi vasculaire [221]. C’est une anomalie hémorragique transmise le plus
souvent selon un mode autosomique dominant [222]. En effet, le géne responsable est situé sur
le chromosome 12 expliquant I'atteinte possible des deux sexes sans prédominance de I'un par

rapport a I'autre [223].
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On distingue trois grandes catégories :

- La maladie de Willebrand de type 1 : elle correspond a un déficit quantitatif partiel en
VWE.

- La maladie de Willebrand de type 3 : (forme récessive) elle correspond a un déficit
qguasi-total du facteur de VW.

- La maladie de Willebrand de type 2 : Elle correspond a un déficit qualitatif touchant
soit l'interaction du VWF avec les plaquettes et/ou le sous-endothélium, soit
I'interaction du VWF avec le facteur VIII [224].

La MW est la plus fréquente maladie constitutionnelle de I’hémostase prédisposant aux
hémorragies [225]. Dans le monde, sa prévalence est de 1 a 4% sans prédominance ethnique ou
raciale [226]. Dans 80% des cas, il s’agit de formes frustes le plus souvent méconnues (simple
déficit quantitatif) [221].

Le type 3 de cette pathologie est le moins fréquent avec une incidence de 3 cas /million,
et une prévalence de 5 a 10%. Les types 1 et 2 sont plus fréquents avec une prévalence de 60 a
80% et 15 a 40% respectivement [227]. Le plus souvent le déficit est modéré, il est trés rarement
important (entre 1 et 10%). Dans environ 20% des cas, le déficit est qualitatif (type 2) et
éventuellement associé a une diminution du taux de la protéine [223].

Le nombre de personnes symptomatiques nécessitant un traitement est estimé a 23 a
113 par million, soit une population mondiale de 580 000 patients environ [228].

Selon une enquéte du réseau France Coag menée depuis 2003, 1021 cas de cette maladie
ont été recensé sur tout le territoire francais. Le sex-ratio est de 0,83. L’age médian au moment
du diagnostic est de 11,2 ans, sans différence significative entre les deux sexes. Les
circonstances du diagnostic sont dominées par le dépistage en raison d’antécédents familiaux
dans 46,2% des cas, des manifestations hémorragiques dans 34,2% et de facon fortuite dans
16,6% des cas. Les formes pédiatriques représentent 33,7% des cas [229].

Notre série compte 3 cas de la maladie de Von Willebrand. Agés respectivement de 3 ; 4

et 7 ans et demi. Le sexe masculin prédomine (2 garcons et une fille). Deux de nos patients
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présente un type 2 de la maladie dont deux cas diagnostiqués de maniére fortuite a I'occasion
d’un bilan préopératoire, alors que le troisieme présente un type 3 retenu a l'occasion d’un
saignement prolongé suite a un traumatisme soit 33,3% des cas, ce qui rejoint ce qui a été
avancé avant. Cependant cette fréquence reste importante par rapport a I'incidence ci-dessus.
Ceci releve de I'effectif limité de notre échantillon mais aussi du mode de recrutement des cas.

Nos résultats rejoignent ce qui a été constaté dans une étude menée en Algérie au sein
du laboratoire central d'hématologie du CHU de Batna, sur 200 sujets suspects qui ont montré
des manifestations hémorragiques muqueuses ou cutanées, des deux sexes, et de différents
ages, provenant de différentes régions de I'Est et Sud Algériens sur une période de 1 an, parmi
eux 4 cas de la maladie ont été diagnostiqués [230].

Le nombre de cas avancé dans notre étude semble trés inférieur par rapport aux données
de la littérature surtout en prenant en considération I'importance du bassin de desserte de notre
service. En revanche la fréquence de cette maladie serait plus importante surtout dans notre
contexte ou reine un déficit de I'offre de soins et des actions de dépistage, auquel s’ajoute la

difficulté d’acceés aux soins.

b. Déficit des facteurs de la coagulation

Les déficits en protéines plasmatiques, impliquées dans la coagulation sanguine,
conduisent généralement a des troubles hémorragiques a vie, ils peuvent étre de nature

constitutionnelle ou acquis [231,232].

b-1 Déficit du facteur V

Le déficit constitutionnel du facteur V, appelé également para hémophilie ou maladie
d’Owren, est une maladie trés rare de la coagulation. Sa prévalence est estimée a 1/1.000.000.
Seulement 150 ont été identifiés dans le monde jusqu’a présent [233].

Sa transmission est autosomique récessive expliquant I’atteinte possible des deux sexes et la

fréquence plus importante dans les zones a forte consanguinité [234].
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Les signes cliniques ne sont présents que chez les patients homozygotes. Il n’y aurait pas de
corrélation entre le taux plasmatique du facteur et la sévérité des saignements qui sont parfois
mineurs voire absents [235].

Notre série compte deux cas de déficit du facteur V, Il s’agit d’un garcon de 12 ans et une
femme de 20 ans, le diagnostic est découvert fortuitement devant I’allongement du TCA ce qui
rejoint ce qui a été avancé précédemment.

A Casablanca, une étude a rapporté 3 cas de déficit en facteur V diagnostiqués dans une
fratrie. Il s’agit de 2 filles dgées respectivement de 5 et 13 ans, et d’'un garcon de 11 ans. Le
déficit a été découvert de maniére fortuite par le bilan biologique chez la fille de 5 ans qui était
asymptomatique, alors que le garcon a présenté des épistaxis a répétition et la fille de 12 ans
des métrorragies abondantes [236].

Une 2¢me étude faite par le service de pédiatrie du centre hospitalier de Pau en France,
rapporte 2 cas de cette pathologie dans une fratrie. Les deux cas (un garcon de 20 mois et une
fille de 3 ans et demi), n'ont pas présenté de signes hémorragiques, et le diagnostic était
découvert fortuitement lors d’un bilan biologique préopératoire. L’enquéte familiale objective un

déficit hétérozygote chez les parents non consanguins [237].

b-2 Le déficit combiné du facteur V et VIII

Le déficit combiné en facteur V et VIl s’écarte de ce schéma, car il s’agit la d’une seule
anomalie responsable de la réduction des taux sanguins de ces deux protéines codées par des
genes différents, I'un sur le chromosome 1 (facteur V) et I'autre sur le chromosome X (facteur
VIII) [238]. Ce type de déficit est caractérisé par un faible niveau plasmatique des taux normaux
des deux facteurs, et est associé a une tendance hémorragique légere a modérée [239].

Ce type de déficit est rare dans la population générale avec une prévalence estimée a 0,1
a 1/100.000. Il est transmis selon le mode autosomique récessif, et du faite de ce mode de
transmission, une augmentation de sa fréquence est observée dans les régions a forte

consanguinité. La plupart des patients sont originaires de la région méditerranéenne y compris
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I’Algérie, la Tunisie, I'ltalie et la Turquie. D’autres cas ont été signalés en Inde, Japon, ’Amérique
du nord et en Europe [240,242].

Notre série comprend un seul cas de cette anomalie. Il s’agit d’une femme de 20 ans,
chez qui le déficit combiné du facteur V et VIII a été découvert de maniere fortuite lors d’un bilan
préopératoire pour une tumeur de I'ovaire. La patiente n’a présenté aucun signe hémorragique.
L’enquéte anamnestique n’a pas objectivé de consanguinité.

Une étude menée a Rabat rapporte le cas d’une patiente de 20 ans chez qui le déficit du
facteur VIII a été objectivé initialement a la suite d’un allongement simultané du TQ et du TCA
faits a I’age de 10 ans. Le déficit combiné des deux facteurs a été objectivé 10 ans plus tard. La
patiente contrairement a notre cas, était symptomatique et présente des ménorragies avec
gingivorragies accompagnées d’épistaxis. Cependant il faut noter que le déficit était plus
profond par rapport a notre contexte (FV: 4 % et F VIl : 5%). Un lien de consanguinité du 2éme
degré a été objectivé chez la patiente [241].

Une étude en Turquie rapporte deux cas de ce déficit chez deux sujets de sexe masculin
agés de 17 ans. Le premier a présenté une symptomatologie faite d’épistaxis a répétition depuis
3 a 4 ans avec survenue d’un saignement prolongé lors de sa circoncision a I’dge de 6 ans.
L’histoire familiale a été négative. Le deuxiéme cas s’est présenté pour une distension
abdominale douloureuse avec arthralgies et des signes d’état de choc hypovolémique, dans ses
antécédents : un saignement prolongé lors de sa circoncision, des hémarthroses et
gingivorragies, le TP était effondré et le TCA allongé. Le déficit combiné des deux facteurs a été
objectivé aprés le dosage de ces derniers. Cependant il faut noter que ce cas avait les taux les
plus bas des facteurs V et VIl parmi les patients de toutes les séries. Le patient a été opéré pour

I’évacuation d’un hémopéritoine apres perfusion de PFC. L’évolution était fatale 5 jours aprés [242].

b-3 Le déficit du facteur X

Le déficit du facteur X est une anomalie héréditaire autosomique récessive tres rare de la

coagulation mais plus fréquente par rapport aux déficits des autres facteurs. Dans la forme
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homozygote, la prévalence est estimée a 1 pour 500.000 individus. Dans sa forme hétérozygote,
la prévalence est de 1 pour 500 a 1 pour 2.000 individus [243].

Il se caractérise par une grande hétérogénéité clinique et biologique liée a des anomalies
géniques variées. Les hétérozygotes sont généralement asymptomatiques, des hémorragies
peuvent cependant compliquer des actes vulnérants. Les homozygotes ou hétérozygotes
composites ont un syndrome hémorragique de sévérité variable [244].

Notre série compte 1 seul cas de déficit constitutionnel du facteur X. Il s’agit d’une
femme de 37 ans, chez qui le déficit a été découvert de maniére fortuite devant I'allongement du
TCA et la diminution du TP fait lors d'un bilan biologique préopératoire. Confirmé par un
dosage du facteur X ayant objectivé le déficit.

Une étude conduite au CHU de Fes a rapportée trois cas de ce déficit au sein de la méme
famille. 1l s’agit d’une fille de 7 ans, d’un garcon de 3 ans et d’un nouveau-né de sexe féminin
agée de 7 jours, nés de parents non consanguins. L’ainée de la fratrie est décédée des suites
d’une hémorragie foudroyante. La maladie s’est révélée chez le garcon par des épistaxis,
gingivorragies et ecchymoses et trés tot chez la cadette par un saignement lors de la chute du
cordon. Sur le plan biologique, il s’agit d’un TP bas et d’un taux de céphaline activé (TCA)

allongé, le bilan hépatique est strictement normal et le dosage des facteurs X est bas [245].

2-5 L’aplasie médullaire

L'aplasie médullaire est une insuffisance médullaire quantitative, secondaire a la
disparition complete ou partielle du tissu hématopoiétique, sans prolifération cellulaire
anormale. L’arrét de production des cellules souches hématopoiétiques est responsable d’une
défaillance globale de I’hématopoiése et d’une pancytopénie [104,105,106]. Elle peut étre
constitutionnelle ; c'est le cas de I'anémie de Fanconi, de la dyskératose congénitale, de I'anémie
de Blackfan-Diamand et du syndrome de Schwachman-Diamand. Dans ce cas, I'anomalie de
prolifération est intrinséque a la cellule souche multipotente et la maladie est alors familiale.

Le plus souvent, I’aplasie médullaire est acquise (AMA). Elle peut étre en rapport avec des

agents toxiques professionnels ou médicamenteux, des radiations ionisantes, des infections
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virales ou d'autres causes beaucoup plus rares. Néanmoins, dans la majorité des cas I’aplasie
médullaire est dite idiopathique, c'est-a-dire sans cause apparente. Le mécanisme
physiopathologique invoqué alors est celui d'une inhibition de I'nématopoiese par dysrégulation
du systeme immunitaire [107].

C’est une maladie rare dont I'incidence est de moins de dix cas par million et par an, ce
qui représente vingt fois moins que le myélome multiple et dix fois moins que les leucémies
aigués. La maladie est plus répandue en Asie qu’en Europe et en Amérique. L’'incidence est de
I’ordre de 2 cas par million d’habitants par an actuellement en Europe [108].

L'incidence est deux a trois fois plus élevée dans I'extréme Orient qu’en Occident, elle
atteint 6 cas par million par an en Thailande et 7,4 en Chine [108,109].

Cette variation géographique découle probablement de I’environnement plutét que des
facteurs de risque génétiques. En effet la population japonaise résidant a Hawai présente des
taux similaires d’aplasie médullaire que la population autochtone [109].

L’incidence de I’AM décrit une courbe bimodale avec un premier pic chez les sujets
jeunes entre 15 et 25 ans et un autre au-dela de 60 ans. Les deux sexes sont touchés avec une
fréquence égale [110].

On rapporte une série de 68 cas d’aplasie médullaire admis dans notre service durant la
période d’étude. 36 cas parmi eux sont de sexe masculin, le sex-ratio est de 1,12. La moyenne
d’age est 29,7 ans plus avancé que dans la série de H. khibri menée au service de médecine
interne du CHU de Fés. La répartition en fonction de I’age objective, comme rapporté dans la
littérature, un pic de fréquence entre 15 et 24 ans [97].

Dans notre série I’AM constitutionnelle ne représente que 7,4 % des cas par 5 cas de la
maladie de fanconi. Les AM acquises représentent 13,2%, I’'hépatite virale est causale pour 4 cas,
et I'infection VIH pour un cas. La cause est médicamenteuse chez 3 patients et toxique chez un
seul patient. L’aplasie médullaire est considérée idiopathique dans notre série pour 54 patients

soit 79,4%, chiffre comparable a la littérature. La mortalité par aplasie médullaire dans notre

- 159 -



Bilan d'activité du service d'Hématologie du CHU Mohammed VI (2009-2013)

série est importante. Nous avons observé 15 déceés dans cette étude soit un taux de 22,1%.les
causes de déceés sont dominés par les accidents hémorragiques.

Dans la série de N. Taousse, menée au service d’anatomo-pathologie du CHU lbn Rochd de
Casablanca entre 1995 et 2001, 181 cas d’aplasie médullaire ont été dénombrés. Soit une
prévalence de 22 nouveaux cas par an, largement supérieur a notre contexte ou la prévalence
est de 13,6 nouveaux cas par an [101].

La série de H. Khibri compte 26 cas d’aplasie médullaire admis sur une période de 4 ans,
fréquence largement inférieur a notre série et sur une période plus étendue ceci ne pourrait étre
expliqué que par le faite que cette étude ne regroupe pas les formes pédiatriques et par le
bassin de dessert moins important que pour notre service. La prédominance est, comme dans
notre série, masculine. Le nombre de déces est de 6 patients soit un taux de 23,1%, chiffre
comparable a notre série [97].

Dans la série de S. Baali, comptant 8 cas d’aplasie médullaire chez les enfants. Les deux sexes
sont atteints d’une maniére égale. L’aplasie médullaire constitutionnelle représente 50% des cas
soit 4 cas de maladie de Fanconi, alors que dans notre contexte elle ne représente que 4,9% des
cas [111].

Une étude menée en Afrique noire a Abidjan en cote d’ivoire, concernant 34 cas. L’Age moyen
est supérieur a notre série (38,9 ans). Contrairement a notre série, un pic de fréquence est
observé entre 31 et 45 ans. Le sexe masculin est également prédominant avec un sex-ratio de
1,13. Comme ce qui est constaté dans notre série I’aplasie médullaire idiopathique prédomine
sur le plan étiologique. La mortalité était de 35,3% plus importante par rapport a notre série
(22,1%) [112]. Une étude épidémiologique, menée en Algérie, pays voisin, sur une période de
onze ans (1994-2004), objective un taux d’incidence de 1,3 a 2,8/million d’habitants/an, soit
une fréquence de 65 cas par an. Le sexe masculin est également prédominant avec un sex-ratio
de 1,4. Cependant cette série se distingue par un age moyen de 26 ans plus jeune par rapport a
notre série. 15,1% sont des formes pédiatriques contre 84,1% atteignant le sujet adulte, chiffres

concordants avec notre série. Par ailleurs on note deux pic de fréquence entre 11 et 15 ans et
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entre 21 et 30 ans, contrairement a notre série et aux données de la littérature rapportant un pic
de fréquence au-dela de 50 ans. Sur le plan étiologique, I'aplasie médullaire constitutionnelle
représente 14,3%, pourcentage supérieur a notre contexte (7,4%). Cependant il faut noter que
ses discordances notée seraient dues au faite que cette étude regroupe un effectif assez

important de cas (816 cas) et intéressant I’ensemble du territoire algérien [113].

Tableau LXV: Comparaison des caractéristiques démographiques des patients atteints d'Aplasie
médullaire avec les séries de la littérature.

Série de Série de S. Série de Tolo- Série de K.
Notre série H.Khibri et al Baali et al* Diebkilé et al Djouadi-
[97] [111] [112] Lahlou [113]
Age moyen 29,7 ans 33 ans 8,5 ans 38,09 ans 26 ans
Sexe masculin 52,9% 65,5% 50% 53% 59,7%
Sexe féminin 47,1% 34,5% 50% 47% 40,3%

*: formes pédiatriques seulement

| | | |
Série de K. Djouadi-Lahlou h

Série de Tolo-Diebkilé et al -

B AM constitutionnelle

B AM secondaire

Marrakech H
| | |

0,00% 20,00% 40,00% 60,00% 80,00% 100,00%

Fig 95: Comparaison en fonction des étiologies de I'aplasie médullaire
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v' Au terme de ces résultats, nous recommandons la création d’un registre électronique
hospitalier, voire régional, qui pourra englober toutes les données nécessaires pour des
études épidémiologiques, démographiques, des différents facteurs de risques et de
pronostics liés a cette populations et de les comparer avec les différents résultats
nationaux et internationaux.

v Le registre électronique, va faciliter le recueil de ces données grace a 'intervention des
différents  intervenants (épidémiologistes, anatomopathologistes, radiologues,
radiothérapeutes, psychologues,...)

v" Nous recommandons que les différentes molécules de chimiothérapie et des traitements
adjuvants soient disponibles a I’hopital et d’éviter toute rupture afin d’optimiser les
réponses complétes et réduire le taux des patients perdus de vue.

v' Nous souhaitons une amélioration de la coopération du centre de transfusion régional
pour répondre aux besoins particuliers de ces malades atteints des hémopathies et
I'instauration de I’antenne de transfusion dans notre CHU améliorera certainement notre
prise en charge.

v" Nous proposons de créer une unité des urgences du COH, une unité de soins palliatifs
avec consultation spécialisée et une équipe mobile de soins palliatifs a domicile

v Nous proposons aussi de recruter plus de personnel soignant et de réaliser des
formations continues afin de suivre les différentes actualités dans ce domaine.

v" Nous recommandons la création de systémes de sécurité sociale performants aidant a la
prise en charge des patients souffrants de lymphome (RAMED déja instauré).

v" Nous souhaitons de développer I’activité de 'unité de greffe de moelle osseuse.
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Le service d’hématologie du CHU Mohammed VI de Marrakech est encore jeune en tant
que service de niveau tertiaire. Il fonctionne au sein d’un CHU a la fois en difficultés de

démarrage et desservant un bassin trés large.

Ce bilan de cinq années d’activité du service a mis le point sur les caractéristiques de son
activité. En effet, durant cette période, le service a effectué une activité hospitaliére intense et
variée. Cette activité reflete la demande d’offre a laquelle le service doit répondre. Néanmoins,
en paralléle a cette demande, ce travail a permis le repérage des contraintes s’opposant au bon
fonctionnement du service. Elles sont multiples, variées et se situent a plusieurs niveaux de la

prise en charge.

Elles sont surtout relatives aux moyens humains et matériels mis a la disposition du

service et d’ordre organisationnel.

Ces contraintes constituent de véritables opportunités d’amélioration qui doivent
interpeller tous les responsables impliqués ou concernés par la pathologie hématologique a fin

d’améliorer le rendement du service.
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Bilan de trois années d’activité du service d’hématologie du CHU Med VI Marrakech (2009-2011

FICHE D’EXPLOITATION

IDENTITE

- AP _N__11_l__11__ll__I- Date d’admission: I__H__1 1_1__11__1__1__I__I

= NOM/ PrénOm .....oooveveeeereeeteeeeeeeeeeee e -Age:I_ll_lans

- Sexe: masculin:[0 féminin: [ - Race: noire [J blanche [

- Statut marital : célibataire [ marié(e) [J veuf(ve) [J  divorcé(e) ]

- Profession : .....eeceeniennnne - niveau socioéconomique : bas ] moyen ] haut[]

- couverture médicale : oui [ non [J type : CNSS [] CNOPS [1  RAMED [J

- Niveau d’instruction : sans [] primaire [ secondaire [] universitaire [

- Origine géographique : ville/région :

o Marrakech [ Alhaouz [l................. Essaouira [ ....ccceevneunene Elkelaa des sraghna [J.......cccccevveeninne.

chichaoua [l....ccoeveeenees benimellal [J.....cccooevevieinriene safi Lveeeeeeenee agadir oeeveeeeeeeenne
laayoune [ .....eveveveevenene ouarzazate [..ccvevvveenverinnen, autre [ .,

o urbain [l rural [J

ANTECEDENTS
e Personnels
- Tabagisme e - Alcoolisme N
- lrradiation I - ATCDS allergiques O
- Pathologie maligne antérieure  [1 .coecevvvveveeeenee - maladie auto-immune [J...........
- Chimiothérapie antérieure L crrrevirirircrrirreises eerreeeeseeseesse e s esetese e e e senenan
- Aberrations chromosomiques [ ...veveevenienenenens - exposition aux UV 0
- Affection génétique [ e

- Exposition aux produits chimiques [] insecticides [] Benzenel ] dérivés du pétrole [
SolvantsLIAULIES ....c.ecevveeireee v
- Autres: Affection chronique [ ..t
Tuberculose [
ADP traitées comme étant une TBK ganglionnaire [J
- Antécédents gynéco-obstétricaux : ménarche non[Joui [1al__Il__I ans
Ménopausé nonlouilJal_Il_| ans
Statut obstétrical :G1__Il__| PL_Il_I FCI_lI_I /VvBl_I CI_I
Pathologie gynécologiqUeE [ .......ceeeeeeeeieece ettt st
- Antécédents Chirurgicaux [ ..o e e
©  FAMUIIAUX ...ttt ettt st et st s ek b s ek et et se s ek e e b sen b ek eneshenen et e et et nenses et et seens

DIAGNOSTIC

e Type d’hémopathie bénigne ] maligne [J

e S'agit-il d'une :1°® hémopathie [ 2°me] 3%mer]
e Mode de découverte : - Fortuite [

-Symptoémes cliniques [
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- Surveillance dans des circonstances pré-disposantesil.........cccceveervereenenn.

= AULFES [ e

e Voie d’admission

Consultation [Cpar transfert [Ipar le biais des urgencesl

e Diagnostic de certitude ........cccevivvcrirnicrinennennannn

e Date du diagnostic de certitude 1I__II__11__H__T1__1__1__1__lI

e Délai entre les premiers signes et le diagnosticl__Il__1I .........................

e Extension:
= StAE v Classification UtiliSEe ......cccceeevevveverervnceeereeee,

e Examens complémentaires (en cas de leucémie ou de lymphome)
- Immunohistochimie  non faite [J fAIte [ e e
- Cytologie : non faite [ faite [ e s
- cytochimie : non faite [J faite [ e s
- immunophénotype: non faite [J faite [ e
- étude cytogénétique : non faite [ fAIte [ e e
- biologie moléculaire : RTPCR non faite [Hfaite [ s

FISH non faite [Ifaite [l .
o Base de certitude diagnOStIQUE..............c.cuciiiiiiiciice ettt st b bt

PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

e Date de début du traitement  |__I_I I__1__I I__I__I__I_|

e Date de la fin du traitement i n_n_n_1i
e Durée du traitement a I’hopital du jour I__Il__Il__I...................... nombre de séances |__Il__Il__|
e Type de traitement
= Chimiothérapiell ...ttt et
= RadiOth@rapi€ll ... ettt
= IMMUNOLhErapiel ] ooeiieei e e e
= CRIFUPZIELT ettt ettt et st e e s
- Greffe de MOEHE [ e e e
- Autre L ettt teres e esrer e et se et et sae et e e sa e e s be s e seeeaan
e Durée et la période d’hospitalisation
[ | IR Du |__H__ P i Aa e n_n__
[ | IR Du ____ P i Aa e n_n__
N | I Du |__H__ P i Aa e n_n__
[ | IR Du |___ b Au i n_n_n__
[ | I Du |__H__ bbb Au i n__
[ | I Du __H__ P i Au e n_n__
[ | T IROOeeeonerpon Du I___ T un__n___1 Aul__l__ e n_r_n_n_nu
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EVOLUTION

Rémission complétel]

Rémission compléte incertaine(RCu)]
Rémission partielle’

Echec du traitement(

Recul I__Il__ll__I mois

Déces o= LY =R

Perdu de vuell en: rémission compléte

rémission partielle

O rémission compléte incertaine (RCu)

0 échecdu TTT

[

[]
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Résumé

Ce travail, qui est un bilan d’activité du service d'hématologie du Centre Hospitalier
Universitaire Mohammed VI, a pour but de déterminer les types et les fréquences des
pathologies prises en charge par le service faisant partie du registre des cancers de la région de
Marrakech Tensift El Haouz, de dresser |’état des lieux, soulever les principales contraintes et de
formuler des suggestions de solution. C’est une étude rétrospective s'étendant du 1er janvier
2009 au 31 décembre 2013. Durant cette période, le service a admis 3089 patients. Les
hémopathies malignes représentent 48%avec 1483 cas. On a enregistré 654 cas de
lymphomes(498 cas de lymphome non Hodgkinien (33,6%) et 156 cas de lymphome hodgkinien),
453 cas de leucémie(30,5%), 156 cas de syndrome myéloprolifératif (10,5%), 164 cas de
myélome multiple (11,1%), 5 cas de plasmocytome solitaire (0,3%), 47 cas de syndrome
myélodysplasique (3,1%) et 4 cas d’histiocytose Langerhansienne (0,26%). Les hémopathies
bénignes avaient représentées 52% des admissions (1606 cas). L’anémie représente I’hémopathie
bénigne la plus fréquente avec 1240 cas, dont 789 cas d’anémie ferriprive (49,1%), 232 cas
d’anémie mégaloblastique (14,4%), 36 cas de thalassémie, 27 cas de drépanocytose, 7 cas de
sphérocytose et 5 cas d’hémoglobinose C, 34 cas d’anémie hémolytique auto-immune, 23 cas
d’anémie inflammatoire et 19 cas d’anémie par déficit en G6PD. Le purpura thrombopénique
immunologique a été retenu chez 189 cas, I’hémophilie chez 35 cas, la maladie de Willebrand
chez 3 cas, le déficit du facteur V chez deux cas, et le déficit du facteur X et combiné du facteur
V et VIl chez 1 cas chacun. L’aplasie médullaire représente 4,2% des cas avec 68 cas. Le taux de
mortalité était de 9,51% (294 déces). Ce travail nous a permis de soulever les principales

contraintes auxquelles on a proposé des solutions.
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Abstract

This study, which is an activity report of the hematology department, its aim is to
determine the types and frequency of diseases supported by the department part of the cancer
registry of the region of Marrakech-Tensift-El Haouz, to prepare the inventory, raise the main
constraints and suggestions for management. This is a retrospective study extending from 1
January 2009 to 31 December 2013. During this period, the department has admitted 3089
patients. The hematological malignancies represent 48% by 1483 cases. We count 654 cases of
lymphoma (496 cases of non-Hodgkin lymphoma (33,6%) and 156 cases of Hodgkin's
lymphoma), 453 cases of leukemia (30.5%), 156 cases of myeloprolifarative disease (10.5%), 164
cases of multiple myeloma (11.1%), 5 cases of solitary plasmacytoma (0.3%), 47 cases of
myelodysplastic disease (3.1%), and 4 cases of Langerhans cell histiocytosis ( 0.2%). Benign
hematological had represented 52% of admissions (1606 cases). Anemia is the most common
benign hematological with 1240 cases including 789 cases of iron deficiency anemia (49.1%),
232 cases of megaloblastic anemia (14.4%), 36 cases of thalassemia, 27 cases of sickle cell
disease, 7 cases of spherocytosis, 5 cases of hemoglobin C, 34 cases of autoimmune hemolytic
anemia, 23 cases of inflammatory anemia and 19 cases of G6PD deficiency anemia. ldiopathic
thrombocytopenic purpura was selected in 189 cases (11.8%), hemophilia in 35 cases,
Willebrand’s disease in 3 cases, the deficiency of factor V in 2 cases, factor X and combined
deficiency of factor V and VIl in 1 case each one. The aplastic anemia represents 4.2% with 68
cases. The mortality rate was 9.5 % (294 deaths).This study has allowed us to raise the main

constraints that have been proposed solutions.
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