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Epidémiologie

• Age médian au diagnostic est de 70 ans

• Incidence augmente avec l’âge

• 4/100 000/an avant 60 ans ;

• 20/100 000/an à 70 ans ;

• 50/100 000/an à 80 ans.



Etiologie

• 90 % inconnue

• secondaires (environ 10 à 15 % des cas) 

• iatrogènes : chimio-radiothérapie

• environnementales 

• professionnelles (benzène, solvants, hydrocarbures, pesticides)

• génétiques (neurofibromatose, anémie de Fanconi) 

• hémopathies (aplasie médullaire idiopathique, hémoglobinurie paroxystique nocturne)



Mécanisme physiopathologique suspecté

Tefferi A, Vardiman JW. N Engl J Med 2009;361:1872-1885.
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• hémopathies clonales acquises de la cellule souche hématopoïétique 

entraînant une hématopoïèse inefficace

• moelle riche



Circonstances de découverte

• 1/3 de découverte fortuite : cytopénie(s) sur l’hémogramme,

• consultation pour asthénie,

• problèmes infectieux,

• problèmes hémorragiques,

• 20% de dysimmunité associée (polychondrite atrophiante, polyarthrite 

séronégative, dermatoses neutrophiliques (syndrome de Sweet)).



Examens complémentaires

Hémogramme

– Anémie (macrocytaire arégénérative) 

– Neutropénie (possible présence d’anomalies morphologiques 

avec PNN dégranulé, noyau peu segmenté)

– Thrombopénie

– Blastes circulants possible (généralement < 5%)

– Monocytes : un nombre > 1G/L oriente vers une LMMC 

(leucémie myélo-monocytaire chronique)

CYTOPENIE



Examens complémentaires

Myélogramme

– Richesse médullaire élevée

– Dysmyélopoièse sur un nombre variable de lignées

anomalies morphologiques 

– Évaluer % blastes (< à 20%, sinon LAM)

– Coloration de Perls permet d’évaluer le % sideroblastes en 

couronne 



Examens complémentaires

Caryotype médullaire

Indispensable au diagnostic

Valeur pronostique +++

SMD primitifs : anormal dans la 50% des cas

SMD secondaires : anormal dans 80 % des cas

• Pas d’anomalie spécifique

• Anomalies recherchées : monosomies, délétions, trisomies. Les 
translocations équilibrées sont rares

• Technique FISH utile pour améliorer la sensibilité du caryotype

TUBE VERT

HEPARINE



Greenberg PL et al. Blood (2012) 120:2454-65 



Greenberg PL et al. Blood (2012) 120:2454-65 



Espérance de vie selon l’IPSS-R

Greenberg PL et al. Blood (2012) 120:2454-65 



Autres Examens complémentaires

• Dosage ferritine : avant transfusion

• Dosage EPO endogène peut être utile pour identifier les 

patients qui vont tirer un bénéfice d’un traitement par EPO

• Dosage vitaminique B12 et B9 (diagnostic différentiel)

• Etudes de biologie moléculaire sur la moelle : peu d’intérêt 

chez sujet âgé

o Recherche de mutations somatiques à visée pronostique 

et diagnostique (TET2, ASXL1, SF3B1, mutation P53)



Diagnostic différentiel

• Autres insuffisances médullaires qualitatives :

- carence en B12 ou folates

- iatrogène

- hépatopathie/OH

- VIH, parvovirus B19

- myélofibrose 

• Aplasie (biopsie médullaire) 

• LAM (>20% blastes médullaires) 



Classification OMS 2008 révisée 2016

• SMD avec dysplasie unilignée (MDS-SLD)

• SMD avec dysplasie multilignée ((MDS-MLD)

• SMD – sidéroblastes en couronne (RS : ring sideroblasts) avec dysplasie unilignée (MDS-RS-SLD)

• SMD – RS avec dysplasie multilignée (MDS-RS-MLD)

• SMD – Excès de blastes (EB) avec dysplasie unilignée (MDS-EB-1)

• SMD – EB avec dysplasie multilignée (MDS-EB-2)

• Syndrome 5q-

• SMD inclassables dont les ICUS : idiopathic cytopenia of undetermined significance.



OMS 2022



EVOLUTION - COMPLICATIONS

1ère cause de décès : INFECTIEUSE

Thrombopénie

Anémie

Hémochromatose post-transfusionnelle

INSUFFISANCE 

MEDULLAIRE

ACUTISATION 

en LAM



Mme G C née en 1935 

• HTA

• Abcès du sein

• Asthme

• Stripping varice



Mme G C née en 1935 

• Bilan d’anémie

• Leucocytes 6 4G/L dont 4G/L PNN  et 1,6G/L de lymphocytes,  2% 

blastes

• Hb 10,7g/dL VGM 113fL

• Reticulocytes 42G/L

• Plaquettes 93G/L



Myélogramme





• Score IPSS Intermédiaire 1

• 30% d’évolution vers une LAM avec un temps médian de 3,3 ans

• Médiane de survie 3,5 ans
• GreenbergP et al Blood 1997; 89 : 2079

• Vidaza 10/2016

• CIP



Fenaux et al, Lancet Oncol 2009



Indépendance transfusionnelle

45% des patients traités

Fenaux et al, Lancet Oncol 2009



CAS CLINIQUE 

Mais attention aux toxicités

Fenaux et al, Lancet Oncol 2009



Mme G C née en 1935 

• 01/2017 pq 263G/L hb 14,3 leuco 1,9 0,7 PNN

• Espacement à 5 semaines pour limiter neutropénie en 01/2017

• 35 cures



Mme G C née en 1935 

• Réapparition anémie 10/2019

• Réintroduction EPO

• Besoins transfusionnels à compter d’avril 2020 initialement mensuels en hb

puis plaquettaire

• Exacyl 09/2020

• exjade



EPO

• Efficace chez 15 à 20% des patients atteints de syndrome myélodysplasique, 

• EPO sérique < 500 UI/L

• Indication Hb < 10g/dL ou besoin transfusionnel

• Objectif 11<Hb<13g/dL

• 60 000 U/semaine pour Epoietine alpha (Binocrit) beta (Eprex ) zeta
(Retacrit) en 2 ou 3 fois, ou en une fois à 300 μg/semaine pour Aranesp
(hors AMM)

Recommandations 2006 de la Société France d’Hématologie concernant le bon usage des érythropoïétines



EPO en pratique

• SC à domicile

• Au frigo 

• Ordonnance d’exception

• Prescription initiale hospitalière annuelle

• Reserve ferritine > 100ng/mL



Autre soins de support

• Acide tranexamique (Exacyl) hors AMM, en application locale sur une 

compresse si gingivorragie

• En comprimés mais risque thrombotique



• Asthénie croissante à compter de juin 2022

Hospitalisation en aout 2022 découverte d’abcès hépatiques

Décès d’une pneumopathie mi aout

Survie globale : 6 ans



Mr D R né en 1937

• Découverte d’anémie sur bilan préopératoire

• ATCD HTA, AOMI RTUP dyslipidemie

• Mécanicien de précision avec manipulation de solvants et huiles



• Hb 7,1g/dL

• VGM 110fl

• Leuco 6,1G/L dont 4,21 G/L de PNN 4,21 0,12 G/L de L 

• Plaquettes 314G/L

• Réticulocytes 21G/L

• Ferritine 1437ng/mL

• B12 683pmol/L(141-489)

• B9 érythrocytaire 2103 nmol/L (995-2429)



Myélogramme





Soins de support

• IPSS R intermédiaire 1

• BINOCRIT 20 000 

• Réévaluation à 6 semaines, échec

• Majoration à 40 000 UI/sem

• Support transfusionnel



Chelation

• Prévenir hémochromatose secondaire

• Ferritine > 1000ng/mL

• Ou > 20 unités de concentrés érythrocytaires

• Objectif  500< ferritine <1000ng/mL



Chelation : DEFERASIROX (Exjade)

• Clairance > 60mL/min

• Tests auditifs et visuels

• Risque d’hépatite

• Coloration des urines

• Voie orale

• Prescription hospitalière semestrielle



Chélation : DEFEROXAMINE (Desferal) 

• Voie sous cutanée lente

• Associée à la vitamine C

• Clairance > 20mL/min, autorisé si dialyse

• Troubles visuels et auditifs

• Majoration du risque infectieux

• Coloration des urines et des selles 



Chélation : DEFERIPRONE (Ferriprox)

• Hors AMM

• Rétrocession hospitalière

• Prescription initiale semestrielle

• Comprimés, 3 fois par jour

• Pas d’adaptation rénale

• Risque d’agranulocytose

• Coloration des urines



• Chelation clairance 40mL/min ferriprox

• Augmentation des besoins transfusionnels avec échappement progressif  à l’EPO



• n engl j med 382;2 nejm.org January 9, 2020 



Luspatercept







• Sous cutanée

• Toutes les 3 semaines par IDE à domicile

• En remplacement de l’EPO



• 10/2022

• Echec EPO avec transfu mensuelle

• Essai luspatercept

• Chutes répétées, lombalgies et douleurs musculo squelettiques

• Arrêt début 2023 car refus de poursuite du ttt et pas d’indépendance 
transfusionnelle mais espacement à 5-6 semaines

• Actu transfu/ 3 semaines



Formes particulières

• Caractérisé sur le plan cytogénétique par une délétion du bras long du 

chromosome 5

• Associé anémie + thrombocytose

• Myélogramme : dysmorphie de la lignée mégacaryocytaire (géants et 

monolobés)

• Monocytose > 1G/L avec caractéristiques morphologiques médullaires de 

SMD (+ splénomégalie souvent)

Le syndrome 5q-

LMMC (leucémie myélomonocytaire chronique)



OPTIONS THERAPEUTIQUES

Klepin et al, JCO 2014



Association de patients

myelodysplasie.org
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