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I-INTRODUCTION



II- RAPPEL PHYSIOLOGIQUE:



À l’état normal



III- DIAGNOSTIC BIOLOGIQUE:



III- DIAGNOSTIC BIOLOGIQUE:

3-Signes cliniques évocateurs de maladie de 
Vaquez 
Prurit intense, exacerbé à l'eau ++
 Splénomégalie modérée : 75% cas 
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POUSSE 

SPONTANNEE !!
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III- DIAGNOSTIC BIOLOGIQUE:

IV-D/ Critères diagnostiques : Classification OMS 2016

IV-D-1/ Critères Majeurs

● Hb > 16,5 g/dL chez l’homme et Hb > 16 g/dL chez la femme. Ou Hte > 49% chez 

l’homme et Hte > 48% chez la 

femme. Ou augmentation de la masse sanguine totale > 25% de la valeur théorique.

● Biopsie médullaire : hypercellularité touchant les 3 lignées (panmyélose) avec 

prolifétation mégacaryocytaire

pléomorphe.

● Présence de la mutation JAK2V617F ou de JAK2 exon 12.

IV-D-2/ Critère mineur : Taux sanguin d’EPO subnormal 

Le diagnostic de Polyglobulie de Vaquez est établit si présence des 3 critères majeurs 

OU présence des 2 premiers 

Critères Majeurs et 1 Critère Mineur en l’absence de la mutation JAK2.
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V- EVOLUTION:

V-A/ Sans traitement : Fatale

● Thromboses : survenant dans les organes vitaux 

comme le cœur, le cerveau ou le rein.

● Acutisation dans 15% des cas.

● Myélofibrose : insuffisance médullaire.

V-B/ Avec traitement 

Rémission et gain en années de survie.



VI-Traitement

VII-A/ Saignées

● Le traitement le plus ancien pratiqué pour PV.

● Le moyen le plus rapide pour diminuer le taux d’hématocrite et donc la viscosité 

sanguine.

● L’objectif est d’atteindre une hématocrite entre 40 et 45%.

● Rythme des saignées :

○ En urgence : déplétion de 500 mL de sang total, 2-3 fois/ semaine pendant 2 à 3 

semaines.

○ Au long cours : déplétion de 500 mL de sang total à chaque fois que le taux 

d’Hématocrite dépasse 47% soit 1 à 2 saignées tous les 3 à 4 mois.



VI-Traitement

myélosuppresseur :

● Phosphore 32 : à dose de 0,1 à 2,3 mCi/m², la réponse est obtenue après 8 semaines et la rémission dure 

environ 

25 semaines. Il y a un risque de leucémique important à long terme.

● Agents alkylants : Busulfan, Cyclophosphamide ou Melphalan. Risque leucémique élevé.

● Agents non alkylants : Hydroxyurée 25mg/kg/jour pendant 1 semaine puis diminution de la dose à 

minima 

d’entretien.



VI-Traitement

● Interféron α : permet le contrôle de la masse sanguine en 6 à 12 mois.

C/ Traitement antiagrégant plaquettaire 

Aspirine à faible dose 30 à 75 mg.

D/ Traitement adjuvant 

Allopurinol : lutter contre l’hyperuricémie et donc du prurit.




