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INTRODUCTION : OBJECTIF :
. L. L'objectif est de rapporter un cas exceptionnel de leucémie aigué myéloide
La neuroﬁbromato;e de type lestune malad!e genetique survenue chez un adulte porteur de neurofibromatose de type 1, et d’évaluer
autosomique dominante liée a des anomalies du géne I'apport de lallogreffe de cellules souches hématopoiétiques dans cette
NF1, conférant un risque accru de proliférations situation clinique rare et peu documentée,
tumorales, notamment neurologiques et hématologiques. (L Syndrome de prédispositon tumorale |
La survenue d'une leucémie aigué myéloide chez un DISCUSSION :
adulte porteur de NF,1 rest.e rare et peu documentée en > NF1: Syndrome de
dehors du contexte pédiatrique. . 1 .\
prédisposition tumorale —
liée a la voie RAS
CAS C LI N I U E : [ Prolifération myéloide anormale]
Chez l’adulte, les altérations de NF1 sont récurrentes dans la LAM :
Tableau 1 : Tableau récapitulatif du cas clinique - Dans une cohorte de 1 021 LAM de novo, NF1 était muté dans 5 %
des cas.
Paramétre Données cliniques observées . . s N . .
> Ces anomalies sont associées a un impact pronostique
Age/ Sexe Homme de 43 ans défavorable (l)
Antécédents Neurofibromatose detype 1 (NF1) depuis|’enfance . Impact pronostique selon la Iittérature s
Date du diagnostic Février 2023 : Leucémie aigué myéloblastique (LAM) de novo > TaUX de rémiSSion Compléte é 3 ans : 71 0/0 (N Fl délété) VS 87 0/0
) (NF1 non délété).
Myélogramme 71 % deblastes . N
> Survie globale a 3 ans : 28 % vs 49 %.
Anomalies moléculaires Mutation CEBPA détectée . 7. ) N .
> Mise en évidence d’une tendance a un pronostic plus
Caryotype Normal défavorable chez les patients porteurs de délétions de NF1. (2)
Traitement d’induction Schéma 3+7 (anthracycline + cytarabine)
Consolidations Trols cures postnduction « Prise en charge thérapeutique (stratégie a haut risque
Typed’allogreffe Géno-identique biOIOgique):
. oor > Induction intensive recommandée.
> Allogreffe de cellules souches hématopoiétiques (allo-CSH) en
Compatibilité HLA HLA10/10 N , L. . . L.
premiere rémission compléte (RC1), chez les patients éligibles.
Compatibilité ABO - Rhésus Donneur et receveur A + . . , . .
> Objectif : réduire le risque de rechute
Conditionnement FB4 : Fludarabine + Busulfan + Thymoglobuline
source des Cellules cp * Intérét de l’allo-CSH dans les LAM associées a NF1:
Richesse du greffon CD34'/kg 5,9 x10%/kg - Consolidation précoce de la rémission compléete
Phase d'aplasie Durée: 11 jours - Effet greffon-contre-leucémie (GVL) potentiellement bénéfique
Complicationsinfectieuses durant | Jéjunite jugulé par antibiothérapie a large spectre +repos -> Absence de recommandations SpéCIfIqueS, ma|s rat|onal|té
phase d'aplasie digestif , . , o o
— — thérapeutique fondée sur la mauvaise valeur pronostique des
ucite rade , .
alterations NF1.
Support transfusionnel Unités Plaquettaires filtrésirradié uniquement
Sortied’aplasie 1414 post-greffe
Reconstitution plaquettaire 1+10 post-greffe CONCLUSION :
La leucémie aigué myéloide survenant chez un adulte atteint de
ChimérismeaJ+30 97,98 % o o, 7 o e
neurofibromatose de type 1 constitue une entité clinique rare.
S Aucune manifestation 'allogreffe de cellules souches hématopoiétiques demeure une
approche thérapeutique. potentiellement curative, a envisager
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