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Introduction:-

La thrombocytémie essentielle est un syndrome myéloprolifératif chronique, prédominant sur la lignée
megacaryocytaire. Le diagnostic fait appel & un faisceau d’arguments cliniques, biologiques, histologiques et
génétiques. L’élimination des causes secondaires de la thrombocytose est une étape primordiale avant de retenir le
diagnostic (1). Les complications thrombotiques, hémorragiques et vasculaires conditionnent le pronostic et la morbi
mortalité des patients. L’infarctus du myocarde est une complication peu fréquente mais trés grave, dont la prise en
charge curative et préventive est toujours discutée (2). Nous présentons notre approche diagnostique et
thérapeutique, optée en concertation avec les hématologues, associant un cytoréducteur et un antiagrégant
plaquettaire avant 1’exploration coronarographique, chez une patiente admise en tableau d’infarctus du myocarde
thrombolysé, révélant une thrombocytémie essentielle avec risque hémorragique et thrombotique majeur.
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Cas et observation :
Il s’agit d’une patiente agée de 70 ans, ayant comme facteurs de risque cardiovasculaire : un diabéte sous
antidiabétique oral bien équilibré, une dyslipidémie non traitée et une obésité ; Et comme antécédent : une cataracte
opérée. Admise aux urgences pour la prise en charge d’un syndrome coronarien aigu avec sus décalage du segment
ST en antérieur étendu @ H 7 de la douleur non compliqué cliniquement, et chez qui I’examen n’a pas mis en
évidence un syndrome tumoral ; thrombolysée & H8 sans signes de succés clinico- électriques. La patiente n’a pas
été explorée initialement vue le risque hémorragique et thrombotique trés élevé lié a une thrombocytose importante
a 1200000/mm3, révélée fortuitement au bilan biologique qui n’a pas objectivé d’autre anomalies.
L'échocardiographie transthoracique a été normale avec une FEVG a 60 %. Un Bilan étiologique a été lancé,
¢liminant toutes les causes secondaires de la thrombocytose, et revenant en faveur d’une thrombocytémie
essentielle, retenue devant la mutation JACK 2 positive et I’hyperplasie érythrocytaire et mégacaryocytaire a la
biopsie ostéo-médullaire. A noter que la patiente a présenté un hématome moyennement étendu en regard du site de
la biopsie. La patiente a été mise apres discussion avec les hématologues sous traitement médical associant un seul
antiagrégant plaquettaire, une statine et un myéloréducteur “ HYDROXYUREE 500 mg ”, avec une bonne
observance thérapeutique et bonne évolution clinique et biologique soit un taux de plaquette contrdlé a
526000/mm3. Une exploration coronarographique a été programmée dans un 2eme temps, objectivant un réseau
coronaire angiographiquement normal. Le diagnostic d’un syndrome coronarien aigu sur thrombus a été retenu. Un
suivi régulier de la patiente a mis en évidence une nette réduction du taux de plaquetteset absence de récidives
thrombotiques jusqu’a notre jour.
Figures:

Figure 1:- Electrocardiogramme montrant un sus décalage en antérieur étendu.
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Figure 2:- Image coronarographique d’un réseau coronaire gauche tortueux sans sténose significatives.
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Figure 3:- Image coronarographique objectivant un réseau droit indemne de sténose.

Discussion:-

Faisant partie des syndromes myéloprolifératifs, la thrombocytémie essentielle est une surexpression clonale d'une
cellule souche multipotente a prédominance mégacaryocytaire. Selon I'étude Polycythemia Vera, le diagnostic
nécessite une thrombocytose, une hyperplasie mégacaryocytaire a la ponction et a la biopsie ostéo-médullaire, et une
absence de toutes les étiologies de la thrombocytose réactionnelle ou les autres formes du syndrome
myeloproloferatif y compris la maladie de Vaquez, la leucémie myéloide chronique ou la myélofibrose avec
métaplasie myéloide (3). La part génétique peut étre étiquetée via la détection de la mutation de la protéine JACK 2,
qui est impliquée dans la signalisation du récepteur de la thrombopoiétine et de 1’érythropoiétine (4).A coté des
complications hémorragiques et vasculaires qui augmentent avec 1’age, les thromboses veineuses et artérielles sont
fréquentes et de pronostic potentiellement grave. Entre les différentes localisations de thrombose, celle coronaire
demeure a présence plus faible estimée a 9.4 % (2). Douste-Blazy et ses collaborateurs ont rapporté que les
mécanismes physiopathologiques incriminés a la génération de thrombus coronarien lors de la thrombocytemie
essentielle, s’articulent autour de l'activation des thrombocytes suite & une lésion endothéliale, les spasmes artériels
prolongés, ’augmentation de I’activité pro coagulante, les modifications des glycoprotéines a la surface des
thrombocytes, et la déficience possible de la lipooxygénase sélective (5). De petites séries d’étude indiquent que ni
la numération plaquettaire absolue ni les tests de la fonction plaquettaire ne semblent étre utiles pour prédire le
risque de thrombose dans ce cas (6,7). Jusqu’au nos jours, la stratification du risque de thrombose est basée
essentiellement sur I’agesupérieur a 60 ans et ’antécédent thromboembolique, méme si de nombreuse études ont
rapporté I’impact de facteurs de risque moléculaires a la prédiction des complications thrombotiques notamment la
mutation JACK2 et le statut mutationnel de la calréticuline, malgré qu’aucun consensus clair n’a été émergé (8). Le
syndrome coronarien aigu développé en cas de thrombocytemie essentielle n’est pas forcément li¢ a une rupture de
plaque d’athérome mais plutét a la formation d’un thrombus primaire en raison du nombre accru de plaquettes ; Ce
qui explique le taux élevé des coronarographies revenant normales, ne nécessitant aucun traitement spécifique. Bien
que des rares cas ont nécessité une prise en charge interventionnelle avec 1’utilisation d’uninhibiteur de récepteur de
GP Ilb/ Illa qui a été préférentiellement utilisé tenant compte des caractéristiques physiopathologiques de
I’affection (9,10, 11). La prise en charge du syndrome coronarien dans le cadre d’une thrombocytemie essentielle est
une stratégie qui doit étre discutée en tenant compte essentiellement le risque thrombotique mais également
hémorragique. L’association d’un cytoréducteur avec un antiagrégant plaquettaire a été considérée comme efficace
pour diminuer significativement le risque d’événements thrombotiques selon une étude randomisée, comparant un
groupe traité par ’hydroxyurée et un groupe témoin soit 1,6 % vs 10,7 %, p = 0,003 (12). La méme attitude a été
optée par notre service en concertation avec les hématologues, notant une nette diminution du taux de plaquettes
avec absence de toute récidive thrombotique. La particularité de notre experience était 1’instauration du traitement
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sur une durée de 4 mois avant I’exploration coronarographique, en visant dans un premier temps une meilleure
jugulation de la charge thrombotique élevée et en gardant a I’esprit le risque hémorragique de la pathologie sous-
jacente. L’amélioration du pronostic des syndromes coronariens aigus sur terrain de thrombocytemie essentielle est
liée intimement aux résultats des essais cliniques qui peuvent bien codifier la stratégie thérapeutique sur le plan
médical et interventionnel.

Conclusion:-

En présentant notre observation, on a essayé de mettre I’accent sur l’infarctus du myocarde comme
complicationcritique de la thrombocytemie essentielle, et qui peut étre le mode de révélation de ce syndrome
myéloproliferatif. La prise en charge est toujours mal codifiée vue qu’il n y’a pas suffisamment de données sur la
stratégie thérapeutique la plus appropriée a la gestion des risques thrombotique et hémorragique. Une meilleure
compréhension du mécanisme de I’activation plaquettaire et la formation des thrombi lors de la thrombocytemie
essentielle, peut ouvrir de nouveaux horizons de recherche et élaborer de nouvelles perspectives dédiees a la
prédiction et la prévention de thrombose.
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