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RÉSUMÉ
Les néoplasies myéloprolifératives  (NMP) sont des troubles rares, 
mais potentiellement mortels causés par la production excessive de 
cellules souches dans la moelle osseuse. Chez les patients atteints 
de NMP sans mutation du gène BCR-ABL1 (c.-à-d.  la thrombo-
cytémie essentielle  [TE], la polycythémie vraie  [PV] et la myélo-
fibrose  [MF], aussi appelées «  NMP classiques  »), les symptômes 
peuvent être incapacitants et nuire à la qualité de vie. Malgré tout, 
il est possible pour les patients souffrant de ces types de NMP de 
vivre plusieurs années, moyennant un traitement et un suivi à long 
terme. Les infirmières jouent donc un rôle essentiel pour favoriser la 
communication avec ces patients, évaluer leurs symptômes et leur 
enseigner les traitements et les stratégies d’autosoins pouvant les 
apaiser. Le présent article, premier d’une série de deux, propose aux 
infirmières et autres professionnels de la santé une revue du dia-
gnostic et du traitement des NMP classiques les plus fréquentes. Le 
second article (aussi publié dans ce numéro) présentera aux infir-
mières des conseils pratiques pour traiter la symptomatologie asso-
ciée aux NMP et ainsi améliorer la santé et le bien-être général des 
patients.

Mots clés : néoplasies myéloprolifératives, thrombocytémie 
essentielle, polycythémie vraie, myélofibrose, diagnostic, trai-
tement, pratique infirmière

INTRODUCTION

Les néoplasies myéloprolifératives  (NMP) sont un groupe 
de maladies rares, mais potentiellement mortelles pré-

sentant plusieurs points communs  : elles sont causées par 
une production excessive de cellules souches dans la moelle 
osseuse. Le dérèglement de la production médullaire de cel-
lules sanguines (hématopoïèse) entraîne un excès ou une 
insuffisance de cellules sanguines. L’Organisation mondiale de 
la Santé (OMS) classe les NMP selon la mutation du gène de 
fusion BCR-ABL1 (voir la figure 1) (Arber et al., 2016). La leucé-
mie myéloïde chronique (LMC) est le trouble le plus couram-
ment associé à la mutation positive du gène BCR-ABL1, dont le 
traitement a déjà fait l’objet de nombreuses recherches. Le pré-
sent article se penchera donc plutôt sur les NMP les plus com-
munes sans mutation du gène BCR-ABL1. Ces dernières sont 
de gravité variable : certaines formes sont modérées alors que 
d’autres sont agressives. En outre, les symptômes débilitants 
et le risque accru d’accidents thrombotiques peuvent sévère-
ment affecter la qualité de vie. Vu la myriade de ressources 
accessibles en ligne, la plupart des patients souffrant de NMP 
connaissent bien leur maladie et les traitements existants. Il 
importe donc pour les infirmières de posséder une solide com-
préhension de ces troubles, de même que des interventions 
thérapeutiques appropriées. Cet article a été rédigé par des 
infirmières praticiennes canadiennes et des infirmières spécia-
lisées en hémato-oncologie. Il vise à présenter aux infirmières 
et autres professionnels de la santé une revue des caractéris-
tiques des NMP à « BCR-ABL1 négatif » les plus courantes, des 
aspects diagnostiques et thérapeutiques, ainsi que du rôle des 
infirmières dans le traitement. Un second article (aussi publié 
dans ce numéro) proposera aux infirmières des conseils pra-
tiques pour traiter la symptomatologie associée aux NMP dites 
« classiques ». 

QUELLES SONT LES FORMES LES PLUS 
COURANTES DE NMP SANS MUTATION DU 
GÈNE BCR-ABL1?

Les NMP sans mutation du gène BCR-ABL1 les plus cou-
rantes (aussi appelées NMP classiques [voir la figure 1]) sont 
la thrombocytémie essentielle (TE), la polycythémie vraie (PV) 
et la myélofibrose  (MF). Le tableau  1 résume les principales 
caractéristiques, de même que les indications cliniques et 
moléculaires de ces NMP classiques.

La  TE représente environ 25  % des  NMP classiques 
(Rollison et  al., 2008). Elle est caractérisée par une 
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thrombocytose (élévation soutenue des plaquettes dans le sang) 
et une prolifération des mégacaryocytes matures (cellules de la 
moelle osseuse responsables de la production de plaquettes) 
(Arber et al., 2016; Tefferi et Barbui, 2015). Dans cette patho-
logie, la production excessive de plaquettes entraîne parfois 
des complications thrombotiques et hémorragiques. Parmi 
les NMP classiques, c’est toutefois la TE qui présente le pro-
nostic le plus favorable, avec une médiane de survie variant 
entre 18 et 20 ans. Elle tend à toucher davantage les femmes 
que les hommes (Wolanskyj et al., 2006; Radaelli et al., 2008).

La  PV est la  NMP la plus fréquente, avec 45  % des cas 
(Rollison et al., 2008). Caractérisée par une augmentation du 
volume de globules rouges, elle entraîne une élévation du taux 
d’hémoglobine et d’hématocrite, ainsi que de la masse des glo-
bules rouges (Tonkin et al., 2012). Elle peut également être asso-
ciée à une leucocytose (augmentation du nombre de globules 

blancs) et à une thrombocytose (augmentation du nombre de 
plaquettes), ainsi qu’à une splénomégalie (hypertrophie de la 
rate) (Arber et al., 2016; Finazzi et Barbui, 2007). La PV accroît 
également le risque de thrombose. La médiane de survie des 
personnes atteintes de  PV est d’environ  15 à  20  ans et varie 
selon la présence de certains facteurs pronostiques augmentant 
le risque de thrombose et de décès, c’est-à-dire l’âge (plus de 
60 ans) ainsi que les antécédents de thrombose veineuse et de 
leucocytose (Tefferi et al., 2013). Environ 10 à 20 % des patients 
ayant reçu un diagnostic de  PV souffriront éventuellement 
de MF et, dans 2 à 7 % des cas, la maladie évoluera en leucé-
mie myéloïde chronique (LMC) (Passamonti et al., 2011).

La MF est caractérisée par des symptômes débilitants, une 
splénomégalie et une fibrose progressive de la moelle osseuse 
par formation de tissu cicatriciel (Abdel-Wahab et Levine, 2009; 
Tonkin et al., 2012). Cette fibrose entrave la production de glo-
bules rouges. La MF peut être primaire (MFP) ou secondaire à 
une TE (MF post-TE) ou encore à une PV (MF post-PV). Pour 
les trois formes, les manifestations sont pratiquement iden-
tiques et le traitement est généralement le même. La MF évolue 
fréquemment vers la  LMC et, en général, les patients atteints 
de  MF tendent à avoir une espérance de vie plus courte que 
les patients souffrant de  PV ou de  TE (Geyer et Mesa, 2014). 
Toutefois, le pronostic varie selon le niveau de risque du patient 
(faible, modéré-1, modéré-2 et élevé) pour différents facteurs 
(voir le tableau 2). Au moment du diagnostic, le score pronos-
tique international (International Prognostic Scoring System – 
IPSS) peut être utilisé pour estimer le pronostic des patients 
atteints de MF. Une fois le diagnostic posé et pour toute la durée 
de la maladie, l’évaluation du pronostic peut se faire à l’aide 
de l’échelle  IPSS dynamique  (DIPSS) (Cervantes et  al., 2009; 
Passamonti et al., 2010). Les systèmes IPSS et DIPSS établissent 

Figure 1 : Aperçu des NMP

Tableau 1 : Caractéristiques, signes cliniques et déterminants moléculaires

TE PV MF

Caractéristiques •	Hyperplasie mégacaryocytaire sans fibrose de la 
moelle osseuse

•	Thrombocytose persistante

•	Augmentation de la masse de 
globules rouges

•	Aggravation de 
l’hyperviscosité du sang

•	Myéloprolifération chronique
•	Hyperplasie mégacaryocytaire 

atypique
•	Fibrose de la moelle osseuse

Anomalies/
mutations 
moléculaires

•	Mutation JAK2 : ~50 à 60 % 
•	Mutations MPL : ~3 à 5 %
•	Mutation CALR (exon 9) : 25 %

•	Mutation JAK2 : > 95 %
•	Mutations exon 12 aussi 

observées

•	Mutation JAK2 : ~50 %
•	Mutations MPL : ~11 %

Résultats 
cliniques et de 
laboratoire

•	Généralement asymptomatique
•	Prédisposition pour les événements occlusifs 

vasculaires (p. ex. thrombose veineuse profonde, 
maladie vasculaire périphérique, etc.)

•	Hémorragie
•	Possibilité d’une splénomégalie discrète
•	Symptômes courants : faiblesse, céphalée, 

paresthésie des extrémités (neuropathie 
périphérique), goutte

•	Souvent asymptomatique
•	Augmentation des 

taux d’hémoglobine et 
d’hématocrite

•	Thrombose
•	Symptômes courants au stade 

avancé : prurit, perte de poids, 
faiblesse, sueurs nocturnes, 
ostéalgie, splénomégalie

•	Anémie très fréquente
•	Splénomégalie
•	Leucoérythroblastose
•	Leucocytose ou leucopénie
•	Thrombocytose ou 

thrombocytopénie
•	Symptômes courants : fatigue, 

prurit, perte de poids, faiblesse, 
sueurs nocturnes, ostéalgie, 
splénomégalie

TE : thrombocytémie essentielle; PV : polycythémie vraie; MF : myélofibrose; JAK2 : Janus kinase 2; MPL : myoloproliferative leukemia 
(leucémie myéloproliférative); CALR : calréticuline
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leur score à l’aide des mêmes facteurs de risque, mais diffèrent 
légèrement quant au poids qu’ils accordent à ces facteurs. Une 
mise à jour récente de l’algorithme (DIPSS-PLUS) permet d’in-
corporer d’autres facteurs de risque indépendants (Gangat 
et al., 2011) (voir le tableau 2). Son utilisation n’est toutefois pas 
encore aussi répandue que celle du score DIPSS. Bien que le 
taux de survie général des patients atteints de MF à faible risque 
(0 point) et à risque modéré 1 (1 ou 2 points) soit prometteur, 
il diminue beaucoup chez les patients à risque modéré 2 et à 
risque élevé (voir le tableau 3).

DIAGNOSTIC DES NMP
Établir le diagnostic des NMP est souvent difficile. En effet, 

la pathogenèse et les symptômes de la  MF, de la  PV et de 
la TE se ressemblent. Le diagnostic est généralement posé par 
un hématologue qui, habituellement, prescrira des analyses 
sanguines et moléculaires, ainsi qu’une biopsie de la moelle 
osseuse. 

Le diagnostic différentiel des  NMP est important, car 
il oriente la prise en charge des patients. L’Organisation 

mondiale de la Santé (OMS) a défini des critères diagnostiques 
pour faciliter la différenciation des  NMP classiques dans la 
pratique clinique (Arber et al., 2016). Le tableau 4 présente un 
schéma simplifié des critères diagnostiques de l’OMS publiés 
en 2016. La mutation du gène Janus kinase 2 (JAK2), qui pro-
duit la tyrosine kinase et participe à la formation des cellules 
sanguines à partir des cellules souches hématopoïétiques de la 
moelle osseuse, sert de marqueur moléculaire des NMP. Plus 
de 95 % des patients souffrant de PV et environ 50 à 60 % des 
patients atteints de TE et de MF présentent une mutation JAK2 
(Nangalia et Green, 2014). Par conséquent, le génotypage du 
gène JAK2 intervient souvent dans le processus diagnostique 
des NMP classiques.

TRAITEMENT DES NMP ET OBJECTIFS 
THÉRAPEUTIQUES

Le traitement des  NMP vise globalement à prévenir les 
complications thrombotiques et hémorragiques, à contrôler au 
mieux les symptômes, à bonifier la qualité de vie des patients 
et à prolonger leur vie. À l’heure actuelle, l’unique approche 
curative de la MF est la greffe de cellules souches hématopoïé-
tiques. Toutefois, comme la procédure pose un risque consi-
dérable de mortalité et de morbidité, elle est généralement 
réservée aux jeunes patients qui présentent peu de comorbidi-
tés et dont la maladie est avancée. 

Selon le type de  NMP, le traitement intègre parfois des 
interventions pharmacologiques comme l’acide acétylsalicy-
lique  (ASA), l’hydroxyurée, l’interféron alpha, l’anagrélide, le 
busulfan et le ruxolitinib, ou alors des procédures chirurgi-
cales comme la phlébotomie et la splénectomie (tableau 5). La 
phlébotomie est pratiquée pour contrôler l’érythrocytose (aug-
mentation de la masse de globules rouges) tout en maintenant 
le niveau d’hématocrite inférieur à 45 %. Les effets secondaires 
de la phlébotomie sont habituellement minimes, mais certains 
patients souffrent parfois d’ecchymoses au site de l’interven-
tion et ressentent de la fatigue ou une faiblesse (Tonkin et al., 
2012). La splénectomie est l’ablation chirurgicale de la rate. 
Elle est recommandée uniquement chez les patients souffrant 
de splénomégalie. Les modalités de traitement non pharmaco-
logiques des NMP n’ont pas fait l’objet de moult publications, 
à l’exception de la splénectomie et la phlébotomie. La présente 
section traitera donc principalement des interventions phar-
macologiques. Tous les traitements présentés ici sont admi-
nistrés en clinique externe.

Tableau 2 : Systèmes de score pronostique pour la MF dans la 
pratique clinique actuelle (Cervantes et al., 2009; Passamonti 
et al., 2010; Gangat et al., 2011)

Variable IPSS DIPSS DIPSS-Plus

Âge : > 65 ans √ √ √

Symptômes 
constitutionnels

√ √ √

Hb : < 100 g/L √ √ √

Leucocytémie : 
> 25 × 109/L

√ √ √

Blastes dans le sang : ≥ 1 % √ √ √

Numération plaquettaire : 
< 100 × 109/L

√

Transfusion de GR √

Caryotype non favorable* √

Score 1 point 
par 
élément

1 point par 
élément, 
mais Hb=2

1 pt pour 
DIPSS mod-1
2 pts pour 
DIPSS mod-2
3 pts pour 
DIPSS élevé
1 point pour 
chacun des 
trois derniers 
éléments

* Caryotype non favorable = 8,7/7q, i(17q), inv(3),5/5q, 12p, ou 
réarrangements 11q23
IPSS : International Prognostic Scoring System (score 
pronostique international); DIPSS : IPSS dynamique; Hb : 
hémoglobine; GR : globules rouges.

Tableau 3 : Survie en fonction de la classification DIPSS 
(Passamonti et al., 2010)

Points Médiane de survie 
(en mois)

Faible 0 Non encore atteinte

Modéré-1 1–2 170

Modéré-2 3–4 48

Élevé 5–6 18
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L’ASA est utilisé comme agent oral antiplaquettaire pour 
réduire le risque de thrombose chez les patients atteints 
de PV et de TE (Sirhan et al., 2015; Tefferi et Pardanani, 2015, 
Tefferi et Barbui, 2017; Tonkin et al., 2012; Mesa et al., 2016). 
Généralement prescrit à faible dosage, il n’est cependant pas 
indiqué pour le traitement des jeunes patients avec TE à faible 
risque thrombotique et dont la maladie ne présente pas de 
mutation du gène  JAK2. Les effets secondaires les plus cou-
rants de l’ASA sont les saignements, l’indigestion et le risque 
accru d’ulcère gastroduodénal. Il ne convient pas aux patients 
sujets aux saignements ou dont le taux de plaquettes est faible 
ou élevé (Tonkin et al., 2012). 

L’hydroxyurée  (HU) est un agent oral qui diminue le 
nombre de cellules sanguines produites par la moelle osseuse 
en ralentissant la division cellulaire (Tonkin et  al., 2012). 
Généralement recommandé comme traitement cytoréduc-
teur de première ligne dans les cas de PV et de TE, on utilise 
également ce médicament pour contrôler les symptômes de la 
splénomégalie et de la thrombocytose chez les patients atteints 
de MF (Sirhan et al., 2015; Tefferi et Pardanani, 2015, Tefferi et 
Barbui, 2017; Tonkin et al., 2012; Mesa et al., 2016). L’HU est 
souvent prescrite en combinaison avec l’ASA aux patients souf-
frant de TE. Dans les cas de PV, elle est combinée à l’ASA et à 
la phlébotomie. Ses effets secondaires les plus courants sont, 
notamment, la cytopénie, ainsi que les ulcères de la jambe et 
les aphtes buccaux. 

Administré par voie sous-cutanée, l’interféron alpha sup-
prime la surproduction de cellules sanguines dans la moelle 
osseuse. Il est souvent utilisé comme traitement de deuxième 
ou troisième intention de la TE ou de la PV (Sirhan et al., 2015; 
Tefferi et Barbui, 2015). Contrairement à l’HU, il n’est pas 
contre-indiqué pendant la grossesse. Il est donc généralement 
privilégié pour traiter les jeunes femmes enceintes ou en âge 
de procréer. Par contre, il provoque souvent d’importants effets 
secondaires tels que myélosuppression, infection, symptômes 
grippaux, dépression, diarrhée, vision trouble et asthénie.

Le busulfan est un agent alkylant qui interfère avec la pro-
duction de cellules sanguines. On utilise souvent le busul-
fan oral comme traitement de deuxième intention chez les 
patients atteints d’une NMP sans mutation BCR-ABL1 qui sont 
intolérants à l’HU ou chez qui l’HU entraîne des effets secon-
daires (Tefferi et Barbui, 2015). Il est possible que le busulfan 
cause des nausées, ainsi qu’une cytopénie profonde et prolon-
gée, le plus souvent de nature thrombocytopénique (Begna 
et al., 2016). 

Au départ employé comme anticoagulant, l’anagré-
lide (ANA) entraîne une activité intense et spécifique de réduc-
tion des plaquettes, dont il diminue la production en inhibant 
le développement des colonies de mégacaryocytes. C’est un 
médicament oral utilisé principalement comme traitement 
de deuxième intention dans les cas de  TE pour prévenir la 
thrombose et l’hémorragie (Birgegård, 2016). Il ne semble pas 

Tableau 4 : Critères diagnostiques simplifiés des NMP classiques établis par l’OMS en 2016 (Arber et al., 2016)

TE PV MF

Critères majeurs : 
1.	 Numération plaquettaire élevée
2.	 Prolifération de grands mégacaryocytes 

matures 
3.	 Absence des critères suivants : LCM avec 

mutation BCR-ABL1, PV, MFP, SMD ou 
autres néoplasies myéloïdes

4.	 Présence de mutation JAK2, CALR ou 
MPL

Critères majeurs : 
1.	 Hémoglobine ou hématocrite 

élevé ou diminution de la masse 
de globules rouges*

2.	 Moelle osseuse hypercellulaire 
avec prolifération touchant les 
trois lignées

3.	 Présence de mutation 617F ou 
exon 12 de JAK2

Critères majeurs :
1.	 Prolifération de mégacaryocytes atypiques, 

accompagnée soit d’une fibrose réticulinique, soit 
d’une fibrose collagénique

2.	 Absence des critères suivants : TE, PV, LCM avec 
mutation BCR-ABL1, SMD ou autres néoplasies 
myéloïdes

3.	 Présence de mutation JAK2, CALR ou MPL ou, 
si ce n’est pas le cas, d’un autre marqueur clonal 
ou absence de MF réactionnelle.

Critère mineur :
•	Présence d’un marqueur clonal ou absence 

de signe de thrombocytose réactionnelle

Critère mineur :
•	Taux d’érythropoïétine sous la 

normale

Critère mineur :
Présence d’au moins un des éléments suivants :
•	anémie
•	leucocytose
•	splénomégalie palpable 
•	LDH élevée
•	leucoérythroblastose

Exigences pour le diagnostic :
Les 4 critères majeurs OU 3 critères majeurs 
+ le critère mineur

Exigences pour le diagnostic :
Les 3 critères majeurs OU 2 critères 
majeurs + le critère mineur

Exigences pour le diagnostic :
Les 3 critères majeurs et au moins 1 critère mineur

*De nombreux centres canadiens n’analysent pas la masse de globules rouges; par conséquent, le diagnostic repose souvent sur les taux 
d’hémoglobine, d’hématocrite ou d’érythropoïétine, ainsi que sur les analyses moléculaires.  

TE : thrombocytémie essentielle; PV : polycythémie vraie; MFP : myélofibrose primaire; MF : myélofibrose; JAK2 : Janus kinase 2; CALR : 
calréticuline; LMC : leucémie myéloïde chronique; SMD : syndrome myélodysplasique; LDH : lacticodéshydrogénase
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Tableau 5 : Traitements courants des NMP et stratégies infirmières de suivi et de traitement des effets secondaires associés
Traitement Type de NMP Indications du traitement Événements 

indésirables et éléments 
de sûreté à prendre en 
considération

Suivi/prise en charge des événements indésirables 
associés au traitement

ASA à faible 
dose (81 mg/
jour)

•	 TE et PV •	 Réduction de l’incidence de 
thrombose, particulièrement lorsque 
combiné à l’HU

•	 Risque accru de 
saignements

•	 Risque d’ulcère 
gastroduodénal

•	 Renseignez les patients sur le risque de saignements 
et d’ulcère gastroduodénal associé à l’ASA

•	 Surveillez la numération plaquettaire pendant le 
traitement :
•	 Si < 50 000/m³, envisager de cesser la prise d’ASA

Hydroxyurée 
(HU)

•	 TE, PV et 
MF (s’il y a 
splénomégalie et 
thrombocytose 
symptomatiques)

•	 Réduction du nombre de cellules 
sanguines produites par la moelle 
osseuse en ralentissant la division 
cellulaire

•	 Efficace pour prévenir la thrombose
•	 Généralement utilisé comme 

traitement cytoréducteur de première 
intention pour la PV et la TE

•	 Ulcères de la jambe et 
aphtes buccaux

•	 Lésions cutanées
•	 Anémie
•	 Neutropénie
•	 Fièvre

•	 Surveillez les signes d’ulcères de la jambe ou 
d’aphtes buccaux et, si vous en constatez la 
présence, consultez le médecin pour savoir s’il 
pourrait être nécessaire de réduire la dose ou 
d’interrompre le traitement

Interféron •	 TE et PV •	 Supprime la surproduction de cellules 
sanguines dans la moelle osseuse

•	 Généralement réservé au traitement 
de 2e et 3e ligne (à moins que la 
patiente ne soit enceinte ou en âge 
de procréer – il peut alors être utilisé 
comme traitement de première 
ligne)

Souvent importants et 
comprennent :
•	 myélosuppression, 

infection 
•	 dépression 
•	 symptômes 

pseudo-grippaux
•	 vision trouble
•	 asthénie

•	 Dépistez la dépression et des troubles de santé 
mentale ou aiguillez le patient vers une évaluation 
psychiatrique avant de commencer le traitement.

Anagrélide •	 TE •	 Activité puissante et spécifique de 
diminution des plaquettes

•	 Réduction de la production 
de plaquettes en inhibant le 
développement des colonies de 
mégacaryocytes

•	 Céphalée
•	 Tachycardie
•	 Augmentation possible 

du risque d’hémorragie 
lorsque combiné à 
l’ASA

•	 Envisagez des examens cardiaques (fréquence 
cardiaque, pouls, ECG) avant et pendant le 
traitement si le patient présente un risque élevé 
d’événements cardiovasculaires

Busulfan •	 TE, PV et MF •	 Agent alkylant qui interfère avec la 
production de cellules sanguines

•	 Peut être approprié comme agent de 
deuxième ligne

•	 Nausées/
vomissements

•	 Cytopénie profonde 
et prolongée, 
particulièrement de 
thrombocytopénie

•	 Envisagez la prise d’antiémétiques avant le 
traitement au busulfan

•	 Surveillez la numération plaquettaire

Phlébotomie •	 PV •	 Une saignée pratiquée pendant la 
procédure constitue une méthode 
simple pour diminuer l’excès de GR

•	 Cause une carence en fer chez les 
patients en limitant la production 
de GR

Minimes, mais peuvent 
comprendre :
•	 ecchymoses au site de 

l’intervention
•	 fatigue
•	 sentiment de faiblesse

•	 Assurez-vous que les patients n’ont pas jeûné 
avant la procédure

•	 Assurez-vous que les patients demeurent bien 
hydratés après l’opération (il peut être nécessaire 
d’administrer un soluté salé)

Ruxolitinib •	 PV et MF •	 Interfère avec les voies des 
protéines JAK et STAT qui règlent 
la production de cellules sanguines 
et jouent un rôle majeur dans le 
mécanisme sous-jacent de la PV et 
de la MF

•	 Traitement approuvé pour :
•	 la PV lorsque le patient ne répond 

pas bien à l’HU ou y est intolérant
•	 traitement de la splénomégalie ou 

de ses symptômes associés dans les 
cas de MF

•	 Anémie
•	 Thrombocytopénie
•	 Diarrhée
•	 Spasmes musculaires
•	 Étourdissements
•	 Dyspnée

•	 Pour les patients de plus de 60 ans, envisagez 
le recours au vaccin contre le zona avant le 
traitement

•	 Si le patient présente un risque élevé 
d’événements cardiovasculaires, envisagez des 
examens cardiaques (fréquence cardiaque, pouls, 
ECG) avant et pendant le traitement

•	 Envisagez un dépistage de la tuberculose avant le 
traitement chez les patients à risque élevé

•	 Surveillez le taux de Hb et la numération 
plaquettaire : 
•	  Si la numération plaquettaire est <125 000/

mm³, mais >50 000/mm³, il pourrait être 
nécessaire de réduire la dose.

•	 Si la numération plaquettaire est <50 000/mm³, 
il est recommandé d’interrompre le traitement 
jusqu’à ce qu’elle revienne à la normale. 

TE : thrombocytémie essentielle; PV : polycythémie vraie; MF : myélofibrose; CV : cardiovasculaire; HU : hydroxyurée; Hb : hémoglobine; ECG : 
électrocardiogramme; GR : globules rouges; ASA : acide acétylsalycylique; TB : tuberculose.
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empêcher la fibrose et, vu ses propriétés anticoagulantes, il 
peut augmenter le risque d’hémorragie lorsqu’il est combiné à 
l’ASA. Ses effets secondaires les plus courants sont les cépha-
lées et la tachycardie, mais ces effets se résorbent souvent 
après les premières semaines de traitement.

Administré par voie orale, le ruxolitinib est un inhibi-
teur des protéines Janus kinase 1 et 2 (JAK1 et JAK2). Il s’agit 
d’un traitement ciblé qui interfère avec les protéines JAK et le 
signal transducteur et activateur de la transcription (protéines 
STAT) qui règle la production de cellules sanguines et dont on 
connaît le rôle fondamental dans les mécanismes sous-jacents 
de la PV et de la MF. Le ruxolitinib s’est révélé efficace pour 
réduire le volume de la rate, soulager les symptômes consti-
tutionnels, améliorer la qualité de vie et stabiliser la fibrose. Il 
peut également améliorer la longévité (Verstovsek et al., 2012, 
2016; Harrison et  al., 2012; Harrison et  al., 2016; Vannucchi 
et al., 2015; Passamonti et al., 2015). Au Canada, le ruxolitinib 
est approuvé pour le traitement des patients souffrant de PV 
qui réagissent mal à l’HU ou qui y sont intolérants, de même 
que pour le traitement de la splénomégalie et des symptômes 
associés chez les adultes atteints de  MF primaire, de  MF 
post-PV ou de MF post-TE (monographie du ruxolitinib, 2017). 
Parmi les effets secondaires les plus courants du traitement 
au ruxolitinib, on retrouve l’anémie dose-dépendante et la 
thrombocytopénie.

Bien qu’ils ne figurent pas en détail dans le présent arti-
cle, d’autres traitements pharmacologiques sont utilisés pour 
traiter la MF, par exemple l’érythropoïétine, les corticostéroïdes 
et les immunomodulateurs pour le traitement de l’anémie.

RÔLE DE L’INFIRMIÈRE DANS LE 
TRAITEMENT DES NMP

Pour assurer la conformité au traitement et en optimi-
ser les résultats, les infirmières jouent un rôle important  : 
elles établissent les objectifs thérapeutiques, enseignent 
aux patients comment s’administrer leur traitement et leur 
expliquent les effets secondaires possibles, en plus de surveil-
ler et de gérer les événements indésirables associés aux traite-
ments des NMP.

Pour les patients sous  HU, les infirmières doivent 
surveiller les signes d’ulcères de la jambe ou d’aphtes buccaux 
et consulter le médecin pour réduire la dose ou interrompre 
le traitement si elles en constatent l’apparition. Aux patients 
sous interféron, elles doivent enseigner la bonne technique 

d’injection sous-cutanée, de même que des stratégies pour 
réduire les symptômes grippaux, notamment en buvant davan-
tage, en prenant des analgésiques et des antipyrétiques et en 
gardant le lit jusqu’à ce que les symptômes se résorbent. Dans 
les cas de phlébotomie, elles doivent s’assurer que le patient 
n’a pas jeûné avant la procédure et qu’il reste bien hydraté 
après l’opération.

Il est également important pour les infirmières de surveil-
ler le taux de plaquettes des patients qui prennent de l’ASA, 
du busulfan ou du ruxolitinib pour déterminer s’il convient 
de réduire la dose ou d’interrompre le traitement. Les effets 
hématologiques du ruxolitinib peuvent généralement être trai-
tés par la modification de la dose et l’interruption temporaire 
du traitement, ainsi que par transfusions de globules rouges 
en cas d’anémie (Mesa et Cortes, 2013).

Le tableau 5 présente un résumé des traitements couram-
ment utilisés pour traiter les  NMP, de même que les effets 
secondaires associés et les stratégies infirmières de suivi et de 
traitement de ces événements indésirables.

CONCLUSION
De nos jours, les patients atteints de  NMP sont bien 

informés grâce aux nombreuses ressources disponibles en 
ligne. Les infirmières doivent donc bien comprendre les car-
actéristiques, le diagnostic et le traitement de ces maladies. 
À titre de personne-ressource principale, l’infirmière joue un 
rôle essentiel pour communiquer avec les patients souffrant 
de  NMP, pour les renseigner sur les possibilités de traite-
ment, et pour surveiller et gérer les événements indésirables 
des traitements afin d’en maximiser l’observance et les résul-
tats. Idéalement, tous les patients atteints de NMP devraient 
être pris en charge selon un modèle de soins partagés, avec 
une étroite collaboration entre les infirmières, un hémato-on-
cologue en milieu communautaire et un centre de soins terti-
aires possédant une expertise dans le domaine des NMP.
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