POLYGLOBULIE

Définition :
Définit par un VGM ≥ 32 ml/kg chez la femme et ≥ 36 ml/kg chez l’homme.
Physiopath :
Primitive ou maladie de Vaquez :
· Anomalie de la cellule souche médullaire
· Prolifération incontrôlable de la lignée myéloïde mais surtout la lignée erythrobalstique
CSQ : 
· ↗ de l’hématocrite et donc ↗ de la viscosité ↔ retentissement Cardio vasculaire

Secondaire :
· Sécrétion inappropriée de l’EP : Hypoxie tissulaire
· Sécrétion inappropriée de l’EP : Hypoxie rénale locale occasionnée par une pression ou rétrécissement du l’artère rénale ou une tumeur secrétant une substance ayant une activité érythropoitique


Clinique : 
CDD :
· Lentement progressive, céphalées, vertiges, bourdonnements d’oreilles, T. Visuels, érythrose faciale 
· Accident thrombotique
· Fortuite (FNS)

Examen :
· Erythrose faciale
· Prurit : 50 % souvent déclenché par le contact avec l’eau chaude
· Troubles neurologiques : céphalées, vertiges, paresthésies, lipothymies, amaurose 
· Cardio-vasculaires : HTA, thromboses
· Digestive : ulcère gastrique, infarctus mésentérique, hémorragies digestives 
Biologie :
· FNS : 
· Hb ≥ 17g/dl chez l’homme, 16 g/dl chez la femme
· Hte ≥ 50 % chez l’homme, 45 % chez la femme

· Masse globulaire : par mesure du VG 
· VG ≥ 36 ml/kg chez l’homme et 32 ml/kg chez la femme
· VS : Basse
Diagnostic différentiel : 
 Pseudo polyglobulie microcytaire : beta thalassémies hétérozygotes 
              Etiologie : Tout ce qui donne une hypoxie 
· Altitude 
· Maladies pulmonaires :
· Obstructions bronchiques chroniques
· Hyperventilation alvéolaire : syndrome de pickwick (obésité, cyanose, somnolence, hypoxie, hypercapnie et une acidose
· Intoxication chronique au CO, tabagisme
· Anomalie cardio vasculaire 
· Anomalie du GR
· Sécrétion inapproprié d’EP


MALADIE DE VAQUEZ

Clinique : 
Age : 60 ans
Signes communs de la polyglobulie + SMG modérée 
Ex. Complémentaire : 
· GB : polynucléose neutrophile 12.10 /l
· Taux de plq : signe d’orientation quand ≥ 500.10/l
· Taux de PAL ≥ 100

             Examen éliminant une polyglobulie secondaire :
· SaO2 : classiquement ≥ 92 %
· Médullogramme et P.B.O : dans la polyglobulie on retrouve une hypercellularité     pan – myéloïde
Groupe A : 
· A1 : VG élevé (≥ 36 ml/kg chez l’homme,≥ 32ml/kg chez la femme)
· A2 : Sao2 ≥ 92 %
· A3 : SMG

Groupe B : 
· PLQ ≥ 400.10 /L
· GB ≥ 12.10 /L
· Score PAL ≥ 100
· Vit B12 ≥ 900 ou capacité latente ≥ 2200











Traitement :

Saignées +++
En urgence : réduit la viscosité devant une complication thrombotique
Itératives : but à long terme : induire une carence martiale limitant l’érythropoïèse
Maintien Hte < 50% H, 45% F 

              Trt Myélosuppresseurs  suppression du sd myéloprolifératif
[bookmark: _GoBack] Trt des complications :
Thrombose : Anti agrégants plaquettaires 
Hyperuricémie 
Surtoutt les uricolytiques 
Boissons abondantes et alcalines
Thrombopathie : Proscrire les intramusculaires, rasage mécanique
Prurit : Anti-H1 sans activité anticholinergique 
UGD : Anti-H2 


