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Quoi	de	neuf	en	2020	sur	les	SHE	?		
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Plan	

1. 	Leucémie	chronique	à	éosinophiles	liée	à	FIP1L1-PDGFRA	

2. 	Autres	SHE	myéloïdes	(non	liés	à	FIP1L1-PDGFRA)	

3. 	SHE	lymphoïde	3-4+	

4. 	Formes	de	chevauchement	
§  Gastroentérites	à	éosinophiles	
§  Pneumopathies	chroniques	à	éosinophiles	(Carrington)	
§  Granulomatose	éosinophilique	avec	polyangéite	(Churg-Strauss)	
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Leucémie	chronique	à	éosinophiles	FIP1L1-PDGFRA	

Olsson-Arvidsson,	Br	J	Hematol	2020	
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Leucémie	chronique	à	éosinophiles	FIP1L1-PDGFRA	
ü  Incidence	moyenne:	0.18	cas/million/an	

ü  143	hommes	(sexe	ra:o	18/1)	
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Leucémie	chronique	à	éosinophiles	FIP1L1-PDGFRA	

	 	 	 	 	 Propor:on	de	pa:ents	avec		
0,1,2,	3	ou	4	paramètres:	 	 	 
	 	 Paramètres	: 	 	 
<	10% 	 

	 
Vitamine	B12	>	700	pg/ml	 

	 
10 - 30% 	 	 

Tryptase	>	15	ng/ml	 
	 	 

>30% 	 	 

Sexe	masculin 
	 	 

	 	 

Splénomégalie 
	 	 

	 	 	 	 	 
	 	 	 	 	 	 

	 	 n 	 n=44 	 

0 	 0 	 0% 	 

1 	 1 	 2% 	 

2 	 5 	 11% 	 
3 	 22 	 50% 	 
4 	 16 	 36% 	 
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Leucémie	chronique	à	éosinophiles	FIP1L1-PDGFRA	

Délai	iniPaPon	traitement	par	IM	
	

 

Durée	de	traitement	par	IM	COPYRIG
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Metzgeroth,	Blood	Adv	2020	
	

 

Leucémie	chronique	à	éosinophiles	FIP1L1-PDGFRA	
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Leucémie	chronique	à	éosinophiles	FIP1L1-PDGFRA	
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Néoplasies	myéloïdes	liées	à		
PCM1-JAK2,	BCR-JAK2	et	ETV6-ABL1		
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Néoplasies	myéloïdes	liées	à		
PCM1-JAK2,	BCR-JAK2	et	ETV6-ABL1		

Réarrangements	JAK2	COPYRIG
HT© 



Schwaab,	Am	J	Hematol	2020	
	

 

Néoplasies	myéloïdes	liées	à		
PCM1-JAK2,	BCR-JAK2	et	ETV6-ABL1		

ETV6-ABL1	COPYRIG
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Leucémie	chronique	à	éosinophiles	NOS	
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Leucémie	chronique	à	éosinophiles	NOS	

ü  N=17	pa:ents	
Ø  Anomalies	cytogéné:ques:	15/17	pa:ents	

(trisomie	8,	caryotype	complexe…)	
Ø  7/7	pa:ents	avec	anomalies	moléculaires	

NGS	(ASXL1,	IDH1,	TP53...)	mais	pas	de	VAF		

ü  1/3	de	RHC	sous	cor:cothérapie	

ü  Médiane	de	suivi	13mois	

ü  9	décès	(infec:ons,	n=3;	LAM,	n=3)	

ü  F	prédic:fs	de	transforma:on	(univariée)	
Ø  PNE	atypiques	(PB	ou	BM)	
Ø  Myélofibrose	marquée	
Ø  Caryotype	complexe	
Ø  Absence	de	RHC	COPYRIG
HT© 
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SHE	lymphoïde	3-4+	
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SHE	lymphoïde	3-4+	

ü  Tryptase	<15	ng/mL	chez	tous	pa:ents	

ü  IgE	totales	↑:	14/25	(56%)	
ü  CCL17/TARC	↑:	22/23	(96%)	

ü  Hyperγ	polyclonale:	13/26	(50%)	

ü  CRP	↑:	2/23	(9%)	

ü  3/26	(12%)	progressent	vers	LNH-T	
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SHE	lymphoïde	3-4+	
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SHE	lymphoïde	3-4+	
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SHE	lymphoïde	3-4+:	vers	de	nouveaux	TTT	?	

Choi,	Br	J	Hematol	2020	
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SHE	lymphoïde	3-4+:	vers	de	nouveaux	TTT	?	
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Ledoult,	JACI	In	Pract	2020	
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SHE	lymphoïde	3-4+:	vers	de	nouveaux	TTT	?	
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Ø  TTT	par	mogamulizumab	?	
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Gastro-entérites	à	éosinophiles	

Kuang,	JACI	In	Pract	2020	
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Gastro-entérites	à	éosinophiles	

Kuang,	JACI	In	Pract	2020	
	

 

ü  EGID	«	isolée	»	(n=34)	vs.	SHE	
«	systémique	»	(n=22,	tous	s/types)	

ü  Présenta:on	clinicobiologique	similaire	

ü  2/3	pa:ents	ont	apeinte	mul:-étagée	

ü  1/3	des	pa:ents	«	systémiques	»	
débutent	par	EGID	

ü  Formes	systémiques:moins	de	régime	
mais	plus	de	TTT	généraux	COPYRIG
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Pneumopathies	chroniques	idiopathiques	à	éosinophiles	

Brenard, Lung 2020 
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Granulomatose	Eosinophilique	avec	Polyangéite	

Nishi, Neurology 2020 
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Granulomatose	Eosinophilique	avec	Polyangéite	

Nishi, Neurology 2020 ANCA	MPO-POS	COPYRIG
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Granulomatose	Eosinophilique	avec	Polyangéite	

Nishi, Neurology 2020 ANCA	MPO-NEG	COPYRIG
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Granulomatose	Eosinophilique	avec	Polyangéite	

Nishi, Neurology 2020 

«		Given	the	differenPal	mechanisms	of	Pssue	
damage	between	ANCA-posiPve	and	ANCA-
negaPve	paPents,	consideraPon	of	the	status	of	
ANCA	and	eosinophil-related	markers	may	both	be	
needed	for	managing	paPents	with	EGPA	and	
designing	future	clinical	trials	»	COPYRIG
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Si	vous	restez	sur	votre	fin…	

Chang,	JACI	In	PracPce	2020	 Kluin-Nelemans,	Leukemia	2020	

Hong,	Blood	2020	 Lindsley,	JACI	2020	COPYRIG
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Merci	

www.cereo.fr	
avis.cereo@gmail.com	
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