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A propos des maladies
Lymphoprolifératives Post-Transplantation

|
LPT signifie maladie
Lymphoproliférative
Post-Transplantation

les LPT sont un type de
cancer (lymphome) qui peut
apparaitre apres une greffe
de cellules sanguines ou une
greffe d’'organes. 124l

|
Les LPT sont des

maladies rares

Un faible pourcentage de
patients greffés développera
une LPT, ce qui en fait une
maladie rare au sens de la
réglementation  européenne,
c'est-a-dire qu'elle touche
moins d'l patient sur 2.000 au

|
Les LPT sont des
maladies graves
potentiellement
mortelles

Bien que les LPT puissent étre
traitées efficacement si ellles
sont détectées précocement, il

n‘enreste pas Moins gqu'enraison
de leur progression rapide, elles

sein de I'UE. [

Les causes des maladies

créent une charge médicale et
psychologique supplémentaire
chez les patients greffés. [+
ol Le traitement des LPT peut,
par ailleurs, entrainer d'autres
risques chez les patients, par
exemple la maladie du greffon
contre I'ndte, le rejet de greffe ou
des infections. !

Lymphoprolifératives Post-Transplantation

Les LPT sont souvent causées par I'EBV

EBV signifie Virus d'Epstein-Barr. Alors méme que
les enfants qui en sont porteurs ne présentent en
général aucun symptéme, 'EBV peut provoquer
une mononucléose, (aussi appelée maladie
du baiser), chez les adolescents et les adultes.
B 'EBV peut aussi étre associé a différents
cancers, dont les LPT. [6-8]

La plupart des personnes ont été ou seront
infectés par 'EBV, mais chez les personnes ayant
un systeme immunitaire sain, le virus reste latent
dans les lymphocytes B de I'hote et l'infection
reste controlée. 70l

I'EBV. [€]

Que se passe-t-il chez les patients
greffés?

Avant de recevoir une greffe, et pendant le reste
de leur vie pour les greffes d'organe, les patients
suivent un traitement qui vise & diminuer l'activité
de leur systéme immunitaire (traitement immuno-
suppresseur) afin de limiter les risques de rejet.

Apres la greffe, 'EBV qui était jusqu’alors présent,
(soit parce que le patient lui-méme était porteur
ou parce quil a été transmis par le donneur de
greffe) mais latent, peut se réveiller (réactivation).
48 Chez un patient suivant un traitement
immunosuppresseur, le nombre de lymphocytes T
est bas et le virus ne peut donc pas étre contrdlé
correctement. M De ce fait, les lymphocytes B
infectés proliferent rapidement et provoquent une

maladie lymphoproliférative post-transplantation.
(o]

Environ 90% de la population mondiale adulte est porteuse de




Les LPT sont rares et peuvent survenir
chez les patients ayant recu une greffe
de cellules sanguines ou une greffe

d’organe

Le risque de développer une maladie Lymphoproliférative Post-Transplantation
est variable et dépend du type de greffe

Incidence des LPT
Selon le type d’organe greffé [512-16]
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Incidence des LPT
En cas de greffe de cellules sanguines [7-8]

D'autres facteurs peuvent augmenter le risque de développer une LPT:

Degré
d'immunosuppression[©%l

La compatibilité entre le donneur
et le patient, notamment en cas
de greffe de cellules souches, est
un facteur important car il affecte
le degré dimmunosuppression
nécessaire.

Plus  limmunosuppression  est
profonde, plus le risque de
développer une LPT est augmenté.

Statut sérologique de
I’EBV [1016]

La LPT peut étre causée soit
par réactivation du  virus
chez le patient greffé, soit par
transmission du virus par le
donneur puis réactivation. Cela
peut induire une prolifération
non contrélée de cellules dans
les ganglions lymphatiques
du patient ou dans d'autres
organes.

Age []0,]6]

Les enfants de moins de 10 ans
et les adultes de plus de 50 ans
(pour une greffe de cellules
sanguines) ou de plus de 60
ans (pour un greffe d'organe)
sont & un plus haut risque de
développer une LPT.




Les symptomes des LPT ne sont pas
spéci iques et ressemblent a ceux
provoqués par d’'autres maladies.

Les symptémes sont variables mais souvent incluent: [481]

Des ganglions douloureux Fatigue Fieévre
et/ou avec augmentation
de volume*

= 9

Perte de poids Sueurs nocturnes Sensation générale
non volontaire de se sentir mal

*généralement dans le cou, les aisselles ou l'aine.

Cessymptdmes ne sont pas spécifiques desLPT etressemblent d ceux d'autres maladies infectieuses,
ou du rejet de la greffe par le corps. 14!

Les patients greffés doivent étre attentifs & I'apparition de tels symptdomes et le signaler rapidement
a lI'équipe médicale en charge de la greffe et de son suivi.




Le diagnostic précoce des LPT est
essentiel pour établir un plan de
traitement personnalisé.

En raison de la non spécificité des symptomes, les maladies
Lymphoprolifératives Post-Transplantation peuvent étre difficiles a détecter

et a diagnostiquer.

Pour établir le diagnostic des LPT, les médecins s'appuieront sur les éléments suivants: 8]

N

Vos symptémes et
antécédents médicaux

Une biopsie d’'un ganglion
lymphatique ou de la tumeur*

D'autres examens, pour confirmer le diagnostic ou évaluer I'étendue de la maladie, pourront inclure: [810]

Des examens
sanguins

=0

Des examens d'imagerie
médicale (scomner, TEP scanner
ou IRM)

)KKA :
N
Une ponction lombaire

ou une ponction de moelle
osseuse

*Un examen d'un échantillon de la tumeur au microscope ainsi que des tests pour rechercher la présence du virus EBV

aideront & établir le diagnostic de LPT lié & 'EBV.

Lorsque le diagnostic de maladie Lymphoproliférative Post-Transplantation
est établi, il est important d’identifier le meilleur plan de traitement.

Une des stratégies initiales les plus courantes
pour la prise en charge des LPT est la réduction de
l'immunosuppression. [10.16.20.21

A ce jour, il Ny a pas de traitement approuvé
en premiere ligne par les autorités de santé
européennes (EMA, lagence européenne du
médicoment) pour le traitement des LPT, mais
des options sont disponibles, comme des
anticorps ciblant certaines cellules du systéme
immunitaire, des chimiothérapies, la chirurgie, la
radiothérapie ou une thérapie allogénique a base
de lymphocytes T anti EBV approuvée en 2éme
ligne 78522 De nouveaux traitements sont en cours

d'investigation.

Les patients doivent également discuter avec
I'équipe soignante de la possibilité de participer
a une étude clinique. Il est possible de retrouver
des informations sur les études en cours sur

ClinicalTrials.gov.




Le challenge des maladies
Lymphoprolifératives Post-Transplantation
pour les patients et leurs familles

Malgré une recherche clinique tres active, il reste beaucoup a faire pour améliorer le pronostic des
patients atteints de LPT. En particulier, il reste a résoudre les challenges suivants:

Manque d’'information sur cette maladie

Les LPT sont rares mais il est important pour les patients et les équipes
soignantes d'avoir acces ¢ des informations adaptées, récentes et fiables.

Options de traitement limitées

A ce jour, il n'y a pas de traitement spécifique autorisé pour les LPT.
Il'y a un besoin réel d'options thérapeutiques supplémentaires
pour la prise en charge des patients atteints de LPT qui ne répondent
pas aux traitements actuellement disponibles.

SUS

Poids émotionnel et physique pour les patients
et leurs familles

Pour les patients greffés ou souffrant de maladie grave menagant
leur pronostic vital, le diagnostic de LPT rajoute un poids médical,
psychologique, financier et émotionnel au poids initial de la maladie.
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