Tableau 2 Taux de survie a cinq ans des cancers de I'adolescent en France
comparés a ceux observés aux Etats-Unis pour les enfants et les adoles-
cents / Table 2 Five-year survival rates of adolescent cancers in France
compared with those among children and adolescents in the United States

cancers, 1988-1997

Figure 1 Variation annuelle des taux d'incidence des cancers de I'adolescent en

France, 1988-1997 / Figure 1 Temporal trend in incidence of French adolescent

Variation annuelle = 3 % (p = 0,58)
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300 7
Leucémies 41,3 [30,2-52,5] 74,4 48,3
Leucémies aigués lymphoides 0,6 [28,4-56,7] 81,8 54,9 250
Leucémies aigués myéloides 45,0 [23,2-66,8] M1 40,5
Lymphomes 84,8 [79,0-90,7] 83,4 86,1 200
Maladie de Hodgkin 95,8 [91,8-99,8] 93,6 92,4
LMNH 62,8 [49,2-76,5] 771 n3
Tumeurs du SNC 64,1 [52,7-75,6] 66,4 76,3 150 A
Tumeurs rénales 78,8 [52,5-100,0] 90,4 75,6
Tumeurs malignes osseuses 55,4 [43,5-67,3] 67,5 62,4 100 4
Ostéosarcomes 48,9 [32,7-65,0] 66,9 61,5
Sarcomes d'Ewing 52,6 [30,2-75,1] 64,7 54,8
Sarcomes des tissus mous 67,0 [53,8-80,3] 73.1 65,8 50
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Mélanomes 96,7 [92,2-100,0] 88,0 933 1988 1989
Touts cancers 74,5 [71,2-77,9] 74,7 78,4
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dans la mesure ou il existe trés peu de protocoles
communs aux adultes et aux enfants, a I'exception
des lymphomes de Burkitt (Euro-LB 02) et des sar-
comes d'Ewing (Euro-Ewing 99) pour lesquels les
critéres d'inclusion n'ont pas de limite d'age. Le
schéma d'un protocole pédiatrique semble étre plus
bénéfique chez I'adolescent pour le traitement des
leucémies aigués lymphoides et myéloides, des sar-
comes des tissus mous, des ostéosarcomes et des
tumeurs d’Ewing ;

- les particularités biologiques éventuelles spécifi-
ques de cette tranche d'age ;

- ou encore les particularités psychosociales
habituellement rencontrées dans cette tranche d'age :
défaut de compliance au traitement ou délais relati-
vement élevés entre |'apparition des premiers signes
cliniques et la premiére consultation médicale.

Conclusion

Le cancer représente chez I'adolescent comme chez
I'enfant une maladie orpheline. Les particularités de
la prise en charge imposées par I'age de ces patients,
la nécessité d'améliorer leur taux de survie dans
certains types histologiques, la proposition d'unités
de prise en charge respectant leurs attentes, consti-
tuent un réel probleme de Santé publique. En France,
la circulaire ministérielle n°® 161 DHOS/0/2004 du

29 mars 2004 relative a I'organisation des soins
pédiatriques définit la cancérologie pédiatrique
comme la discipline qui concerne I'enfant et I'ado-
lescent, jusqu‘a 18 ans, atteint de tumeur solide ou
d'hémopathie maligne. Elle recommande 'identifi-
cation des centres de cancérologie pédiatrique par
les Agences régionales de I'hospitalisation ; ces cen-
tres devraient assurer et coordonner la prise en
charge des enfants et adolescents atteints de can-
cer, ce qui favoriserait son harmonisation sur tout le
territoire a I'aide de protocoles standardisés.
Malgré cela, il existe une surveillance sanitaire insuf-
fisante des cancers de I'adolescent dont les spécifi-
cités (répartition, incidence, survie, prise en charge,
suivi au long cours) justifient de disposer d'infor-
mations précises, plus exhaustives, et plus repré-
sentatives de la situation francaise, incluant les
modalités de prise en charge initiale, les filieres de
soins, le type de traitement réalisé, et I'inclusion
dans un essai clinique, par types de cancer.
L'extension de I'enregistrement des registres pédia-
triques aux adolescents pourrait pallier a ce man-
que de facon pérenne. Une étude de faisabilité
d'une surveillance sanitaire nationale des cancers
chez I'adolescent est en projet dans six régions
francaises (Auvergne, Limousin, Bretagne, Lorraine,
Rhéne-Alpes et lle-de-France).
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Incidence et survie des hémopathies malignes : données générales
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Résumé /Abstract

Matériel et méthodes - Les données des registres francais (réseau
Francim) permettent de disposer de données précises en terme d’incidence
et de survie des principales hémopathies malignes.

Résultats - A cing ans, la maladie de Hodgkin a la meilleure survie rela-
tive (88 %) et contraste avec celle de la leucémie aigué myéloblastique
(19 %). Pour les autres hémopathies malignes, les survies sont intermédiai-
res, avec par ordre décroissant la leucémie lymphoide chronique (LLC)
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Incidence and survival of patients with haematolo-
gical malignancies: focus on elderly patients,
France, 1989-1997

Materials and methods — We present the incidence and survival in
patients with haematopoietic neoplasms. The data were collected by the
Association of the French Cancer Registries (FRANCIM).



(81 %), la macroglobulinémie de Waldenstrom (MW) (75 %), les lymphomes
malins non hodgkiniens (LMNH) (55 %), la leucémie myéloide chronique
(LMC) (49 %), le myélome multiple (MM) (42 %) et la leucémie aigué lym-
phoblastique (LAL) (26 %). La survie est meilleure chez la femme pour les
MH et les LLC : les raisons de cette différence sont inconnues. Chez les
patients de plus de 75 ans et quelle que soit 'hémopathie maligne, la sur-
vie est réduite par rapport a celle des patients plus jeunes. Ce mauvais pro-
nostic est lié a la présence des facteurs de morbidité associés et aux pro-
priétés intrinseques des cellules tumorales du patient agé.

Conclusion — La valorisation de 'hématologie gériatrique, le développe-
ment des protocoles en particulier chez le sujet 4gé et I'introduction récente
de thérapeutiques toujours plus ciblées devraient optimiser la prise en
charge des patients atteints d'une hémopathie maligne. Les données de
qualité des registres restent essentielles pour guider la surveillance et la

Results — The crude survival at 5 years is best in patients with Hodgkin’s
disease (88%) but is only 19% in patients with acute myeloblastic leukaemia.
The survival is 81% in chronic lymphocytic leukaemia, 75% in Waldenstroms
macroglobulinemia, 55% in malignant non Hodgkin's lymphomas, 49% in
chronic myeloid leukaemia, 42% in multiple myeloma and 26% in acute lym-
phoblastic leukaemia. Survival is better for female patient in Hodgkin’s dis-
ease and chronic lymphocytic leukaemia. Whatever the tumour of
haematopoietic and lymphoid tissues, the survival is considerably reduced in
patients older than 75 years, as compared to younger patients. This very poor
outcome can be explained by the presence of co-morbidity factors and also
the intrinsic characteristics of the blast cells in that patients.

Conclusion — The development of specialised haematology and active pro-
tocols can optimise the management of the older patients. A high quality of
the collected data remains necessary for a continuous surveillance and

recherche en hématologie.

research on patients with malignant haematological diseases.
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Introduction

Le nombre de nouveaux cas de cancer en France
est estimé en 2000 a 280 000, dont 58 % de cas
chez les hommes et le nombre de décés a 150 000,
dont 61 % chez I'homme. Les hémopathies mali-
gnes sont fréquentes. Les lymphomes malins non
hodgkiniens (LMNH) arrivent en 6° position parmi
les 21 localisations analysées chez I'homme, les
leucémies aigués et chroniques en 12¢ position, le
myélome multiple (MM) en 16° position et la mala-
die de Hodgkin (MH) en 18 position. Chez la femme,
parmi les 24 localisations analysées, le méme ordre
est respecté avec les LMNH en 6° position, les leu-
cémies en 11¢, le MM en 17¢ et la MH en 20¢ [1].
Les hémopathies malignes sont hétérogenes dans
leurs aspects cliniques : la derniére classification
World Health Organization (WHO) a intégré I'en-
semble des données cliniques, morphologiques,
immunologiques, cytogénétiques et moléculaires et
a permis d'identifier de nouvelles entités [2]. Les
données de survie des hémopathies malignes sont
limitées et les séries hospitalieres comportent sou-
vent un biais de recrutement, les protocoles étant
dépendants de I'age des patients et des critéres
d'inclusion [3]. Nous rapportons dans cette étude
menée a partir des registres francais la survie des
principales hémopathies malignes de |'adulte et
nous mettons |'accent sur leur mauvais pronostic

chez le sujet agé.

Matériel et méthodes

Les données d'incidence chez les plus de 15 ans
proviennent de |'association des registres francais
des cancers (Francim) qui a créé en relation avec le
service de biostatistique du CHU de Lyon une base
de données commune regroupant tous les cas d'hé-
mopathies malignes dont le diagnostic a été réa-
lisé dans les départements couverts par les regis-
tres entre 1978 et 1997. Une description détaillée
de la méthodologie est disponible [1], avec en par-
ticulier une estimation des cas incidents France
entiére.

Les données de survie portent sur |'ensemble des
données des registres de cancer du réseau Francim
entre 1989 et 1997. Les données méthodologiques
sont présentées dans cette méme revue par N. Bos-
sard et al [4,5]. Elles sont présentées par sexe, age
(15-45 ans, 45-55 ans et plus de 75 ans) et par
période (1989-1991, 1992-1994, 1995-1997). Elles
incluent la survie brute correspondant a la propor-
tion de survivants un, trois et cinq ans aprés le
diagnostic de I'hémopathie maligne étudiée et la
survie relative correspondant a la survie observée
un, trois et cing ans aprés le diagnostic mais en
excluant les déces non liés a la maladie.

Tableau 1 Incidence, survie brute et relative a 1, 3 et 5 ans en % pour les principales hémopathies
malignes, France, 1989-1977 / Table I Incidence, relative and crude survival (1, 3, 5 years) for patients
with haematological malignancies, France, 1989-1997

Maladie de Hodgkin 2,2 2,0 92
Leucémie lymphoide chronique 24 1,6 89
Macroglobulinémie ND ND 87
de Waldenstrom

Leucémie myéloide chronique ND ND 80
Myélome multiple 4,0 25 76
Lymphome malin non hodgkinien | 13,3 78 n
Leucémie aigué 43 32 ND
Leucémie aigué lymphoblastique | ND* ND* 57
Leucémie aigué myéloblastique ND* ND* 40

84 80 95[93-96] | 90[88-92] | 88 [86-90]
76 63 94[93-95] | 88[87-90] | 81[78-83]
n 57 94[93-96] | 84[80-87] | 75 [69-80]
56 4 84[81-87] | 62 [58-66] | 49 [45-53]
50 34 79(78-81] | 57[55-59] | 42[40-45]
54 46 74[73-75] | 61[60-62] | 55 [53-56]
ND | ND ND ND ND

31 25 58 [53-62] | 32[27-37] | 26[22-31]
21 17 42 [39-44] | 22[20-25] | 19[17-21]

*Non disponible dans le rapport d'ao(it 2003 de L Remontet, A Buérmi, M Velten, E Jougla, J Estéve. Evolution de I'incidence et de la

mortalité par cancer en France de 1978 a 2000

Résultats

Leucémies aigués

Elles représentent 41,5 % des cas de nouveaux cas
de leucémies survenues en 2000 en France, soit un
taux d'incidence estimé de 4,3 pour 100 000 chez
les hommes et de 3,2 pour 100 000 chez les fem-
mes (tableau 1) [1]. Le nombre de nouveaux cas
estimé est de 2 591, dont 656 (25 %) chez les plus
de 75 ans. Ces chiffres englobent les leucémies
lymphoides (LAL) et myéloides (LAM). En ce qui
concerne les leucémies aigués lymphoblastiques
(LAL), le taux d'incidence standardisée sur la popu-
lation mondiale est de 1,6/100 000 en Cote-d'Or
(1980-1997) [5]. Dans la Manche (1994-2001), ce
taux est de 2,4/100 000 habitants chez les hom-
mes et 1,1 chez les femmes [6]. Sur I'ensemble des
départements couverts par un registre, I'dge moyen
au diagnostic de LAL est de 46 ans, avec une sur-
vie relative de 58 %, 32 % et 26 % a un, trois et
cing ans (tableau 1) ; elle ne différe pas significati-
vement a cing ans chez la femme (29 %) et chez
I'nomme (24 %) (tableau 2) et elle passe de 35 %
[IC95 % : 28 %-42 %] entre 15 et 44 ans a 13 %
[IC 95 % : 4 %-29 %] chez les patients de 75 ans
et plus. Elle n'évolue pas significativement entre
1989-1991 (23 %) et 1995-1997 (33 %) (tableau 3).
Le taux d'incidence standardisé a la population
mondiale des LAM est en Co6te-d'Or de
2,1/100 000 [5]. L'age moyen est de 63 ans. Dans
la Manche, il est de 2,3 chez I'nhnomme et de 1,7 chez
la femme [6]. La survie relative globale est respec-
tivement de 42 %, 22 % et 19 % a un, trois et
cing ans (tableau 1). A cing ans, elle est identique
chez I'homme (18 %) et la femme (19 %)
(tableau 2). Une diminution significative de la sur-
vie relative a cinq ans en fonction de I'dge est
observée pour les deux sexes : elle passe de 46 %
pour les 15-44 ans a 5 % pour les plus de 75 ans
chez la femme et de 41 % a 7 % respectivement
chez I'homme (tableau 2). Par ailleurs le taux de
survie a cing ans passe de 15 % entre 1989-1991
a 21 % entre 1995-1997 (tableau 3) ; cette évolu-
tion non significative est aussi observée pour la
survie a un an et a trois ans.

Leucémie lymphoide chronique
(LLO)

Le nombre de nouveaux cas survenus en France
au cours de l'année 2000 est de 2 171, dont
803 cas (37 %) chez les plus de 75 ans et 53 %
chez les hommes. L'age moyen est de 69 ans. Le
taux d'incidence standardisé sur la population
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Tableau 2 Survie relative a 5 ans en % en fonc-
tion du sexe et de I'age dans les principales
hémopathies malignes, France, 1989-1997
Table 2 Relative survival (1, 3, 5 years) accor-

ding to sex and age, France, 1989-1997

Maladie de Hodgkin 85[81-87] | 92 [90-94]
15-44 ans 92 [89-94] | 98[96-99]
45-54 ans 80 [68-87] | 90[79-96]
>75 ans 27 [12-45] 21[8-37]
Leucémie lymphoide 77 [74-80] | 85 [81-87]
chronique

15-54 ans 83 [76-88] | 89[80-94]
>75 ans 69 [60-76] | 70[62-77]
Macroglobulinémie 74 [66-80] | 76 [67-83]
de Waldenstrém

45-54 ans 85 [62-95] | 88[53-97]
>75 ans 53 [36-67] | 66 [47-79]
Leucémie myéloide chronique | 48 [43-54] | 49 [43-54]
15-44 ans 61[51-69] | 60 [47-71]
45-54 ans 62 [49-72] | 64 [49-76]
>75 ans 29 [18-41] | 32[20-44]
Myélome multiple 42 [39-45] | 43 [40-46)
15-44 ans 58 [43-70] | 67 [49-80]
45-54 ans 56 [47-64] | 69 [58-77]
>75 ans 26 [20-32] | 30[25-36]
Lymphome malin 54 [52-55] | 56 [54-58]
non hodgkinien

15-44 ans 63 [59-67] | 73[68-77]
45-54 ans 66 [61-70] | 71 [65-76]
>75 ans 32 [28-37] | 37 [33-41]
Leucémie aiglie 24[18-30] | 29[22-36]
lymphoblastique

15-44 ans 34 [26-42] | 36 [25-47]
45-54 ans 12 [3-27] 43 [18-66]
>75 ans 9 [0-54] 18 [5-39]
Leucémie aiglie 181[16-22] | 19[16-22]
myéloblastique

15-44 ans 41 [32-49] | 46 [38-55]
45-54 ans 35 [24-47] | 18[10-29]
>75 ans 7[3-16] 5[2-9]

H : Homme, F : Femme

Tableau 3 Survie relative a 5 ans en % en fonc-

tion de la période analysée, France, 1989-1997
Table 3 Relative survival (5 years) according to
the analysed period, France, 1989-1997

1989-1991 1992-1994 1995-1997

[IC 95 %] [IC 95 %] [IC 95 %]
MH 92 [88-95] 86 [81-89] 88 [84-91]
LLC 83 [78-86] 82 [78-86] 79 [75-83]
MW 80 [69-87] 73 [63-82] 74 [63-82]
LmMC 50 [43-57] 48 [41-55] 47 [40-54]
MM 42 [37-46] 44 [40-48] 42 [38-46]
LMNH 53 [50-56] 55 [53-58] 57 [55-59]
LAL 23[16-31] 22 [14-31] 33 [24-42]

15 [12-20] 21 [17-26] 21 [17-24]

MH : Maladie de Hodgkin, LLC : Leucémie Lymphoide
Chronique, MW : Macroglobulinémie de Waldenstrom,
LMC : Leucémie myéloide chronique, MM : Myélome

Multiple, LMNH : Lymphome Malin Non Hodgkinien,
LAL : Leucémie Aigué Lymphoblastique, LAM : Leucémie
Aigué Myéloblastique

mondiale est de 2,4/100 000 chez I'homme et
de 1,6/100 000 chez la femme (tableau 1) [1].
Le taux d'incidence estimé en France en 2000
est de 22,8 pour 100 000 personnes-années chez
les hommes de 75-79 ans et de 14,4 chez les
femmes. La survie relative est respectivement de
94 %, 88 % et 81 % a un, trois et cing ans
(tableau 1). La survie relative a cinq ans est signi-
ficativement meilleure chez la femme (85 % ver-
sus 77 %) (tableau 2). Elle est également meil-
leure chez les patients jeunes : 86 % [IC 81-90]
entre 15-55 ans versus 68 % [IC 62-73] pour les
patients de 75 ans et plus, deux sexes confon-
dus. La survie a cing ans n'évolue pas significa-
tivement selon la période étudiée (tableau 3).
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Macroglobulinémie

de Waldenstrém (MW)

Les études sur la MW sont limitées. Cette hémopa-
thie est classée suivant les études soit avec la LLC
soit avec les maladies immunoprolifératives. Il
convient de I'identifier, en raison de ses caractéris-
tiques cliniques, biologiques et évolutives. Les don-
nées d'incidence disponibles proviennent des regis-
tres spécialisés, avec en Cote-d'Or une incidence
annuelle entre 1980 et 1997 de 0,5/100 000 [5].
La survie relative globale est respectivement de 94
%, 84 % et 75 % a un, trois et cing ans (tableau
1) ; a5 ans, elle est similaire pour les deux sexes :
74 % chez I'homme et 76 % chez la femme et elle
diminue significativement avec I'age: de 86 %
[IC 70-94] entre 45 et 54 ans a 60 % [IC 47-70]
chez les sujets de 75 ans et plus.

Myélome multiple (MM)

Le nombre de nouveaux cas de MM et maladies
immunoprolifératives survenus en France au cours
de I'année 2000 est de 3 587 cas, dont 1 407 (39 %)
chez les plus de 75 ans et 54 % chez les hommes.
Le taux d'incidence standardisé sur la population
mondiale est de 4,0/100 000 chez I'homme et de
2,5/100 000 chez la femme (tableau 1) [1]. L'age
moyen est aussi de 69 ans. En Cote-d'Or, le taux
d'incidence standardisé a la population mondiale
du MM est de 2,7/100 000. Il est dans la Manche
de 3,5/100 000 chez I'homme et de 2,3/100 000
chez la femme [6]. La survie relative du MM est
respectivement de 79 %, de 57 % et 42 % a un,
trois et cing ans (tableau 1). A cinqg ans, elle est
identique chez I'nomme (42 %) et chez la femme
(43 %) (tableau 2). Elle diminue significativement
avec |'age (de 58 % entre 45-55 ans a 26 % chez
les hommes de 75 ans et plus et de 67 a 30 %
respectivement chez la femme) et reste stable sui-
vant les périodes étudiées.

Leucémie myéloide chronique
(LMCQO)

L'incidence annuelle de la LMC est en Cote-d'Or
entre 1980 et 1997 de 1/100 000 habitants (1,3 chez
I'homme et 0,8 chez la femme) [5]. L'dge moyen
est de 61 ans. La survie relative globale est de 84 %
a un an, 62 % a trois ans et de 49 % a 5 ans
(tableau 1). Etant de 48 % & cinq ans chez I'homme
vs. 49 % chez la femme, elle ne varie pas selon le
sexe quel que soit le délai de survie pris en compte
(tableau 2) ; a cing ans, elle diminue significative-
ment avec I'dge : de 60 % [IC 52-68] pour les 15-
44 ans a 31 % [IC 22-41] pour les 75 ans et plus,
les deux sexes confondus. L'effet de I'age n'est pas
linéaire : stable jusqu'a 50 ans, la survie relative
diminue avec I'age aprés 50 ans. Elle n'évolue pas
entre 1989-1991 (50 %) et 1995-1997 (47 %)
(tableau 3), cette stabilité dans le temps étant aussi
observée pour la survie a un et trois ans.

Lymphome malin

non hodgkinien (LMNH)

Pour I'année 2000, le nombre de nouveaux cas de
LMNH est estimé a 9 908, dont 2 969 cas (30 %)
chez les plus de 75 ans et 56 % chez les hommes.
L'age moyen au diagnostic est de 64 ans. Le taux
d'incidence standardisé sur la population mondiale
est de 13,3 chez I'homme et de 7,8 chez la
femme [1]. Le taux d'incidence estimé en France
en 2000 est de 78,0 pour 100 000 personnes-
années chez les hommes de 75-79 ans et de 52,3
chez les femmes de 75-79 ans. La survie relative
globale est de 74 % a 1 an, 61 % a 3 ans et 55 %

a cing ans (tableau 1). La survie relative a cinq ans
ne differe pas significativement chez la femme
(56 %) et chez I'homme (54 %). Elle est de 67 %
[IC 63-70] entre 15-44 ans et 35 % [IC 32-38] pour
les 75 ans et plus. Notons la tendance a I'amélio-
ration de la survie entre 1989-1991 (53 % ; IC 50-
56) et 1995-1997 (57 % ; [IC 55-59]).

Maladie de Hodgkin (IVIH)

Le nombre de nouveaux cas de MH est estimé en
France a 1 367, dont 116 (8 %) chez les plus de
75 ans et 54 % chez les hommes. L'dge moyen est
de 42 ans. Le taux d'incidence standardisé sur la
population mondiale est de 2,2 chez I'homme et
2,0 chez la femme [1]. La survie relative globale
estde 95 % a 1 an, 90 % a trois ans, de 88 % a
cing ans (tableau 1). A cinq ans, elle est meilleure
chez la femme (92 %) que chez I'homme (85 % ;
p<0,05). Le pronostic se dégrade de maniére impor-
tante avec I'age : la survie relative a cinq ans passe
de 94 % entre 15-44 ans a 25 % pour les sujets
de 75 ans et plus, deux sexes confondus. L'effet de
I'dge n'est pas linéaire, le risque de déceés aug-
mente de facon importante entre 15 et 30 ans, se
stabilise entre 30 et 50 ans, puis augmente a nou-
veau de fagon réguliere au-dela de 50 ans. On ne
note pas de variation significative de la survie rela-
tive a cinqg ans selon la période (tableau 3).

Discussion

Tous ages confondus, la meilleure survie relative
est observée dans la MH (88 % a cing ans) et
contraste avec celle de la LAM (19 %). Pour les
autres hémopathies malignes, les survies relatives
sont intermédiaires, avec par ordre décroissant la
LLC (81 %), la MW (75 %), les LMNH (55 %), la
LMC (49 %), le MM (42 %) et la LAL (26 %). La
LAM a donc, contrairement aux idées recues, un
pronostic plus sévere que la LAL. La fréquence
croissante et la gravité des leucémies secondaires,
de nature myéloide dans la majorité des cas, doi-
vent inciter a un traitement adapté a la carte de
tous les patients présentant une hémopathie mali-
gne. La LLC est une hémopathie indolente, plus
fréquente chez I'homme que chez la femme et de
meilleur pronostic chez la femme. Elle serait plus
« bénigne » chez la femme d'age plus avancé
(meilleure réponse aux traitements, association fré-
quente a des del 13q), rareté des anomalies 17p
ou 11q de mauvais pronostic). La survie relative a
cing ans des patients atteints de MM est de 42 %
nous rappellant que cette hémopathie, malgré son
caractére chronique, a un mauvais pronostic. Bien
que la survie ne s'améliore pas entre 1989 et 1997,
I'identification de nouveaux facteurs pronostiques
(aspects morphologiques, phénotypiques ou cyto-
génétiques) devraient favoriser une prise en charge
plus adéquate de ces patients. Le taux de survie
des patients avec une LMC se situe entre celui des
LLC et celui des leucémies aigués. L'absence d'amé-
lioration significative de la survie entre 1989 et
1997 s'explique par une introduction trop récente
des traitements par les inhibiteurs des tyrosines
kinases. Les nombreuses classifications illustrent la
trés grande hétérogénéité des LMNH. De type B,
le lymphome folliculaire et le lymphome diffus a
grandes cellules sont les plus fréquents. Les nou-
veaux protocoles thérapeutiques et I'apport des
anticorps monoclonaux pourraient dans les pro-
chaines années modifier la survie de ces patients.
Pour les patients de plus de 75 ans et pour toutes
les hémopathies malignes, la survie relative a cinq
ans est nettement inférieure a celle observée chez



les patients de 15-44 ans. Elle est de 5 % chez les
patients de 75 ans et plus présentant une LAM. Ce
mauvais pronostic s'explique par des antécédents
fréquents de syndromes myélodysplasiques (SMD),
la présence fréquente de caryotypes complexes de
mauvais pronostic, une résistance augmentée des
cellules tumorales aux drogues et la difficulté ou
I'impossibilité d'utiliser des traitements intensifs. Le
vieillissement de la population augmente aussi le
risque de leucémies secondaires myéloblastiques,
elles-mémes associées a des anomalies cytogénéti-
ques défavorables. La présence de translocations
1(9;22)(g34;q11), dont la fréquence augmente avec
I'age, expliquent le mauvais pronostic de la LAL du
sujet agé. Les thérapeutiques ciblées de type inhi-
biteur des tyrosines kinases doivent améliorer signi-
ficativement la survie de ces hémopathies mali-
gnes. Méme dans les hémopathies chroniques
indolentes, la survie des patients agés est aussi
plus courte que celle observée chez les patients
plus jeunes (les facteurs de mauvais pronostic
seraient plus fréquents chez les patients agés). Le
risque augmenté de cancers secondaires chez les
patients avec une LLC contribue a diminuer la sur-
vie brute de ces patients. Dans le MM, la survie
relative & cing ans est de 61 % pour les 45-54 ans
et de 29 % pour les personnes de 75 ans et plus.
L'age ne semblerait pas étre un facteur de progres-
sion de la gammapathie monoclonale de significa-
tion indéterminée (MGUS) : la probabilité de trans-
formation d'une forme asymptomatique en forme

symptomatique est de 8 % a cing ans et de 29 %
a 10 ans. Le Southwest Oncology Group (SWOG) a
identifié chez 231 patients avec une MW et inclus
dans un protocole thérapeutique quatre facteurs
ayant un impact sur la survie et la progression
(hémoglobine < 12 g/dl, IgM < a 40 g/l, beta2
microglobuline > 3 mg/l, traitement antérieur) :
contrairement a nos résultats, I'age n'apparait pas
comme facteur pronostic dans cette étude [8]. La
survie des patients agés de 75 ans et plus avec
une LMC est la moitié moindre que celle des patients
de 15 a 44 ans (31 % vs. 60 %). Dans le LMNH, la
survie est presque de moitié inférieure pour les
sujets de 75 ans et plus : 35 % versus 67 % pour
les 15-44 ans.

Conclusion

En dehors de la MH, le pronostic des hémopathies
malignes reste trés réservé. Les données actuelles
des registres ne nous permettent pas de mesurer a
ce jour les progres réalisés par I'amélioration de la
prise en charge des patients atteints d’hémopathie
maligne et par l'introduction de nouveaux protoco-
les incluant de nouveaux médicaments, des théra-
peutiques de plus en plus ciblées et I'immunothé-
rapie (anticorps monoclonaux). La fréquence et la
gravité des hémopathies malignes chez le patient
agé (plus de 75 ans) sont des problemes de santé
publique. La gravité est expliquée par des facteurs
intrinseques des cellules tumorales mais aussi par
des facteurs de morbidité associés. La prise en

charge optimale des patients agés impose le déve-
loppement de I'hématologie gériatrique, I'inclusion
des patients dans les protocoles thérapeutiques et
une meilleure connaissance des maladies hémato-
logiques malignes. Le rdle des registres dans ce
domaine est d'une importance capitale.
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Résumé /Abstract

Introduction - Le cancer de I'utérus peut étre codé d’apres la 10° classifi-
cation internationale des maladies selon trois modalités : col, corps ou sans
autre information (SAI). En France, la proportion de « cancer de I'utérus,
SAI » parmi les certificats de décés mentionnant un cancer de 'utérus est
d’environ 60 %. Les objectifs de I'’étude sont d’estimer la répartition des
«cancers de I'utérus, SAl» en cancers du col et du corps a partir des données
du registre des tumeurs gynécologiques de Cote-d’Or.

Méthodes - Les cas de cancers de l'utérus du registre de Cote-d’Or
diagnostiqués entre 1982 et 1997 et décédés avant 2003 sont appariés a la
base nationale des causes médicales de déces (CépiDc) sur la cause de
déces et les dates de naissance et de déces.

Résultats — Parmi les 316 déces de cancer de I'utérus appariés, 130 cas ont
été notifiés « cancer de I'utérus, SAI », répartis en 66 « col » (51 %) et
64 « corps » (49 %).

Discussion-Conclusion - Le faible effectif de la population d’étude ne
permet pas d’étudier la répartition par classe d’age des « cancers de 'uté-
rus, SAI » et d’effectuer une comparaison avec la méthode de Jensen utili-
sée par les registres de cancer. Une extension de I’étude a I'ensemble des
registres francais sera réalisée en 2007.

Mots clés /Key words

Cancer du corps de I'utérus, cancer du col de I'utérus, mortalité, certificat
de déces / Corpus uteri cancer, cervix cancer, mortality, death certificate

Survey on the distribution of « uterus cancer, cervix
corpus cancer and not otherwise specified cancer »
among death certificates for cervix cancer and
corpus uteri cancer, France

Introduction — According to the 10th International Classification of
Diseases, there are three possibilities for coding uterus cancers: cervix, cor-
pus and not otherwise specified (NOS). In France, the proportion of “uterus
cancer, NOS” among death certificates mentioning an uterus cancer is
approximately 60 %. The aim of the study is to estimate the distribution of
“uterus cancer, NOS” between cervix and corpus cancers using data from the
Céte-d’Or registry of gynaecological tumours.

Methods — Cases of uterus cancers from the Cote-d’Or registry diagnosed
between 1982 and 1997 and deceased before 2003 are matched with the
national database of medical causes of death (CépiDc) according to death
causes and dates of birth and death.

Results — Out of the 316 deaths due to uterus cancer which have been
matched, 130 cases notified as “uterus cancer, NOS” could be divided into
66 “cervix” (51%) et 64 “corpus” (49%).

Discussion-Conclusion — The small size of the population study does not
allow to estimate the distribution of the “uterus cancer, NOS” by age group and
to compare the results with the Jensen method used by the cancer registries. An
extension of the study to all the French registries will be implemented in 2007.
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