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DESCRIPTION DE LA LOCALISATION ÉTUDIÉE 

POLYGLOBULIE DE VAQUEZ  

CIM-O-3 Période utilisable 

Morphologie 9950/3 2003-2015 

 

À RETENIR 
 Pronostic très favorable avec une survie nette standardisée à 5 ans de 93 % pour les personnes diagnostiquées 

entre 2010 et 2015, 
 Survie nette à 5 ans diminuant avec l’âge au diagnostic : 100 % à 40 ans, 98 % à 60 ans et 86 % à 80 ans, 
 Survie nette à 1 an et 5 ans comparable chez la femme et l’homme, quel que soit l’âge au diagnostic, 
 Stabilité de la survie nette à 1 an, 5 ans et 10 ans, sur la période 2005-2015 pour les personnes de 40 et 50 ans au 

diagnostic et tendance à l’amélioration chez les plus de 60 ans. 

 

INCIDENCE 

En France métropolitaine, le nombre de nouveaux cas de Polyglobulie de Vaquez estimé en 2018 
était de 1 129 dont 603 cas chez l’homme et 526 cas chez la femme [1]. 
 

 

Partie 1. Survie à 1 et 5 ans des personnes 
diagnostiquées entre 2010 et 2015  

Tous registres 

La Polyglobulie de Vaquez (PV) a un pronostic très favorable 
avec une survie nette standardisée à 5 ans après le diagnostic de 
93 % (Table 2). Cette maladie se définit comme un syndrome 
myéloprolifératif caractérisé par une expansion clonale du tissu 
myéloïde, indépendante des mécanismes qui régulent normalement 
l’érythropoïèse, ayant pour conséquence une augmentation de la 
production érythrocytaire. Elle se caractérise par la mutation V617F 
du gène JAK2, découverte en 2005, et présente dans 95 % des cas [2]. 
Maladie de la personne âgée, elle présente une évolution relativement 
indolente sous réserve que l’expansion érythrocytaire soit contrôlée. 
Dans le cas contraire, il s’agit d’une maladie potentiellement grave du 
fait des complications thrombotiques.  

La survie nette est comparable chez la femme et chez l’homme, à 
1 an et { 5 ans après le diagnostic, et ce, quel que soit l’âge au 
diagnostic (Table 2 ; Figure C2-Complément). Les personnes décèdent 
principalement de complications thrombotiques, plus que de 
l’évolution de leur maladie en myélofibrose secondaire ou en 
leucémie aiguë myéloïde (LAM) (risque de transformation 
hématologique estimé à 1,3 % par an) [3]. Les facteurs de mauvais 
pronostic identifiés dans la PV sont l’âge (> 60 ans), la leucocytose 
(> 10,5x109/L), les antécédents personnels de thrombose veineuse et 
un caryotype médullaire anormal [4]. A partir de ces facteurs, un 
score pronostic a été établi afin d’identifier trois groupes de patients 
à partir de leur survie observée : de faible risque avec une survie 
médiane de 28 ans, de risque intermédiaire avec une survie médiane 
de 19 ans et un groupe de haut risque avec une survie médiane de 

11 ans. [4] 

A 5 ans, la survie nette (92 %) est supérieure de 14 points de pourcentage à la survie observée 
(78 %) du fait de décès non liés à la maladie chez les personnes âgées (plus de 70 ans) (Table 2). 

 

DÉFINITION  
ET ÉLÉMENTS DE MÉTHODE 

Se reporter à la fiche Matériel et 
méthode pour les détails et pour 
le guide de lecture des résultats. 
 
DÉFINITION : Deux indicateurs clés 
permettent d’appréhender la 
mortalité due au cancer étudié : le 
taux de mortalité en excès et la 
survie nette. Le taux de mortalité 
en excès est estimé par comparai-
son au taux de mortalité attendu 
en population générale. La survie 
nette découle directement du taux 
de mortalité en excès et 
correspond à la survie qui serait 
observée si la seule cause de 
décès possible était le cancer 
étudié.  
MATÉRIEL : Registres métropo-
litains (19 à 22 départements 
selon le cancer), personnes 
diagnostiquées entre 1989 et 
2015 et suivies jusqu’au 30 juin 
2018. Les données analysées 
diffèrent selon les parties et sont 
décrites au début de chaque 
partie. 
MÉTHODE : Modélisation flexible 
du taux de mortalité en excès  
(voir la fiche Matériel et 
méthode). Des résultats 
complémentaires sont présentés 
en Fiche complément. 

http://portaildocumentaire.santepubliquefrance.fr/exl-php/vue-consult/spf___internet_recherche/SPF00002534
http://portaildocumentaire.santepubliquefrance.fr/exl-php/vue-consult/spf___internet_recherche/SPF00002534
https://portaildocumentaire.santepubliquefrance.fr/exl-php/docs/spf___internet_recherche/29108/202103/survie_cancer_france_metropolitaine_1989_2018_polyglobulie-vaquez_complements.pdf
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La survie nette diminue avec l’âge au diagnostic (Table 2 ; Figures 1 et 2) et cette différence de 
survie en fonction de l’âge s’accroît discrètement avec le temps (Figure 1b).  
 
Pour les personnes de 40 à 60 ans, le taux de mortalité en excès est globalement stable sur la 
période 2010-2015, avec un taux n’excédant pas 0,01 décès par personne-année à 5 ans (soit une 
probabilité annuelle maximale de décès de 1 %). Pour les personnes de 70 et 80 ans, le taux de 
mortalité en excès augmente à partir de 3 ans de suivi, avec un taux de 0,07 décès par personne-
année chez celles de 80 ans à 5 ans de suivi (soit une probabilité annuelle de décéder de 7 %), ce qui 
reflète probablement les complications thrombotiques apparaissant au cours de l’évolution de la 
maladie pour certaines personnes (Table C2- Complément ; Figure 1a). 
 
 

TABLE 1.  Descriptif des données analysées (tous registres) – Polyglobulie de Vaquez 

 Hommes Femmes Ensemble 

Nombre de cas  780 632 1 412 

Nombre de décès à 5 ans 140 130    270 

Age médian au diagnostic (percentiles 5 et 95), en années 69 (44-86) 74 (46-90) 71 (45-89) 

 
 

TABLE 2.  Survies observée, nette, nette standardisée et nette par âge à 1 et 5 ans (en %)  
et intervalle de confiance à 95 % – Polyglobulie de Vaquez 

  1 an 5 ans 

  Hommes Femmes Ensemble Hommes Femmes Ensemble 

Survie observée 96 [95 ; 97]   97 [96 ; 97]   96 [96 ; 97] 79 [76 ; 82] 76 [73 ; 79] 78 [76 ; 80] 

Survie nette 99 [98 ; 100]   99 [99 ; 100]   99 [99 ; 100] 93 [88 ; 96] 90 [86 ; 94] 92 [88 ; 94] 

Survie nette standardisée 99 [98 ; 100] 100 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 93 [89 ; 96] 93 [89 ; 95] 93 [90 ; 95] 

Survie nette par âge       

40 ans 100 [99 ; 100] 100 [94 ; 100] 100 [99 ; 100] 100 [97 ; 100] 100 [93 ; 100] 100 [98 ; 100] 

50 ans 100 [99 ; 100] 100 [97 ; 100] 100 [99 ; 100]   99 [96 ; 100]   99 [94 ; 100]   99 [97 ; 100] 

60 ans 100 [98 ; 100] 100 [98 ; 100] 100 [99 ; 100]   98 [94 ; 99]   98 [93 ; 99]   98 [95 ; 99] 

70 ans 100 [98 ; 100]   99 [98 ; 100] 100 [99 ; 100]   95 [90 ; 98]   92 [86 ; 96]   93 [89 ; 96] 

80 ans   99 [96 ; 100]   99 [97 ; 100]   99 [98 ; 100]   88 [79 ; 93]   83 [73 ; 90]   86 [80 ; 91] 
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FIGURE 1.  Taux de mortalité en excès (en nombre de décès par personne-année) (a)  
et survie nette (b) selon le temps depuis le diagnostic pour différents âges, 
hommes et femmes ensemble – Polyglobulie de Vaquez 

 

 

FIGURE 2.  Survie nette à 1 et 5 ans selon l’âge au diagnostic avec intervalle de confiance à 
95 %, hommes et femmes ensemble – Polyglobulie de Vaquez 
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Partie 2. Tendances de la survie nette à 1, 5 et 10 ans des personnes 
diagnostiquées entre 1990 et 2015  

Restriction aux registres couvrant l’ensemble de la période 1990-2015, 
hommes et femmes ensemble 

Compte-tenu des modifications des critères du diagnostic de la maladie, les cas enregistrés dans les 
registres datent de 2003. Les données de survie jusqu’{ 10 ans peuvent être présentées chez les 
personnes dont le diagnostic a été effectué à partir de 2005. L’étude des tendances au cours des 
années de diagnostic montre une amélioration de la survie nette standardisée à 1 et 5 de suivi 
entre 2005 et 2015 et à 10 ans de suivi entre 2005 et 2010 (Table 4 ; Figure 3) passant à 5 ans de 
54 % en 2005 à 64 % en 2015, et à 10 ans de 38 % en 2005 à 43 % en 2010, tout âge confondu. 
Cette amélioration traduit les progrès thérapeutiques majeurs et significatifs réalisés durant ces 
dernières années. Les avancées thérapeutiques sont marquées essentiellement par les traitements 
sans chimiothérapie, inhibiteurs de BTK et/ou BCL2 [4]. On note par ailleurs chez les personnes les 
plus âgées (80 ans), une tendance plus marquée { l’amélioration de la survie nette { 1 an (+7 points 
de pourcentage) mais aussi à 5 ans (+13 points) qui est le reflet des efforts réalisés dans un 
diagnostic plus précoce et à une prise en charge thérapeutique plus efficace (Tables 5a et 5b). Alors 
que le taux de mortalité en excès reste relativement stable entre 2005 et 2015 chez les personnes 
de 50 ans, la mortalité en excès a diminué juste après le diagnostic après 60 ans. Cette diminution 
de la mortalité précoce au cours des périodes de diagnostic se maintient jusqu'à 5 ans de suivi 
(Figure 6). 
 
 

TABLE 3.  Descriptif des données analysées (registres couvrant l’ensemble de la période 
2005-2015) – Polyglobulie de Vaquez 

 Hommes et femmes ensemble 

Nombre de cas 2 242 

Nombre de décès à 10 ans    747 

Age médian au diagnostic (percentiles 5 et 95), en années 71 (44-88) 

 
 

TABLE 4.  Survie nette standardisée (en %) à 1, 5, 10 ans selon l’année de diagnostic  
et intervalle de confiance à 95 %* – Polyglobulie de Vaquez 

Année 1 an 5 ans 10 ans 

2005   99 [99 ; 100] 92 [89 ; 94] 73 [68 ; 77] 
2010 100 [99 ; 100] 94 [92 ; 95] 78 [73 ; 82] 
2015 100 [99 ; 100] 95 [92 ; 97] ND 

Diff. 2015-2005     0 [0;1]   3 [0;7] ND 

*Les survies (en %) sont arrondies à l’unité dans ces tables mais les différences de survie ont été calculées à partir des 
valeurs exactes et arrondies ensuite ; ND : Non Disponible ; Diff. : différence absolue en points de % 
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FIGURE 3.  Tendances de la survie nette standardisée à 1, 5 et 10 ans selon l’année de 
diagnostic et intervalle de confiance à 95 % – Polyglobulie de Vaquez 

 

 

TABLE 5a. Survie nette (%) à 1 et 5 ans selon l’année de diagnostic (2005, 2010 et 2015)  
et par âge au diagnostic (en années) et intervalle de confiance à 95 %* – 
Polyglobulie de Vaquez 

Age 2005 2010 2015 Diff. 2015-2005 

Survie nette à 1 an 

40 100 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 100 [100 ; 100] 0 [0 ; 0] 
50 100 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 100 [100 ; 100] 0 [0 ; 0] 
60 100 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 100 [100 ; 100] 0 [0 ; 0] 
70 100 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 0 [0 ; 0] 
80   99 [97 ; 100]   99 [98 ; 100]   99 [98 ; 100] 0 [0 ; 1] 

Survie nette à 5 ans 

40 100 [98 ; 100] 100 [98 ; 100] 100 [99 ; 100] 0 [0 ; 1] 
50   99 [97 ; 99]   99 [98 ; 100]   99 [98 ; 100] 1 [0 ; 1] 
60   97 [94 ; 98]   97 [96 ; 98]   98 [96 ; 99] 1 [0 ; 3] 
70   92 [89 ; 95]   94 [92 ; 96]   96 [92 ; 97] 3 [0 ; 6] 
80   86 [80 ; 90]   89 [85 ; 92]   91 [86 ; 95] 6 [-1 ; 12] 

*Les survies (en %) sont arrondies à l’unité dans ces tables mais les différences de survie ont été calculées à partir des 
valeurs exactes et arrondies ensuite ; Diff. : différence absolue en points de % 
 

TABLE 5b. Survie nette (%) à 10 ans selon l’année de diagnostic (2005 et 2010)  
et par âge au diagnostic et intervalle de confiance à 95 %* – Polyglobulie de 
Vaquez 

Age 2005 2010 Diff. 2010-2005 

40 96 [92 ; 98] 97 [94 ; 98] 1 [0 ; 2] 
50 92 [88 ; 95] 94 [90 ; 96] 2 [0 ; 4] 
60  83 [79 ; 87] 87 [82 ; 91] 4 [0 ; 8] 
70  70 [64 ; 75] 76 [70 ; 82] 6 [-1 ; 13] 
80  57 [47 ; 65] 65 [55 ; 73] 8 [-1 ; 17] 

*Les survies (en %) sont arrondies à l’unité dans ces tables mais les différences de survie ont été calculées à partir des 
valeurs exactes et arrondies ensuite ; Diff. : différence absolue en points de % 
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FIGURE 4. Tendances de la survie nette à 1, 5 et 10 ans selon l’année de diagnostic  
pour différents âges – Polyglobulie de Vaquez 

 

 
 

FIGURE 5. Différence de survie nette (%) à 1 et 5 ans entre 2015 et 2005 selon l’âge  
et intervalle de confiance à 95 % – Polyglobulie de Vaquez 
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FIGURE 6. Taux de mortalité en excès (en nombre de décès par personne-année) selon le 
temps depuis le diagnostic pour les années 2005 et 2015 et pour différents âges – 
Polyglobulie de Vaquez 
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Partie 3. Survie nette à long terme des personnes diagnostiquées  
entre 1989 et 2000 et ayant moins de 75 ans au diagnostic  

Restriction aux registres couvrant l’ensemble de la période 1989-2000 

Données non disponibles. 
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