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INTRODUCTION

La mesure réguliere d'indicateurs de surveillance des cancers
tels que I'incidence est un outil d'aide a la décision pour planifier
les actions de santé publique. Cette mesure est inscrite dans le
plan cancer 2009-2013.

Ce rapport constitue le second volume de la mise a jour des
estimations nationales de I'incidence des cancers. Apres
la mise a jour des tumeurs solides [1], celle-ci concerne les
hémopathies malignes. Compte tenu de la publication en 2001
d'une révision majeure de la classification des hémopathies
malignes sous I'égide de I'Organisation mondiale de la santé
(OMS) et de la mise a jour de la Classification internationale
des maladies pour I'oncologie, 3¢ édition (CIM-0-3), le présent
volume apporte des modifications de fond dans la définition des
groupes d'hémopathies malignes et la méthode d'estimation
de l'incidence nationale a été adaptée a cette nouvelle
classification.

Notre objectif est de publier, pour la premiére fois en France,
les données d'incidence par sous-type d’hémopathies malignes,
comme cela a déja été réalisé pour la survie des personnes
atteintes d'un cancer en France [2]. Ce choix correspond a
I'évolution des connaissances, tant sur le plan étiologique que
sur le plan clinique et pronostique de ces maladies considérées
aujourd’hui comme distinctes.

AVERTISSEMENT

Ce rapport contient des changements importants sur le plan
de la définition des groupes d'hémopathies malignes et de la
méthode utilisée ce qui empéche toute comparaison avec les
précédentes estimations fournies pour la période 1980-2005.

ELEMENTS DE METHODOLOGIE

L'étude porte sur les nouveaux cas d’hémopathies malignes
diagnostiqués entre 1975 et 2009 et enregistrés par 14 registres
ayant au moins cing années d'enregistrement consécutives.

Quinze entités d'hémopathies malignes de morphologie
différente sont étudiées. Ces entités sont définies selon la
Classification Internationale des Maladies pour I'Oncologie,
3¢ édition (CIM-0-3) et regroupées selon les recommandations
du consortium Interlymph pour les hémopathies lymphoides.

Pour chacune des entités, une « période d'incidence utilisable »
est préalablement définie en fonction de I'année de publication
des classifications et de la reconnaissance de ces nouvelles
entités par les anatomopathologistes. Ainsi, nous retenons
I'année 1975 lorsque les classifications n'ont pas évolué
(ex : myélome/plasmocytome ou leucémie myéloide chronique) ;
ou 1995, soit un an aprés la publication de la classification
REAL (Revised European-American classification of Lymphoid
neoplasms) pour certaines hémopathies lymphoides (lymphome
folliculaire) ; ou 2003, soit deux ans aprés la publication de
la classification CIM-0-3 qui identifie de nouvelles entités de
lymphome non hodgkinien comme le lymphome du manteau,
ou reconnait comme « malin » (/3) le comportement tumoral
de certaines hémopathies comme par exemple les syndromes
myélodysplasiques. Enfin, pour obtenir des données fiables
pour I'étude des tendances des leucémies/lymphomes
lymphoblastiques a cellules précurseurs (B, T ou SAI*),
la « période d'incidence utilisable » 1990-2009 est retenue
(cf. tableau 2).

* Sans autre indication.

P- 2/ Estimation nationale de l'incidence des cancers en France entre 1980 et 2012. Partie 2 — Hémopathies malignes — Syntheése



Le rapport incidence/mortalité utilisé classiquement pour
fournir des estimations nationales d’incidence n'étant pas
disponible pour chacune des hémopathies malignes ainsi
définies (le codage des données de mortalité ne permettant
pas de distinguer aussi précisément les hémopathies malignes),
I'incidence nationale par sexe, par age et par année, est estimée
directement a partir d'une modélisation de l'incidence de la
« zone registre » (ensemble des départements couverts par un
registre des cancers). Les taux d'incidence estimés sur la zone
registre sont ensuite appliqués aux personnes-années de la
France en 2012 pour obtenir une estimation du nombre de cas
incidents en France en 2012. L'hypothése sous-jacente est donc
ici que la zone registre est représentative de la France pour ce
qui est de I'incidence des hémopathies malignes.

Afin de permettre des comparaisons nationales et
internationales, les taux d'incidence sont standardisés sur
la population européenne et sur la population mondiale,
éliminant ainsi I'effet de la structure d'age de la population.

PRINCIPAUX RESULTATS DE L’ETUDE

C'est la premiere publication réalisée a partir des données
des registres Francim décrivant l'incidence des hémopathies
malignes pour les principaux types et sous-types histologiques.
Entre 2001 et2009, plus de 95 % des nouveaux cas d'hémopathie
lymphoide étaient codés selon des codes spécifiques autorisant
ainsi ce découpage, alors que moins de 5 % des nouveaux
cas étaient codés « lymphome non hodgkinien sans autre
indication » (LNH SAI).

Incidence des hémopathies malignes en
France en 2012

En 2012, le nombre de nouveaux cas d’hémopathie maligne en
France métropolitaine est estimé a 35 000 (19 400 chez |'homme
et 15 600 chez la femme). Plus de deux tiers des cas sont des
hémopathies lymphoides (lymphome de Hodgkin + lymphomes
non hodgkiniens). Les taux standardisés d'incidence (population
mondiale) varient selon le type d’hémopathie maligne considéré
et le sexe (tableau 1). De facon générale, les hémopathies
malignes sont plus fréquentes chez I'homme. Le rapport homme/
femme des taux standardisés d'incidence varie de 1,1 pour les
leucémies aigués myéloides a 4,0 pour le lymphome du manteau.

Pour trois hémopathies sur les quinze étudiées, la médiane d'age
au diagnostic est inférieure a 60 ans (tableau 1). Il s'agit du
lymphome de Hodgkin (LH) classique, de la leucémie/lymphome
lymphoblastique a cellules précurseurs (B, T ou SAl) et de la
leucémie aigué myéloide promyélocytaire. Pour toutes les autres
localisations, I'age médian au diagnostic s'échelonne de 62 a
78 ans chez I'homme et de 64 a 81 ans chez la femme,
respectivement pour la leucémie myéloide chronique (LMC) et
les syndromes myélodysplasiques.

Les quatre localisations les plus fréquentes en 2012 sont le
myélome multiple/plasmocytome (4 888 nouveaux cas), la
leucémie lymphoide chronique (LLC)/lymphome lymphocytique
(4 464), le lymphome diffus a grandes cellules B (4 096) et les
syndromes myélodysplasiques (4 059) (tableau 1 et figure 1).

Ces maladies représentent 50 % de la totalité des nouveaux cas
d’hémopathie maligne en France en 2012.

Tendances évolutives de 1'incidence
durant la période d’étude

L'un des intéréts majeurs de cette étude est d'analyser les
tendances évolutives séparément pour chaque type et sous-type
d’hémopathie maligne. Globalement, ces tendances évolutives
sont, comme attendu, différentes selon le type et sous-type
d’hémopathie maligne considéré (tableau 2).

On distingue d'abord le groupe des hémopathies malignes dont
le taux d'incidence (standardisé sur la population mondiale)
augmente de 1 a 2 % par an sur la période de 1980 a 2012
chez I'hnomme et la femme. Il s’agit du myélome multiple/
plasmocytome, des leucémies aigués myéloides et de la LLC/
lymphome lymphocytique. Pour ces trois localisations, le
nombre de nouveaux cas augmente sur la période 1980-2012
chez I'homme et la femme, respectivement de +229 % et
+197 % pour le myélome multiple/plasmocytome, de +159 %
et +147 % pour les leucémies aigués myéloides et de +129 %
et +133 % pour la LLC/lymphome lymphocytique. Pour ces
trois localisations, 30 a 50 % de la hausse observée est due
aux modifications démographiques intervenues entre 1980 et
2012, c'est-a-dire a I'augmentation et au vieillissement de la
population tandis que 50 a 70 % sont dus a une augmentation
du risque de ces maladies dont les causes sont a étudier. On
observe également le méme phénoméne d'augmentation chez
I'homme et la femme pour des localisations étudiées sur des
périodes d'observation moins longues comme le lymphome
folliculaire (respectivement +126 % et +82 % entre 1995 et
2012) et le lymphome de la zone marginale (respectivement
+71 % et +88 % entre 2003 et 2012), ou de fagon plus marquée
chez la femme pour le LH classique (respectivement +17 % et
+57 % entre 2003 et 2012) et les syndromes myélodysplasiques
(respectivement +13 % et +44 % entre 2003 et 2012).

Pour certaines localisations, le nombre de nouveaux cas est
quasiment stable sur la période d'observation considérée,
comme pour le lymphome du manteau ou les lymphomes
TINK a cellules matures (2003-2012), la leucémie/lymphome
lymphoblastique a cellules précurseurs (B, T ou SAI) (1990-
2012) ou la LMC (1980-2012).

Enfin, les deux indicateurs (nombre de nouveaux cas et
taux d'incidence standardisé) diminuent pour les syndromes
myéloprolifératifs chroniques hors LMC entre 2003 et 2012
dans les deux sexes.

L'interprétation des résultats d'incidence et des tendances
doit se faire entité par entité en prenant également en compte
I'information sur les taux d'incidence par &ge fournis dans le
rapport. Prenons a titre d’exemple le LH classique : on observe
que l'incidence augmente chez lafemme et rejoint pratiquement
le niveau des hommes. L'étude de I'incidence par age montre une
augmentation particuliére de l'incidence dans la classe d'age
[15-34 ans] dans les deux sexes mais surtout chez la femme.
Il est intéressant de noter que cette augmentation d'incidence
particuliére chez les jeunes correspond au LH classique du

Estimation nationale de l'incidence des cancers en France entre 1980 et 2012. Partie 2— Hémopathies malignes — Synthése | P. 3



jeune adulte, entité distincte du point de vue étiologique, ayant
des facteurs de risque différents du LH classique des patients
plus agés ou méme de I'enfant, pour lesquels I'incidence est
restée stable. Pour chaque hémopathie maligne, ces résultats
permettent d'affiner les connaissances épidémiologiques
sur I'entité et de générer des hypothéses sur leur évolution.
Une estimation spécifique des tendances de I'incidence chez
le jeune adulte et par sous-type histologique permettrait de
comparer la France a ce qui a été observé en Europe du Nord
et plus récemment en Asie (Singapour) [3] avec une tendance
récente a I'augmentation du LH classique du jeune adulte dans
les deux sexes en particulier pour le sous-type scléronodulaire,
incriminant des facteurs de risque liés a une évolution vers un
mode de vie occidental. Cette tendance globale de I'incidence
du LH classique suggeére donc des changements récents dans
la prévalence des facteurs de risque environnementaux qui
pourraient étre plus particulierement associés a la survenue
de LH classique de sous-type scléronodulaire.

CONCLUSION

Le fait de distinguer I'incidence selon les principaux types
histologiques d'hémopathie maligne affine considérablement
la connaissance de ces maladies et permet non seulement de
suivre les tendances de chaque type d’hémopathie maligne
dans le temps mais également de générer des hypothéses
étiologiques ou d’apporter des possibilités de comparaisons
sur le plan diagnostique et thérapeutique [4].

Cette approche a une conséquence clinique en population
générale, car le fait d'observer une diminution entre 1980 et
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I TABLEAU 1 |

Nombre de cas incidents estimés en France en 2012, médiane d'dge, taux d’incidence brut et standardisé monde en 2012,
par sexe et par type d’hémopathie maligne

Médiane . 13UX _ Taux
Nombre de cas px d’incidence d‘incidence S
Codes incidents estimés age atl! bruten standardisé e;(.e i
Hémopathie maligne morphologiques  enFranceenz012 9'38"%5YC pranceen  enFrance 3M°
CIM-0-3 (annces) 2012*  en2012%*
Total H F H F H F H F H/F

Lymphome de Hodgkin classique

96503 a 96553, 96613 a

Lymphome de Hodgkin classique 1830 1033 847 42 32 33 26 30 27 11

96673
Lymphomes non hodgkiniens
Leucémie lymphoide chronique / 96703, 98233 4464 2696 1768 71 74 87 54 44 22 2,0
lymphome lymphocytique
Lymphome folliculaire (=96903 & <96983) 2530 1303 1227 64 66 4,2 3,7 2,5 2,1 1,2
'c'mupl:srge diffus a grandes 96783, 96793, 96803, 96843 4096 2463 1633 69 74 80 50 45 22 2,0
Lymphome du manteau 96733 659 491 168 74 74 1,6 0,5 0,8 0,2 4,0

Lymphome de la zone marginale 96893, 96993, 97643 1772 86 96 70 74 28 28 15 1.2 1,3

Myélome multiple &

plasmocytome (297313 & <97343) 4888 2561 2327 72 75 83 7.1 42 29 1,4

Lymphome lymphoplasmocy-
taire / macroglobulinémie de 97613, 96713 1247 800 447 73 74 26 14 13 06 22
Waldenstrém

\ (=97003 & <97193) ou
Lymphome T/NK a cellules (07683,98273,98313, 1419 870 549 67 66 28 17 17 10 17
matures 98323, 98343, 99483}

Leucémie / lymphome lympho-
blastique a cellules précurseurs
(B, T ou SAI)

Leucémies aigués myéloides

97273, 97283, 97293, 98353,

98363, 98373 810 487 323 17 22 16 1,0 19 1.2 1,6

98403, 98603, 98613, 98663,
98673, 98703, 98713, 98723,
98733, 98743, 98913,
98953, 98963,98973, 99103,
99203, 99303, 99313, 98053,

Leucémie aigué myéloide 2791 1381 1410 71 71 45 43 26 23 1.1

99843
Leucémie aigué myéloide 98663 193 8 104 57 57 03 03 02 02 10
promyélocytaire
Syndromes myéloprolifératifs chroniques
Leucémie myéloide chronique 98633, 98753, 98763 807 476 331 62 64 1,5 1,0 1,0 0,6 1,7

Autres syndromes myéloproliféra- 99503, 99603, 99613, 99623,
tifs chroniques 99633, 99643 1965 988 977 69 73 32 30 18 14 13

Syndromes myélodysplasiques

99803, 99823, 99833, 99853,

99863, 99873, 99893 4059 2056 2003 78 81 67 6,1 28 19 15

Syndromes myélodysplasiques

* Taux d'incidence brut exprimé pour 100 000 personnes-années.
** Taux d'incidence standardisé sur la population mondiale et exprimé pour 100 000 personnes-années.
H:Homme ; F : Femme.
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| TABLEAU 2 |

Tendances évolutives du taux d’incidence standardisé monde, par type d’hémopathie maligne, selon la période d’étude

, . Taux annuel moyen d’évolution
’ *
Taux annuel m%yen d’évolution (%) sur la période la plus
(%) P Py
. . . recente
Hémopathie maligne
Période concernée : Période concernée :
H F H F
Début - Fin Début - Fin
Lymphome de Hodgkin classique
Lymphome de Hodgkin classique 1980-2012 -0,1 1,2 2005-2012 1,5 1,8
Lymphomes non hodgkiniens
Leucémie lymphoide chronique / 1980-2012 0,9 11 2005-2012  -13 2,4
lymphome lymphocytique
Lymphome folliculaire 1995-2012 3,0 2,2 2005-2012 2,6 1.9
Lymphome diffus a grandes cellules B 1995-2012 1.4 0,9 2005-2012 1,2 3.3
Lymphome du manteau NC 2003-2012 0,4 -1,4
Lymphome de la zone marginale NC 2003-2012 4,4 3,6
Myélome multiple & plasmocytome 1980-2012 2,0 1.8 2005-2012 1,6 1,3
Lymphome lymphoplasmocytaire 1995-2012 1,2 1,8 20052012 -13 1,8
macroglobulinémie de Waldenstrém
Lymphome T/NK a cellules matures NC 2003-2012 -1,0 -0,4
Leucémie / lymphome lymphoblastique 4 gq, 5, 0,1 05 20052012 0,1 35
a cellules précurseurs (B, T ou SAI)
Leucémies aigués myéloides
Leucémie aigué myéloide 1980-2012 1,5 1.4 2005-2012 -1,0 11
Leucen’ue aigué myéloide NC 2003-2012 05 46
promyélocytaire
Syndromes myéloprolifératifs
chroniques
Leucémie myéloide chronique 1980-2012 -1,0 -0,6 2005-2012 -0,7 0
Autre§ syndromes myéloprolifératifs NC 2003-2012 64 48
chroniques
Syndromes myélodysplasiques
Syndromes myélodysplasiques NC 2003-2012 -11 1,9

* La période varie de 18 a 32 années selon les données disponibles et la « période d'incidence utilisable » pour chaque type d'hémopathie maligne.
** La période la plus récente varie selon le type d'hémopathie.

H:Homme ; F : Femme.

NC : Non concerné. Pour ces localisations, la période concernée correspond a la période la plus récente : 2003-2012.
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| FIGURE 1 |

Estimation du nombre de nouveaux cas d’hémopathies malignes en France en 2012 chez I’lhomme et la femme
selon les principaux types

HOMME - NOMBRE DE CAS FEMME : NOMBRE DE CAS
LLC/LL ' MMP ' '
MNP SMD
LDGCE LLCAL
SMD LDGCE
LAM i LAM : i
LF i LF i i
LHC : SMCa | |
SMCa L7M
LT LHC
L7 LT
LL/Me L LUMAw
LMan LMC
LALL ' LLL ' '
LMC LMan
| i i i i i i . i i i i i i
a 00 1000 1500 2000 2500 3000 a SO0 1000 1500 2000 2500 3000
Mombre de cas Mornbre de cas
L/LL Leucémie / lymphome lymphoblastique a cellules (B, T ou SAI)
LAM Leucémies aigués myéloides
LDGCB Lymphome diffus a grandes cellules B
LF Lymphome folliculaire
LHC Lymphome de Hodgkin classique
LL/MdW Lymphome lymphoplasmocytaire / macroglobulinémie de Waldenstrém
LLC/LL  Leucémie lymphoide chronique / lymphome lymphocytique
LMan  Lymphome du manteau
LMC Leucémie myéloide chronique
LT Lymphome T/NK a cellules matures
LZM Lymphome de la zone marginale
MM/P  Myélome multiple & plasmocytome
SMCa  Autres syndromes myéloprolifératifs chroniques
SMD  Syndromes myélodysplasiques
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