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Registres généraux Registres spécialisés 

Registre des cancers du Bas-Rhin 
Registre général des tumeurs du Calvados 
Registre des tumeurs du Doubs et du Territoire de 
Belfort 
Registre général des cancers de la Gironde 
Registre des cancers du Haut-Rhin 
Registre des tumeurs de l’Hérault 
Registre du cancer de l’Isère 
Registre général des cancers de Lille et de sa Région 
Registre général des cancers en Région Limousin 
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Registre général des cancers de Poitou-Charentes 
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Registre bourguignon des cancers digestifs 
Registre des tumeurs digestives du Calvados 
Registre finistérien des tumeurs digestives 
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Registre des hémopathies malignes de Côte-d’Or 
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Registre national des hémopathies malignes de l’enfant  
Registre national des tumeurs solides de l’enfant 
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DESCRIPTION DE LA LOCALISATION ÉTUDIÉE 
LEUCÉMIE A 

TRICHOLEUCOCYTES  
CIM-O-3 Période utilisable 

Morphologie 9940/3 2003-2015 

 

À RETENIR 
 Cancer de pronostic favorable, avec une survie nette standardisée à 5 ans de 95 % pour les personnes 

diagnostiquées entre 2010 et 2015, 
 Survie nette à 5 ans assez peu dépendante de l’âge au diagnostic, légèrement supérieure chez les personnes 

jeunes, passant de 97 % pour un diagnostic à 40 ans à 92 % pour un diagnostic à 80 ans, 
 Survie nette stable entre 1 an et 5 ans.  

 

INCIDENCE 

En France métropolitaine, le nombre de nouveaux cas de HCL estimé en 2018 était de 304, dont 
243 chez l’homme et 61 chez la femme [1]. 
 

 

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

Tous registres 

La leucémie à tricholeucocytes (HCL, hairy cell leukemia) fait partie 
des hémopathies malignes ayant un pronostic favorable. Chez 
l’homme et la femme, la survie nette standardisée à 5 ans est de 
95 % (Table 2). L’HCL est marquée par une très forte prédominance 
masculine, avec un rapport homme/femme (sexe-ratio) de 5. L’âge 
médian au diagnostic est de 63 ans chez l’homme et de 59 ans chez la 
femme. Il s’agit d’une entité très bien définie dans la quatrième 
édition révisée de la classification WHO/OMS 2016 des tumeurs 
hématopoïétiques et lymphoïdes et dans l’ICD-O-3 (9940/3) [2].  

Les critères du diagnostic de l’HCL sont basés sur l’identification de 
cellules chevelues sanguines et/ou médullaires, nommées 
tricholeucocytes. L’examen par cytométrie en flux (CMF) des 
tricholeucocytes peut être nécessaire, les tricholeucocytes exprimant 
les marqueurs CD11c, CD25, CD103 et CD123 [3]. En 2011, la 
mutation du gène BRAF (BRAFV600E) a été mise en évidence dans 
presque 80 % des cas de HCL, apportant une aide au diagnostic dans 
les cas difficiles [4].  

A 5 ans, la survie nette (95 %) est supérieure de 9 points de 
pourcentage à la survie observée (86 %) (Table 2). Un faible 
pourcentage de décès dans les 5 ans suivant le diagnostic est lié à la 
maladie, les patients décédant alors de progression de la maladie, 
d’infections et de cancers secondaires { long terme. La part des décès 
dus à une autre cause, décès qui surviennent de façon indépendante 
de l’évolution de la maladie elle-même, n’est donc pas négligeable.  

La survie n’a pas pu être estimée chez la femme séparément du 
fait d’effectifs trop faibles. 

La survie nette diminue très légèrement avec l’âge au diagnostic (Table 2 ; Figure 1). A un an, 
elle passe chez l’homme de 97 % chez ceux diagnostiqués à 40 ans à 92 % chez ceux qui le sont à 80 
ans avec une survie qui se stabilise après 1 an de suivi (Figure 1b).  

  

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. 

https://www.e-cancer.fr/content/download/297285/4237750/file/Survie%20des%20personnes%20atteintes%20de%20cancer%20en%20France%20m%C3%A9tropolitaine%201989%202018_MATERIEL%20ET%20METHODES.pdf
https://www.e-cancer.fr/content/download/297285/4237750/file/Survie%20des%20personnes%20atteintes%20de%20cancer%20en%20France%20m%C3%A9tropolitaine%201989%202018_MATERIEL%20ET%20METHODES.pdf
https://www.e-cancer.fr/content/download/297285/4237750/file/Survie%20des%20personnes%20atteintes%20de%20cancer%20en%20France%20m%C3%A9tropolitaine%201989%202018_MATERIEL%20ET%20METHODES.pdf
https://www.e-cancer.fr/content/download/297285/4237750/file/Survie%20des%20personnes%20atteintes%20de%20cancer%20en%20France%20m%C3%A9tropolitaine%201989%202018_MATERIEL%20ET%20METHODES.pdf
https://www.e-cancer.fr/content/download/297285/4237750/file/Survie%20des%20personnes%20atteintes%20de%20cancer%20en%20France%20m%C3%A9tropolitaine%201989%202018_MATERIEL%20ET%20METHODES.pdf
https://www.e-cancer.fr/content/download/305387/4357894/file/Survie%20des%20personnes%20atteintes%20de%20cancer%20en%20France%20m%C3%A9tropolitaine%201989%202018%20LEUCEMIE%20TRICHOLEUCOCYTES_COMPLEMENTS.pdf
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Le taux de mortalité en excès est relativement stable et inférieur à 0,08 décès par personne-année 
dès le début du suivi (c’est-à-dire une probabilité de décéder dans l’année de 8 %) et ce jusqu’à 5 ans 
après le diagnostic chez les personnes de 40 et 50 ans. Chez les personnes plus âgées (70 et 80 ans), 
un excès de mortalité précoce est observé après le diagnostic de la HCL avec un taux de mortalité en 
excès égal à 0,87 juste après le diagnostic (soit une probabilité de décéder dans le mois de 7 %) puis 
il diminue rapidement pour être quasi nul dès 6 mois de suivi (Figure 1a ; Table C2-Complément). 
La prise en charge des HCL s’est améliorée et s’accompagne de progrès thérapeutiques, notamment 
avec l’apport de l’immuno-chimiothérapie, du moxetumomab pasudotox et des inhibiteurs de BRAF 
(vémurafenib) [5]. 

 

 

TABLE 1.  Descriptif des données analysées (tous registres) – Leucémie à tricholeucocytes 

 Hommes Ensemble 

Nombre de cas  302 391 

Nombre de décès à 5 ans   40   50 

Age médian au diagnostic (percentiles 5 et 95), en années 62 (41-84) 62 (39-85) 

 
 

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

  1 an 5 ans 

  Hommes Ensemble Hommes Ensemble 

Survie observée 94 [90 ; 96] 94 [91 ; 96] 85 [81 ; 89] 86 [82 ; 89] 

Survie nette 95 [91 ; 97] 96 [93 ; 97] 95 [91 ; 97] 95 [92 ; 97] 

Survie nette standardisée 94 [90 ; 97] 95 [91 ; 97] 94 [90 ; 97] 95 [91 ; 97] 

Survie nette par âge     

40 ans 97 [91 ; 99] 98 [93 ; 99] 97 [90 ; 99] 97 [92 ; 99] 

50 ans 97 [92 ; 99] 98 [95 ; 99] 97 [92 ; 99] 98 [94 ; 99] 

60 ans 96 [92 ; 98] 97 [94 ; 98] 96 [92 ; 98] 97 [94 ; 98] 

70 ans 94 [90 ; 97] 95 [92 ; 97] 94 [90 ; 97] 95 [92 ; 97] 

80 ans 92 [83 ; 96] 92 [85 ; 96] 92 [83 ; 96] 92 [85 ; 96] 
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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 – Leucémie à tricholeucocytes 

 

 

 

FIGURE 2.  Survie nette à 1 et 5 ans selon l’âge au diagnostic avec intervalle de confiance à 
95 %, hommes et femmes ensemble – Leucémie à tricholeucocytes 
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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 

Données non disponibles. 
 

 

 

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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