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L'anémie hémolytique

T;M Biane Rvj&r-Aclw'm

M™ Lachance, 55 ans, qui n'a pas d'antécédents personnels, vous consulte en raison d'une fatigue évo-
luant depuis deux semaines. Elle est dyspnéique a un effort modéré. Le questionnaire recherchant
une malabsorption ou une source de spoliation ne révéle aucune anomalie.

A LEXAMEN, elle est pale et elle ma-
nifeste un ictere conjonctival.
Lexamen cardiopulmonaire est nor-
mal. Au niveau de 'abdomen, la rate
est palpable a 4 cm sous le rebord
costal gauche. Vous demandez quel-
ques analyses, dont une formule san-
guine compleéte (FSC) et une numé-
ration des réticulocytes.

Résultats : hémoglobine (Hb) : :
52 gll ; volume globulaire moyen '
(VGM) : 101 fI* (un peu augmenté) ; :
globules blancs (GB) et plaquettes:
normaux.

Réticulocytes: 0,15 (450 x 10%/1) -
(tres augmentés).

Comment
définit-on 'hémolyse ?

On parle d’hémolyse, C’est-a-dire
de destruction prématurée des glo-
bules rouges, quand leur durée de vie
est de moins de 100 jours, plutot que
de 120 jours, qui est un laps de temps
normal. Une anémie va apparaitre si

la moelle ne réussit pas a compenser'. :

Quand l'envisager ?

On l'envisage quandilya:
@ une baisse rapide de ’'hémoglobine

La D" Diane Roger-Achim, omnipra-
ticienne, exerce a I’'Unité de médecine
familiale du CLSC des Faubourgs, a
Montréal.
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en I'absence de spoliation ;

- @ uneréticulocytose (2 noter qu'en

sont pas nécessairement présentes ;

- @ unictere (mais il n’est pas néces-
‘ . résultats suivants :
- @ taux sérique accru de lacticodés-
- hydrogénase (LDH), enzyme présente
- en grande quantité dans les globules
Iy a treés peu d’autres causes. Une
perte de sang aigué en est la plus
fréquente.
- Quand il y a une anémie avec réti- :
- culocytose sans spoliation évidente, il
- faut toujours garder en téte le diagnos-
tic d’anémie hémolytique. Par contre, -
des réticulocytes normaux n’éliminent :
pas la possibilité d’hémolyse. En effet, -
- il se peut que, par manque de substrat
- troubles hématologiques, une hapto-
par maladie de la moelle, celle-ci ne
réussisse pas a produire une quantité :
- suffisante de réticulocytes en pré-
- sence d’une hémolyse. V

sairement présent).

- Quelles sont les autres causes
. d’'anémie avec réticulocytose ?

(fer, vitamine By,, acide folique) ou

.~ Quelles sont les formes
. d'anémie hémolytique ?
de rares occasions les réticulocytes
peuvent étre normaux au début d’une
- hémolyse)**;
i o des cellules aux/formes anormales
~ : Comment confirmer

sur le frottis, mais de telles cellules ne : ,, .
- 'hémolyse ?

Lanémie hémolytique peut étre

- congénitale ou acquise (voir tableau).

Lorsqu’il y a hémolyse, on trouve les

rouges et qui est libérée lors de leur
destruction ;

o taux réduit d’haptoglobine, pro-

téine qui lie ’hémoglobine relachée
dans le plasma lors de 'hémolyse ;

- o taux de bilirubine indirecte aug-

menté (surtout lorsque 'hémolyse est
grave ou chronique).

Dans une étude menée chez 100 pa-
tients hospitalisés en raison de divers

globine inférieure a 25 mg/l a eu une
valeur prédictive positive de la pré-
sence d’une hémolyse de 87 %, une

" 4 fl: femtolitre (x107).

Quand il y a une anémie avec réticulocytose sans spoliation évi-
dente, il faut toujours garder en téte le diagnostic d'anémie
hémolytique.
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Formes d’anémie hémolytique

Formes congénitales

Sphérocytose congénitale (sphérocytes sur le frottis)

Anémie falciforme (drépanocytes sur le frottis)

Thalassémie majeure (microcytose, cellules cibles sur le frottis)
Autres, encore plus rares

Formes acquises
® auto-immunes
Auto-immune idiopathique
Causée par certains médicaments
(alpha-méthyldopa, pénicilline, quinidine, par exemple)
Reliée a un lymphome, a une maladie du collagéne
Reliée a une infection (Mycoplasma surtout)
® non immunes
Hypersplénisme avec séquestration des globules rouges par la rate

Microangiopathie : purpura thrombotique thrombocytopénique, syndrome
hémolytique urémique (schistocytes, cellules cibles sur le frottis)

Paludisme ;

Valvule cardiaque dysfonctionnelle, surtout métallique
(fragments de globules rouges sur le frottis)

Hémoglobinurie nocturne paroxystique (maladie de la membrane des globules rouges)
Médicaments (nitrofurantoine, sulfamides, surtout s'il y a déficit en G-6-PD*)

Maladie importante du foie, qui détériore la membrane des globules rouges
(acanthocytes sur le frottis)

Autres, encore plus rares

* glucose-6-phosphate déshydrogénase

sensibilité de 83 % et une spécificité

de 95 %*. La combinaison d’'une aug-
mentation des taux sériques de LDH

- et d’'une diminution de I’haptoglo-
- bine a été spécifique d’une hémolyse
- 290 %*. La combinaison de taux de

LDH normaux et d’haptoglobine su-
périeurs a 25 mg/l a écarté la présence
d’une hémolyse avec une sensibilité
de 92 %.

A noter que I’haptoglobine aug-
mente en présence d’inflammation

- (comme la ferritine). Par contre, en
- présence d’'une maladie hépatique
. grave, la synthese des haptoglobines

Dans une étude menée chez 100 patients hospitalisés en raison de divers troubles hématolo-
giques, une haptoglobine inférieure a 25 mg/l a eu une valeur prédictive positive de la présence
d’'une hémolyse de 87 %, une sensibilité de 83 % et une spécificité de 95 %.
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Anémie hémolytique : auto-immune ou non immune ?

Anémie hémolytique confirmée

Auto-immune
® Médicaments : alpha-méthyldopa, pénicilline,
quinidine, etc.

o Autres maladies immunitaires : lupus,
immunodéficience, lymphome, etc.

o® Maladies infectieuses : Mycoplasma pneumoniz,
mononucléose infectieuse, etc.

o Origine idiopathique

A\ 4

Test de Coombs

VRN

Positif Négatif
de 90 % a 95 % des cas 5 % des cas

A\ 4

Agglutinines froides
(élevées en cas d’infections
aigués a Mycoplasma et de
mononucléose infectieuse)

Remarque: Il arrive qu'on ne puisse trouver la cause de nombreux cas d’anémie hémolytique.

Non immune

Externe aux globules rouges :

o Destruction des globules rouges par splénomégalie,
valvule cardiaque artificielle défectueuse

® Toxines : infection bactérienne grave

o Si trombocytopénie : penser a purpura thrombotique
trombocytopénique (PTT), coagulation intra-
vasculaire disséminée (CIVD) ou syndrome
hémolytique urémique (SHU)

Atteinte des globules rouges : (exemples)

o Sphérocytose congénitale :
e microsphérocytes sur le frottis
o fragilité osmotique

® Anémie falciforme :
o bande S a I'électrophorése de I'hémoglobine

©® Hémoglobinurie nocturne paroxystique (HNP) :
o test de Ham-Dacie positif (test a I'némolyse acide)

peut diminuer. Enfin, une hémolyse trés rapide peut dé-
passer la capacité de liaison des haptoglobines. Dans ce cas,

le plasma contiendra de I’hémoglobine libre qui sera éli- Anémie hémolytique:

. , . et - non immune ou auto-immune ?
Par ailleurs, I'haptoglobine ne sera pas nécessairement

diminuée dans le cas d’une hémolyse extravasculaire,
comme I'hypersplénisme, ot ’hémoglobine libérée est sou-

minée par le rein.
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vent phagocytée a 'intérieur de la rate et n’atteint pas la
circulation.

Maintenant qu'on a déterminé qu’il s’agissait d’une
anémie hémolytique, il nous reste a définir les indices qui
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nous orienteront vers une anémie hémolytique non im- :

mune ou auto-immune.

11 faut commencer par revoir le dossier, interroger le
patient et 'examiner. Voir la figure illustrant la marche a

suivre.

Quand adresser le patient
vers un spécialiste?

Lorsqu’on découvre une anémie hémolytique, il est tout
indiqué d’adresser le patient immédiatement vers un spé- :
cialiste. Toutefois, si ce n’est pas possible ou si la consul-
tation ne peut avoir lieu immédiatement, on doit pour- :

. >z . 3+ D . b} 7 . O
suivre 'évaluation, surtout s’il s’agit d’'une hémolyse aigué, :
car il est important d’en déterminer la cause pour pres- :
crire un traitement approprié le plus rapidement possible.

Le traitement

ticorps chauds’.

gie. En voici les résultats :
Haptoglobine : absente
LDH: 750 pmol/l (augmentée)
Bilirubine indirecte : augmentée
Test de Coombs direct : positif

Hemolytic anemia. Hemolytic anemia is a condition that
should be diagnosed early because it can be life-threatening.
A physician should consider this possibility when a patient
has an anemia with reticulocytosis without bleeding. The
haptoglobuline, the lactate dehydrogenase (LDH) and the in-
direct bilirubine can help us determine the diagnosis.

Key words: Hemolytic anemia, autoimmune hemolytic anemia,
haptoglobin.

Recherche d’anticorps : présence d’IgG et complément.
On n’a pas trouvé de cause a cette anémie hémolytique

- auto-immune. La patiente a bien réagi aux stéroides. &
Le traitement de 'anémie hémolytique dépend de la . Date de réception : 22 avril 2003,

cause. En présence d’'une anémie auto-immune, le traite- ' pate d’acceptation : 25 juillet 2003.

ment de choix est la corticothérapie, surtout s'il s’agit d’an- - . ) . , ,
¢ Mots clés : anémie hémolytique, anémie hémolytique auto-immune,

i haptoglobine.
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FMOQ - Formation continue
ORL et ophtalmologie

6 et 7 novembre 2003, Hotel Delta Québec, a Québec
Renseignements:(514) 878-1911 ou 1 800 361-8499
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