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Cas clinique

1 Madame F. agee de 65 ans

1 Antécedent :

— Cancer du sein traitéee en 2000
1Chirurgie
1Chimiotherapie
1Radiotherapie
IHormonotherapie




Anamnese (1)

1 Myelome découvert en octobre 2007 sur
fracture de hanche gauche :

— Chaine legere libre kappa sanguine 6 g/L
— 68% d'Iinfiltration medullaire
— multiples atteintes osseuses
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Examen clinique

1 Purpura diffus

1 Bulles hemorragiques buccales

i HTA (17/10)

1 Prise ponderale de 4kg en guelques jours
1 Dyspnee, souffle cardiague

1 Céphalees

1 Fievre a 38°c




Bilan biologique
i Thrombopenie severe a 1G/L (157 G/L 4] avant)

1 Anemie a 9.8g/dL (11.2 g/dL 4] avant)

IHemolytigue (haptoglobine effondree, LDH a 20N)
IMécanique : Schizocytes a 4.8%, test de coombs —

1 [nsuffisance rénale algue organigue severe
(clalrance a 22ml/min)
— Creatinine a 300 amol/L (vs 120 4] avant)
— Protéinurie de faible abondance < 2 gfZ24h




Cas clinique : synthese

Thrombopénie severe

réfractaire a la transfusion

Anemie de type mécanigue (schizo +)
Insuffisance Rénale Aigué organique
Fievre

Signes d'atteinte neurologigue




Purpura Thrombotique
Thrombocytopénique

1 Decrit par Moschowitz en 1925 :

1 Syndrome associant :
— 1) Anémie hémolytique mécanique (100%)
— 2) Thrombopénie de consommation (100%)
— 3) Signes neurologiques {90%)
— 4) Insuffisance rénale (40%)
— 5) Fievre avec sd pseudo grippal {(25%)







Epidémiologie

i Maladie rare : 4 cas / million d’hab / an

I En augmentation depuis plusieurs annees
1 Femmes (2/3)

i Possible a tout age

1 Susceptibilité genétique ethnigue




Facteurs déeclenchants

1 Infections : nombreux agents
1 Maladies auto-immunes : LEAD ...

1 Adénocarcinomes . estomac > 50%, sein,
poumons

1 Medicaments et vaccins : chimiothérapies

1 Grossesse et post partum (10-25%)
1 Greffe de CSH allogenigque




Physiopathologie

1 Microangiopathies Thrombotiques (MAT)
1 Définition histologigue :
— présence de thrombi au niveau des arterioles
terminales et des caplllaires
— responsable d'ischeémie tissulaire

— et de I'hemolyse mecanigue

Microcirculation

(sens du flux sanuin |




Pourquol la formation de ces
thrombi ?




Hemostase normale

Plaquettes
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Formation du thrombi

MEGA-multimere de facteur de VWF




Protéase ADAMTS 13 Petit multimere de WAF
(peu réactifs)




Physiopathologie du PTT

Auto AC anti-ADAMTS 13— = ){

Absence de protéolyse des Mega-multimeres

Poursuite de 'agrégation plaquettaire




Révelation du vWF par Western Blot
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Physiopathologie du PTT

1 Causes :
— autoanticorps anti-ADAMTS 13
= PTT acquis (adulte)

— mutation gene de la protease
=» PTT congénital (recidivant) (enfant)




Pronostic

1 Maladie grave avec mise en jeu du
pronostic vital : 90% de decessans TTT

1 Taux de rémission de 65 a 80% sous TTT

1 15% refractaire au TTT classique
130 % de rechute




Traitement du PTT

1 TTT du facteur déclenchant

1 Plasmathérapies :
— Echanges plasmatiques quotidiens jusgu’a
normalisation des plaguettes :

1 Apport ADAMTS 13
1 Retrait de I'auto AC

1 Protéase purifiee ou recombinante ?
1 Corticothérapie (1mg/kg) :
— Diminution de 'activite autoimmune




Traitement des PTT réefractaires

1 Critere : absence d'amélioration du chiffre
de plaguettes apres 5 jours

1 Alternatives therapeutigues :
—Rituximab (AC anti CD20) ++
—Immunoglobulines polyvalentes
— Splénectomie si rechutes a répétition
—Vincristine hebdomadaire
—Cyclophosphamide




Cas clinique : Anamnése (3)

1 Echanges plasmatiques guotidiens :
Efficacite rapide mais partielle a J10

1 Stabilite a 'espacement des echanges

1 Rechute clinique a J21 (HTA, céphalees)
et biologigue (thrombopénie, hemolyse)
— Arrét des échanges plasmatiques
— Rituximab (anticorps anti-CD20) introduit




Cas clinique : Anamnése (4)

1 Sortie a J76 d’hospitalisation :
— Plaguettes : 150 G/L
1 Suite de la prise en charge :

— 4 cures de rituximab d'entretien mensuel

— Traitement du myelome par Lenalidomide
(REVLIMID®)

1 Pas de récidive du PTT a 4 mois

1 Myélome en excellente réponse
therapeutique




HYPOTHESES ETIOLOGIQUES
dans ce cas :

1) Medicamenteux :
Bortezomib 7 Ciprofloxacine 7
2) Post-Infectieux : E. cofi ?
3) Myelome : peu probable
4) Syndrome de lyse 7
o) Réactivation du cancer du sein : exclue




L’essentiel a retenir :

1) Maladie rare mais de + en + frequente
2) Savoir demander des schizocytes
- anemie héemolytique
- thrombopeéenie
3) Ne pas transfuser des plaquettes sans
diagnhostic physiopathologique
4) Il existe des traitements spécifiques
efficaces
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