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SYNDROME HENL@LYTIQUE ET UREMIQUE ATYPIQUE
TRAITE PAR LES ECHANGES PLASMATIQUES

Auteurs : Dammak I,qﬁ”awa Y, Bououni L, Rekik T, Ben Amor |,
Louati N et Menlf He@*




N
%6

~

SFTS o
" OBSERVATION

MARSEILLE

24- 26 2021
AIS o

@
<&
o

@ég
Etudiante, 22 ans %
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Enjuin 2020 :

— Fievre, arthralgﬁes éruption cutanée maculeuse, syndrome inflammatoire biologique
résolutifs sq&fs corticothérapie

— Dlagnostgé de maladie de Still évoqué mais non retenu

2@
N\
&

¢ 1 mmsﬁpres admise en médecine interne : &\\z"’
— Fqgévre a 38,3 ° C oscillante spontanément résolutive + oedemg@%les membres inférieurs
Q’”\Pas de syndrome inflammatoire biologique 60c;\\"°

— Ou elle développe une microangiopathie thrombothue Q(NIAT
Transféree en néphrologie pour dialyse et EP
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Triade : MAT
ANEMIE HEMOL\(ﬁQUE THROMBOPENIE INSUFFISANCE
SCHIZOCXTNRE <150G/L RENALE AIGUE

Anémie : @@ Plaquettes : Cre%tmemle
“Hb11->6 g/g{ - 150 = 30-40 G/L §8 - 345 umol/L
- normochrqme normocytaire Q«zﬁ
- fortemeﬁ‘t régénérative ‘Ooé"’@ Diurese :
retlculo%ytes = 435 G/L @ﬁ - 0,3 L /24 heures
- Hémolytique : LDH = 214 > 1192 UI/L o
- schizocytes =6 a27 % &
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ENQUETE ll'I'IOLOGIQUE MAT
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Aut}:‘é AH

MAT secondaires a une

maladie autoimmune
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“*Absence d’Ac anti- -érythrocytaires
Echo-coeur normale -

MAT secondaires
médicaments =0

S {} - infection respiratoire =0

- AAN (-), typage (-) o> ] - Grossesse =0
- Enquéte allergologique (@7\0 MAT secondaires - HTA=0
- Fievre, éruption : factgﬁr - Greffe=0

déclenchant / etlolgﬁlque Déficit en Carence en - CIVD /SCAP =0

g &/\{b homocystéine : ge cobalamines : rétic || - Sérgfgies VIH et virales (-)

&db\e \@eé\\
& MAT idiopathiques &

FIT

idiopathique/congénital

Atteinte
neurologique
prédominante
Estimation ADAMTS-
13>10%:

- Plg>30G/L

- Créat > 200 pL/L

SHU typique
Enfant +++
Escherichia coli
producteur de Shiga-
toxine
Diarrhée sanglante
(80%)

Copro + hémocultures

(-)

<
suba
Atteinte rénale exclusmg@
= Dosage : *"’Q
= C3,C4: ng?mal
. Facteur%dﬁl Facteur |, Facteur B, MCP : non faits
Déficit géngenltal / acquis :Facteur déclenchant ?
AduLté’Jeune
Ab@?ence de cas dans la famille
#\bsence de rechutea 1 an
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&oo% Délai :
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o> Separateur :
.\00 :
& Abord veineux:
66
Q,&olute de remplacement
.<<‘°
& Nombre :
%O
©
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Rythme :

Volume plasmatique moyen échangé :

Traitement associé :

Des son transfert en néphrologie
a flux continu (Cobe Optia)

Cathéter central fémoral
\b\

: PFCisogroupe 5
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10 = 2 séries consecutlvés de 5 séances
suite a une reascentg@n de la créatinémie
guotidien penda@f 7 jours

puis 1Jour/2«°

~ 1 mas&eeplasmathue
2590 m{extrémes de 1816 4 3270)

Cogﬁ’&théra pie

Q
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As‘éensmn réguliere et durable des plaguettes

5eme Ep
ficacite Immedla%e Fonction rénale normale o 3¢Me EP
STicagys # P Réascention de la créat aprés 5¢™¢ EP és@ puis 7¢me EP
5@""’& Chute réguliere des schizocytes < 2% Q@&Q’\\ 7¢me Ep
XN <
& Alan  Absence de rechute c;\\of
. Absence d’effets indésirables second%lres
Tolérance =
transfusions / EP &
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RECOMMANDATIONS
ACTUELLES

MAT
Y
DIAGMNOSTIC
ETICLOGIQUE
Y
TRAITEMENT ADAPTE
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o En Tunisie :

@oﬁOMMENTAIRES

SHUa :

Difficultés d’acces
« Dosages spécifigues :

- ADAMTS -13
délai

- Facteurs du C’ : Tunis/ délais
« Ac Mo anti-C5 : colt +++

France / colt /

17

=» Diagnostic clinique /
rétrospectif &

=2 TTT empirique par E?
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- Tests spécifique : Limités
a de rares laboratoires

=>delai # |'urgence
thera&éuthue

- Mﬁtatlon génétique non
@ﬁetectable ~ 30 %

#cier facteur déclenchant /
étiologique : difficile
- Ac Mo anti-C5 : colt +++
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 ASFA (2019) : EP/ tga"ﬁsfusion de plasma, recommandeés :

&O

— Attente des r@sﬁitats des tests spécifiques

— Ac Mo aQﬁ?ES (Eculizumab) non disponible
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- Catégsrie | -» SHUa idiopathique o
. Cat&gorie Il = SHUa congénital Grade ZC
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* Notre jeune patiente : OSHUa Diagnostic d’exclusion et ttt par EP empirique

N4

= Evolution : it

\)\(‘

— Favorable : hematologlque + rénale / Ce qui n'est pas toujours le cas
Semble avqnf été conditionnée par :

24- 26 2021
AIS o

&
)

— ﬁ)rme clinique peu sévere \ﬁ\\
E < Début précoce des EP (délai 1°" — 4°™¢ jours) W&Q“\\
@(@ — L'absence de rechutes rénale : éventuelle mutatLefn ?
— EP: @Q@

— Effets indésirables posttransfusionnels / ég?a‘fheters centraux
— sauver le pronostic fonctionnel rénal ,\\«‘@%@
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