Et si c'était

un PTTa?

Le Purpura Thrombotique Thrombocytopénique acquis est
une urgence vitale. Sans diagnostic précoce, son issue peut
étre fatale.”?
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Le temps est contre vous...
Et si c'était un PTTa?!

La thrombopénie périphérique est
L au carrefour de plusieurs pathologies
a la prise en charge bien distincte.

Thrombopénie périphérique
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Anémie hémolytique mécanique
(schizocytes + Coombs négatif)

+
53
@@)G

Défaillance d’organes

o

Syndrome de MAT

Parmi les MAT, ily ale PTTa
qui est une urgence vitale

(Attention a ne pas confondre
avec un PTl ou un syndrome d’Evans)

MAT - Microangiopathies thrombotiques
PTTa - Purpura Thrombotique Thrombocytopénique acquis
PTI - Purpura Thrombopénique Immunologique
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Pourquol votre role
est-il crucial ?

Votre role est crucial dans le diagnostic de
cette maladie grave dont la rapidité de prise en
charge définit le pronostic du patient®.

v

. Retard de diagnostic:
A% )  tres fréquent dans
les cas de PTTa*“.

* cohorte de 38 patients dont 18 (47 %) ont eu un diagnostic retardé. La durée
édiane entre la premié italisation et le di: ic était de 5 jours.

Impact important sur la mortalité :

U

i

|: 90 % des patients :|

non traités décedent®.

Un diagnostic rapide permet d'organiser
une prise en charge spécialisée en urgence®

Premiers motifs de recours aux
urgences amenant au diagnostic d’'une
MAT®:

c La plainte somatique
non spécifique

e Consultation avec NFS
montrant une bicytopénie

NFS - Numération de la formule sanguine
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A l'examen clinique,

que constatez-vous?

Défaillances multi organiques,

une ou plusieurs parmi:

% de patient présentant une atteinte de lorgane

©

©

©
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CERVEAU?3?®
Céphalées
Troubles de I'équilibre
Confusion
Convulsion o
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CEUR5" @
ECG anormal
Douleurs thoraciques
Augmentation de
la troponine 59)
J
e N
REIN3® p
Augmentation de
la créatinine
Résultats d’analyse d'urine
anormaux E/‘)_@
J
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TROUBLES
GASTRO
-INTESTINAUX25
Diarrhée (+/- sang)
Douleurs abdominales %
Nausées 35
/vomissements
J
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Il s'agit d'une MAT, quels
examens complémentaires
effectuer?

.ﬁ La MATHJ

Anémie
Thrombocytopénie  hémolytique
sévere <30 G/L mécanique

Défaillance d'organes

Examens complémentaires a demanders®

Liste non exhaustive et non officielle.

Bilan d’hémolyse®

O Recherche de schizocytes sur le frottis sanguin

Source d'erreur diagnostic (20 %) : présence des schizocytes non sys-
tématique, peut-étre d’apparition tardive, d'ou I'importance de répéter
ce test plusieurs fois pour augmenter la sensibilité de I'examen

O Taux de réticulocytes
>120 G/L

Souligne le caractere
régénératif de 'anémie

O Hémoglobinémie:
basse

O LDH ~

O Test de Coombs:
Négatif

Source d'erreur diagnostic

(20%):

test pouvant se révéler légere-

O Haptoglobine
O Bilirubine libre

En rapport avec I'hémolyse et
la souffrance tissulaire des
organes

ment positif dans un contexte
de maladie auto-immune

Bilan de I'atteinte

organique

O Doser la créatininémie

O Effectuer un ECG

O Doser la troponine

O Effectuer une Tomodensi-
tométrie cérébrale

O Effectuer une IRM cérébrale
si besoin (en fonction de la
gravité des symptomes)

LDH - Lactate Deshydrogénase
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Vous avez identifié un PTTa,
que faites-vous?

=\

Utiliser le French Score comme score prédictif
d’une activité ADAMTS13 <10%°8:

Criteres®
A 4

Taux de créatinine sérique
<200 pmol/L (2,26 mg.dL-1)

Numération plaquettaire
<30G/L

au moins un critére est positif

Les anticorps antinucléaires positifs
peuvent également faire partie du French Score

Le diagnostic n'est confirmé que

! par le dosage de I'activité ADAMTS132

Prendre contact en urgence avec le référent MAT
de votre établissement hospitalier ou de la région.

Scannez-moi pour connaitre
votre référent MAT

| La transfusion de plaquettes est strictement

= contre indiquée®

. | Le pronostic du PTTa peut étre excellent,
il ne faut pas passer a coté®
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4 Saurez-vous identifier
@ le cas de PTTa?

(Réponse en page 9)

TN

20% Pourcentage
d'erreur diagnostic®

Parmi les 4 cas suivants,
lequel est un PTTa?

Amaigrissement

Conjonctives

Asthénie e
sub-ictériques

Pas de retentissement rénal ou neurologique

+ Anémie a 4,6 g/dL
+ Réticulocytes bas
+ Thrombopénie a 109 G/L
+ Neutropénie

Présence de schizocytes

Asthénie

Saignements

Purpura

Absence de défaillance organique

+ Anémie
+ Thrombopénie < 100 G/L




1JouDs




A Saurez-vous identifier
@ le cas de PTTa?

(Réponse en page 9)

Syndrome
hémorragique
cutanéo-muqueux

Absence de défaillance organique

+ Anémie hémolytique
+ Thrombopénie < 100 G/L
+ Neutropénie éventuelle

éﬁ@ Peu ou pas de schizocytes

Saignements
cutanéo-muqueux

Douleurs
abdominales
et lombaires

Asthénie

Arthralgie
et myalgie

Défaillance organique (ECG anormal)

+ Anémie hémolytique
+ Thrombocytopénie < 30 G/L
+ Créatininémie < 200 ymol/L

Présence de schizocytes

N
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Saurez-vous identifier
le cas de PTTa?

[ Avez-vous trouvé la réponse? J

CAS N°1 - REPONSE
v

[ Pseudo-MAT par déficit ]
en vitamine B12

Le dosage des réticulocytes est la pierre angulaire

de la démarche diagnostic devant une anémie
normo/macrocytaire isolée ou une bicytopénie'

Lérythropoiése inefficace est reponsable de I'anémie
macrocytaire arégénérative avec hémolyse intramédullaire.™

Les carences en vitamines B12 avec des tableaux de pancytopénies,
d’hémopathie maligne ou de pseudo-MAT représentent seulement
10% des cas’".

CAS N°2 -REPONSE
v

[ Diagnostic de PTI ]

Il s'agit d’un diagnostic d’exclusion définit initialement par la
thrombopénie (< 100 G/L)™.

CAS N°3 -REPONSE
A 4

I: Diagnostic de syndrome d’Evans :|

Frottis sanguin et examens autres:
1 bilirubine libre, T LDH, 4 haptoglobine et un test de Coombs
direct positif 12
Affirmation de 'hémolyse régénérative

CAS N°4 - REPONSE
A 4

I: Diagnostic de PTTa :|

Utiliser le score pronostique French Score® :

+ Thrombocytopénie < 30 G/L

+ Créatininémie < 200 pmol/L

+ French Score a 2, forte probabilité de PTTa
Confirmée par un déficit sévere de l'activité

L enzymatique d’ADAMTS13 (< 10%)®
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