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UN SHUa...
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SHUa : Syndrome Hémolytique et Urémique atypique. f
PTTa : Purpura Thrombotique Thrombocytopénique acquis. SO n o I



PRINCIPAUX SHU DE LADULTE DEVANT AVEZ-VOUS PENSE AU PTTa

@ SHU atypique' @ SHU secondaire' L‘,|N SYNDROME PURPURA THROMB,OTIQUE INCIDENCE /
INCIDENCE/ Forme la plus HEMOLYTIQUE ET THROMBOCYTOPENIQUE 4 cas par million/an?
(S),EiCF?:TF\)gr/mI”IOﬂ " gﬁsg:‘segéﬁtzl;ﬁezsl ?d““e UREMIQUE ATYPI Q e HoeUl 3 femmes poursgﬁoﬁggsé
3 femmes pour 1 homme médicamerf]}s, infection, (S HU a) (PTTa) 2 Survient principalement
Peut survenir a tout age, cancer, grefre, a partir de la 4¢ décennie®
al'inverse du SHU STEC+ Qrossesse..

survenant principalement
chez les enfants

— s ————
Le SHUa et le PTTa sont des MICROANGIOPATHIES THROMBOTIQUES (MAT) définies par l'association de '?:
ANEMIE HEMOLYTIQUE MECANIQUE THROMBOPENIE PERIPHERIQUE DEFAILLANCE D'ORGANES
etz e ieside Coomits | DE CONSOMMATION de sévérité variable
LE PTTa MENACE LE PRONOSTIC VITAL*
ET CONSTITUE UNE URGENCE MEDICALES.
¢ VOUS PENSEZ A UN SHUa DEVANT!: ¢ LES CARACTERISTIQUES DU PTTa:
SIGNES CLINIQUES DEFAILLANCE D'ORGANES SIGNES CLINIQUES® DEFAILLANCE D'ORGANES
o Purpura o Atteinte neurologique e Purpura o Atteinte neurologique®®”
« Fatigue o Atteinte cardiaque —— » Fatigue » Atteinte cardiaque
» Douleurs abdominales « Atteinte digestive [— « Douleurs abdominales & lombaires 4 Autres atteintes possibles?
o Ecchymoses « Insuffisance rénale aigué « Arthralgie & myalgie (digestive, pancréaltique et p|u§
classiquement sévere « Saignements cutanéo-mugqueux rarement pulmonaire ou oculaire)
o Insuffisance rénale, en régle modérée®
VOUS AVEZ EXCLU'?: ] . i i
% , o Cohorte de 772 patients : Sur 40% des patients ayant présenté
™ Syndrome d'Evans ™ Carence en vitamine B12 et folates une insuffisance rénale, 10% ont souffert d'une insuffisance rénale aigué®.
M Autres SHU I Déficit en cobalamine C
™ Sepsis sévere ™ Coagulation intravasculaire disséminée Le PTTa est une maladie auto-immune causée par des auto-anticorps

dirigés contre I'enzyme protéolytique ADAMTS13. La forme

M HTA maligne . . . : .
non clivée du facteur Willebrand entraine la formation de microthrombi??,

LE DIAGNOSTIC DE CERTITUDE DU PTTa:
repose notamment sur un déficit sévere (< 10 %)
de l'activité enzymatique dADAMTS13*.
Pensez a utiliser le score pronostique FRENCH SCORE
si les résultats de I'activité dADAMTS13 ne sont pas disponibles en urgence? :
thrombopénie < 30 G/L, créatininémie < 200uM et test ANA positif*

LE DIAGNOSTIC DE CERTITUDE DU SHUa::

repose sur les résultats du bilan étiologique,
l'activité ADAMTS13 détectable (> 10 %),

la recherche d'infection a STEC ou de maladie métabolique,

I'étude des genes de la voie alterne du complément’.

HTA : hypertension artérielle ; STEC : Shiga Toxin-producing Escherichia coll. ADAMTS13 : disintegrin and metalloprotease with thrombospondin type-1 repeats-13 ; ANA : anticorps anti-nucléaire.
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