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CMV :

DC:

EBV :

Hb :

HGK :
HPN :
HTP :
LHF :
MAT :
MNI :
NFP :

cytomégalovirus

dyskératose congénitale

epstein Barr virus

hémoglobine

maladie de Hodgkin
hémoglobinurie paroxystique nocturne
hypertension portale
lympho-histiocytose familiale
micro angiopathie thrombotique.
mononucléose infectieuse
numération formule plaquettes

ParvoB19 : parvovirus B19

Plq:

PNN :
SAM :
RMS :
SMG :
VIH :

plaquettes

polynucléaires neutrophiles

syndrome d’activation macrophagique
rhabdomyosarcome

splénomégalie

virus de 'immunodéficience humaine

© 2013 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

Pancytopénie,
aplasie médullaire

Pancytopénie(1)
PNN < 1,5 G/l
Et Hb < ZDS pour ’age

Signes d’anémie
Tableau infectieux
Hémorragies cutanéo-muqueuses
¥ 9 Et plq < 120 G/1

Sd Tumoral, dysmorphie, croissance staturo- Contexte (2) et examen clinique (3)
pondérale, signes hypertension portale ? NFP avec frottis/réticulocytes

Réticulocytes > 120 G/ :
périphérique

Réticulocytes < 120 G/ :
centrale ou périphérique (4)

Moelle osseuse . Moelle osseuse
(Pauvre (cellularité) ] [ Myélogramme (5) ] [ Normale ou Riche (cellularité)j
I

[Biopsie ostéomédullaire (6)]

Hypocellularité
franche < 30 %

Hypocellularité
modérée < 30 %

Déficit Déficit
QUANTITATIF QUALITATIF

A4
/Aplasie médullaire :

Présence d’une Présence d’une

* acquise
(idiopathique, anomalie clonale anomalie clonale
secondaire ou en cytogénétique : en biologie moléculaire :
HPN) Myélodysplasie Leucémie de forme

« constitutionnelle de forme aplasique aplasique

(Fanconi, DC)

Présence de cellules anormales :

» Leucémie aigué (7)

« Neuroblastome/Ewing/RMS/HGK

« Histocytose sévere (Letterer Siwe)j

Présence d’hémophagocytose:

SAM Primitif (LHF) ou secondaire

SMG : hypersplénisme ?

— HTP, MNI grave, Leishmaniose,
Niemann Pick, Gaucher

-

(Présence de signes évocateur

de maladies métaboliques :

—1 e« Cytopathie mitochondriale
(Pearson)

« Anomalie métabolisme B12

P
MO d’aspect régénératif :
« post-virale (CMV, EBV,

— parvo B19 ou VIH)
« Etiologie périphérique
(Sd Evans ? MAT : Schizocytes ?)




H Arbre diagnostique - Commentaires

(1) La découverte d’une pancytopénie doit faire analyser en
urgence la situation clinique avec évaluation de la tolérance
de ’anémie, du risque infectieux, et du risque hémorragique.
Cette évaluation repose sur U’état clinique de U’enfant mais
aussi sur interrogatoire et sur des examens biologiques simples
(CRP, hémocultures).

Les thérapeutiques urgentes adaptées seront mises en place
avant réalisation du bilan étiologique de la pancytopénie (prise
en charge d’une aplasie fébrile ou d’un tableau hémorragique
aigu par exemple).

(2) L’interrogatoire cherche a évaluer le délai de survenue des
signes cliniques (aigus ou plus chroniques), renseigne sur les
antécédents personnels et familiaux de ’enfant, notamment
sur les antécédents hématologiques mais aussi hépatologiques,
malformatifs et chirurgicaux (par exemple une malformation
du pouce opérée dans la petite enfance fera d’emblée évo-
quer le diagnostic d’anémie de Fanconi, une hépatopathie
et/ou une volumineuse splénomégalie seront évocateurs d’un
hypersplénisme).

(3) L’examen clinique recherche en premier lieu des signes de
gravité liés a la cytopénie :
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« Mauvaise tolérance de [’anémie : coloration, dyspnée, fré-
quence cardiaque, tension artérielle, céphalées ;

« Signes d’infection grave : fiévre, état hémodynamique
(temps de recoloration cutanée, fréquence cardiaque,
diurése, tension artérielle), foyer infectieux ;

« Signes hémorragiques cutanés ou muqueux mais aussi éva-

luation neurologique et ophtalmologique (fond d’ceil).

Il recherche également la présence d’un syndrome tumoral,
d’un syndrome dysmorphique ou malformatif et d’un retard de
croissance staturo-pondéral, des signes d’hypertension portale.
(4) Le caractére aigu du tableau clinique et un chiffre de réti-
culocytes élevé est en faveur d’une étiologie périphérique a
la pancytopénie (syndrome d’Evans), cependant il existe de
véritables cytopénies auto-immunes avec un taux de réticulo-
cytes bas : le caractére central ou périphérique ne pourra étre
affirmé que par le myélogramme.

(5) Il est recommandé de se rapprocher d’un service d’hémato-
logie pédiatrique pour le bilan d’une pancytopénie et avant la
réalisation d’un myélogramme.

Les examens réalisés sur le myélogramme comprendront dif-
férentes analyses avec au minimum un examen cytologique

(lames). En cas de suspicion de leucémie ou de myélodysplasie,
il faudra réaliser également : une analyse immunophénotypique,
une étude en biologie moléculaire, un caryotype médullaire et
’étude de l’index ADN. En cas de suspicion de cytopénies post-
virales des PCR virales sur moelle seront réalisées. Un tube pourra
éventuellement étre congelé pour réalisation d’analyses ulté-
rieures. En cas de doute il est préférable de réaliser |’ensemble
des examens afin d’éviter d’avoir a renouveler ce geste invasif.
La présence d’une thrombopénie ne contre-indique pas la réa-
lisation d’un myélogramme. Un pansement compressif sera réa-
lisé au décours du geste afin de limiter le saignement.

(6) La biopsie ostéomédullaire sera réalisée dans un centre spé-
cialisé d’hématologie pédiatrique.

(7) Le diagnostic de leucémie aigué est le premier diagnostic a
évoquer devant un tableau de pancytopénie chez l’enfant. L’ab-
sence de syndrome tumoral n’élimine pas le diagnostic qui sera
confirmé ou éliminé uniquement par le myélogramme.

Liens d’intéréts
L’auteur a déclaré n’avoir aucun conflit d’intéréts pour cet article.
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