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Découverte d’une neutropénie néonatale  
PNN < 6 000/mm3 à terme, de J0 à J7
PNN < 1 500/mm3 de J7 à J14
PNN < 1 000/mm3 de J14 à J28 

Avant la naissance
Portage Streptocoque B → sepsis

HTA maternelle → HELLP syndrome (3)
Séroconversion CMV, etc. → Fœtopathie virale 

RCIU

Circonstances de la naissance
Souffrance foetale aiguë

Signes infectieux (neutropénie = signe de gravité)

Examen clinique
Hépatomégalie, splénomégalie → Hémopathie maligne

Syndrome génétique → Shwachman (4), Cohen (5), etc. 

Biologie 
NFS : atteinte des autres lignées → hémopathie maligne

Hypoglycémie → Glycogénose Ib (6)
IgG, sous-pop lymphocytaires → Déficits immunitaires (7)

Anticorps anti-PNN → Alloimmunisation fœto-maternelle (8)

URGENCE = évaluation des signes infectieux 

Fièvre et/ou tout signe compatible avec une infection
Marqueurs inflammatoires

Présents (1)
Antibiothérapie à large spectre 

Discuter G-CSF en cas d’infection grave

Absents
Surveillance

Enquête étiologique

Antécédents familiaux
Origine ethnique (2)

Parents / Fratrie
Si enquête négative

Neutropénie persistante

Neutropénies constitutionnelles (9)
myélogramme + étude génétique
Neutropénie congénitale sévère

(ELA2, HAX1, G6PC3, etc.)
Neutropénie cyclique (ELA2) 

■ Abréviations
CMV : cytomégalovirus
G-CFS :  granulocyte-colony- 

stimulating factor
HTA : hypertension artérielle
IgG : immunoglobulines G
NFS :  numération formule  

sanguine
PNN : polynucléaires neutrophiles
RCIU :  retard de croissance  

intra-utérin
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■ Arbre diagnostique – Commentaires
(1) En cas de neutropénie sévère, tout signe infectieux conduit 
en urgence :

�� à réaliser un bilan infectieux (hémocultures, uroculture, 
prélèvements de lésions cutanées, prélèvements périphé-
riques) ;
�� à débuter une antibiothérapie probabiliste intra- veineuse, 
active sur les bacilles gram négatifs et les cocci gram (ex. : 
C3G + aminoside).

En cas d’infection grave, il est recommandé de se rapprocher 
d’un service d’hématologie pédiatrique pour discuter un traite-
ment par G-CSF.
(2) Une cause fréquente de neutropénie modérée est la neu-
tropénie ethnique qui concerne environ 15 % des sujets de race 
noire, des sujets méditerranéens (Crête) ou de la péninsule ara-
bique. Il peut être intéressant alors de disposer de l’hémogramme 
des parents, même si l’absence de neutropénie chez eux ne peut 
remettre en cause le diagnostic de neutropénie ethnique.
(3) HTA maternelle : risque de neutropénie = 50 % en cas de 
HELLP syndrome, associé au risque de prématurité et d’hypotro-
phie. Évolution en général favorable en 72 h après la naissance, 
mais parfois évolution prolongée et complications infectieuses.
(4) Syndrome de Shwachman (transmission autosomique réces-
sive, mutation SDBS, 1/200 000 naissances) :

�� atteinte hématologique (neutropénie ± thrombopénie mo-
dérée ± anémie modérée) avec risque d’évolution vers apla-
sie et/ou leucémie aiguë ;
�� insuffisance pancréatique externe (évolution vers l’involu-
tion graisseuse du pancréas) ;
�� atteinte cutanée (ichtyose) ;
�� atteinte osseuse (dysostose métaphysaire, thorax en carène) ;
�� diagnostic différentiel : syndrome de Pearson (cytopathie 
mitochondriale).

(5) Syndrome de Cohen (transmission autosomique récessive, 
environ 100 cas décrits) :

�� hypotonie + incoordination motrice + hyperlaxité ligamen-
taire ;
�� atteinte visuelle : myopie sévère, dystrophie chorioréti-
nienne ;
�� syndrome malformatif : microcéphalie, mains étroites, 
pieds petits et étroits avec sillon hallucal profond ;
�� granulocytopénie intermittente.

(6) Glycogénose Ib (transmission autosomique récessive, 
1/100 000 naissances) :

�� intolérance au jeûne (hypoglycémies), hépatomégalie ;
�� signes associés : infections (neutropénie + défaut du chimio-
tactisme), colite (Crohn- like), gingivostomatite aphteuse.

(7) Déficits immunitaires :
�� SCID (déficit immunitaire combiné sévère) : cause excep-
tionnelle de neutropénie néo- natale mais pronostic vital en 
jeu si retard diagnostique ;
�� hypo et agammaglobulinémie : parfois découvertes devant 
neutropénie, traitement basé sur immuglobulines intraveineuse.

(8) Allo- immunisation fœto- maternelle : incompatibilité fœto- 
maternelle pour un antigène des neutrophiles hérité du père. 
Nomenclature HNA (Human Neutrophil Antigens), avec cinq sys-
tèmes, et le plus souvent allo- immunisation anti- HNA1. Diagnos-
tic lors de la survenue d’une infection dans les jours qui suivent 
la naissance (omphalite), évolution favorable en 1 à 4 mois.
Une neutropénie auto- immune maternelle peut provoquer une 
neutropénie néonatale par passage d’auto- AC chez le fœtus. 
L’évolution est la même qu’en cas d’allo- immunisation.
(9) Neutropénies constitutionnelles primitives :

�� neutropénie congénitale sévère (mutation ELA2, HAX1, 
G6PC3, etc.) ;
�� neutropénie cyclique (mutation ELA2) : fluctuations régu-
lières des neutrophiles (cycle de 16 à 28 jours).

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

Correspondance :
Adresse e-mail : f.fouyssac@chu- nancy.fr (F. Fouyssac)


