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Anémie Hémolytique de l’Enfant



§ Thetis 12 ans, consulte aux urgences pour asthénie, ictère et 
urines foncées évoluant depuis 2 jours 

§ Pas de fièvre ni contexte infectieux 

üQue doit on évoquer et que rechercher comme signes de gravité ? 

ü Une hémolyse aigue 

ü Recherche une altération Hémodynamique, Neurologique, Rénale 



§ Quel bilan réalisé aux urgences devant une suspicion d’hémolyse 
aigue ? 

§ NFS Réticulocytes – Contacter le laboratoire pour lecture du Frottis
§ Recherche de schizocytes
§ Test de Coombs
§ Bilan rénal et ionogramme sanguin 
§ LDH Haptoglobine Bilirubine 
§ Sérologie infectieuse 
§ Bilan immunologique 

§ Recherche d’arguments pour une hémolyse d’origine EXTRA érythrocytaire



Et recherche d’arguments pour une hémolyse d’origine INTRA érythrocytaire

§ Electrophorèse de l’Hémoglobine 

§ Dosage enzyme érythrocytaire – rechercher la notion d’ingestion 
de fèves dans les jours qui précèdent les signes cliniques  ? 



§ Cliniquement, pas de signes de gravité : hémodynamique stable, examen 
neurologique normal et diurèse conservée

§ Au bilan biologique : 
§ Anémie à 6 g/dl avec Réticulocytes à 200 000 
§ Haptoglobine effondrée et Majoration de la bilirubine et LDh
§ Bilan rénal correct et ionogramme sanguin équilibré 
§ Coombs + 
§ Absence de schizocytes

§ Quel diagnostic évoqué ? 

§ Anémie hémolytique Auto immune 

§ Quelle est la prise en charge ? 



§ Faire un bilan immunologique avant début thérapie 

§ Pas de signes de gravité – ne pas transfuser 

§ Mise sous corticothérapie 2 mg/kg/ jour 

Quel traitement ?



§ Rupture de la tolérance immune: rôle pathogène d’auto 
anticorps

§ AH liées à la présence d’Auto-Ac dirigés contre un Ag de la 
surface des GR : les GR recouverts d’Ac sont « sensibilisés » et 
seront détruits, soit :

§ - par phagocytose dans les tissus (= hémolyse intra 
tissulaire),

§ - soit par lyse en présence de complément dans la 
circulation sanguine (= hémolyse intra vasculaire)



§ Prise en charge hématologique en urgence

§ ATTENTION en cas d’altération hémodynamique, neurologique, 
rénale ou déglobulisation sévère avec hb 3-4 g/dl 

Mise en condition : 
§ Perfusion 
§ 02
§ Hydratation 
§ Acide folique 
§ ATB adapté 



§ Transfusion : 
§ pas de seuil dépend de la tolérance clinique – contact avec 

médecin de l’EFS risque d’allo/auto risque vital

§ Corticoides 2 mg/kg/j IV/PO en 4 x jusqu’à 4 mg/kg/j 
§ selon type de Coombs la durée peut aller de 3 à 12 mois 
§ Mesures d’accompagnement corticothérapie prolongée

§ Objectif Hb > 11 et Réticulocytes < 120 000 



Corpusculaire 
Non corpusculaire 

Acquise

Hémoglobinopathie 
: Thalassémie 

Drépanocytose 

Enzymopathie : 
G6PD 

Pk

Anomalie de 
membrane : 

sphérocytose , 
stomatocytose …

Immune : Allo 
imune , auto 

immune, 
immunoallergique

Mécanique : 
PTT/SHU, CEC , 

Valve, CIVD

Autres : Paludisme, 
Wilson, HPN



§ Petite fille – 10 ans 
§ Originaire du Sénégal
§ Drépanocytose homozygote SS

§ Taux Hb de base : 9-10 g/dL
§ Plusieurs CVO
§ Pas de complication grave de type AVC , STA ou 

infection sévères 
§ Traitement : Speciafoldine + Oracilline
§ Dernier bilan annuel correct 



§ Elle consulte aux urgences pour des douleurs 
abdominales évoluant depuis 24h h EVA=8/10 mal 
calmées par paracétamol

ü Que recherchez vous a l’interrogatoire comme facteur de risque de 
CVO?

ü Fièvre 
ü Diarrhée 
ü Exposition au froid , séjour en altitude 
ü Effort physique prolongé



§ Absence de facteurs de déclenchant retrouvé 

§ Constantes : T°=36,8° TA=10/6  FC=92 bpm Sat=97% 
§ Examen physique :

§ Abdomen souple dépressible sensibilité diffuse non 
météorisé BHA + pas d’hépatosplénomégalie

§ Pas d’ictère
§ BU nég pas de douleur à l’ébranlement lombaire
§ Le reste est sans particularité 

üQuel bilan biologique chez une drépanocytaire 
aux urgences ? 



üNFS Plaq RAI 
üIonogramme Bilan hépatique et pancréatique
üCRP

§ Hb=9,9 g/dL
§ GB= 8,6 G/L  CRP = 4 mg/L
§ Na+=138 mmol/L   K+= 4,6 mmol/L   Créat=36 μmol/L   Urée=3,6 

mmol/L  
§ TGO/TGP = 26/28 U/L

§ Finalement elle est hospitalisé en pédiatrie pour prise en 
charge de sa CVO abdominale , faut il faire d’autres examens ? 



§ Pas nécessairement en l’absence de signes de gravité 

üQuel va être la prise en charge initiale ? 
§ Pose d’1 VVP pour hydratation IV 3L/m2/j
§ Oxygénothérapie 3 L/min
§ Palier 1 en Systématique : Paracétamol et AINS
§ Nalbuphine IV +/- Morphine selon EVA
§ MEOPA (max 1h/j)
§ Mise en place d’une Spiromètrie inspiratoire pour augmenter 

l‘ampliation thoracique et prévenir le STA : 10 inspirations / 2 
heures



§ Persistance de la douleur EVA >5 malgré traitement antalgique 
bien conduit par morphine

§ Et apparition de vomissements bilieux avec une défense en FID et 
de la fièvre 

ü L’échographie puis le TDM abdominal confirme le diagnostic 
d’appendicite rétrocaecale sans péritonite

ü Quel est la conduite à tenir ? 



üMise à jeun
üTraitement antibiothérapique en 1ere intention IV 
üSelon évolution : programmation d’une chirurgie 

après échange transfusionnel

§Finalement amélioration clinique et relais 
per os de l’antibiothérapie, mais persistance 
de douleurs lombosacrées après retour a 
domicile…



A l’examen : douleurs abdominales + lombosacrées + vomissements 
alimentaires + diarrhées liquides non glairo sanglantes

§ Constantes : T°=37,2° TA=9/6 FC=94 bpm Sat=98%
§ Examen physique :

§ Abdomen souple dépressible sans signe d’irritation péritonéale, 
douloureux épigastre + flanc droit,  BHA perçus.

§ BU nég,  pas de douleur à l’ébranlement lombaire 
§ Hb=9,3 g/dL
§ GB= 10,6 G/L  PNN=6,1 G/L  CRP = 5 mg/L
§ Na+=139 mmol/L   K+= 3,7 mmol/L   Créat=34 μmol/L   Urée=3,6 mmol/L  
§ TGO/TGP = 111/84 U/L  GammaGT= 333 U/L
§ Lipase = 138 U/L (3N)

§ Qu’évoquez vous ? 

§ Pancréatite biliaire favorisé par la  mise à jeûn, les ABT (Ceftriaxone) et la 
Drépanocytose



§ Echographie abdominale : présence de lithiases 
vésiculaires

§ Refroidissement par antibiotiques

§ Chirurgie de cholécystectomie et appendicectomie à 
distance après échange transfusionnel (HbS <30%)



§ Rechercher une CVO avec signes de gravité (non douloureuse):
§ Cécité unilatérale (occlusion art centrale de la rétine)
§ Examen neuro complet (AVC)
§ Examen verge systématique (priapisme)

§ Rechercher des signes d’anémie associés
§ Pâleur (ongles, lèvres, conjonctives),
§ ictère (conjonctives, urines foncées), 
§ tachycardie

§ Rechercher des signes d’infection associés
§ Hyperthermie, inflammation locale, gène respi, polypnée, désaturation, 

diarrhée, vomissements...



§ Attention au STA : association de fièvre et/ou symptômes 
respiratoire associé à une infiltration récente sur la RT 
§ Fièvre – toux 
§ Douleur thoracique 
§ Tachypnée 

§ L’hypoxie est un facteur de gravité pas diagnostique 

§ Les CVO à risque +++  : 
§ vertébrale 

§ thoracique 
§ abdominale sévère 



§ Intérêt de la spirométrie incitative (/2h et la nuit) : diminution 
des complications respiratoires 

§ STA avant 3 ans haut risque de récidive 

§ Complications du STA : 
§ SDRA
§ HTAP aigue 
§ Thrombo-embolie 
§ Syndrome obstructif et restrictif 
§ Cérébrale : PRESS, AVC massif ou infra clinique 



§ Ex complémentaires fonction de la clinique
§ Biologie: 

§ recherche d’anémie (/Hb de base)
§ Paramètres infectieux
§ Bilan hépatique, pancréatique, rénal

§ Radiologie:
§ Pas de radio d’une CVO osseuse simple
§ Radio si douleur épaule ou hanche
§ Rx Thorax si signe respi ou fièvre
§ Echo abdo si dl abdo et perturbation bilan hep (cholecystite)
§ Imagerie cérébrale si signe neurologique



§ Traitement de la CVO simple
§ Tt de base: Hydratation 3l/m²

Oxygénothérapie  3l/mn
Antalgiques

§ Si anémie associée: TS
§ Si infection associée: ATB
§ Si signes de CVO grave: ttt de base + traitement spécifique



§ Traitement de la CVO grave

§ Prise en charge en réanimation ou soins intensifs
§ Traitement de base +
§ Echange transfusionnel manuel ou sur machine.

But: diminuer l’HbS de 100% à <30%
§ traitement en fonction du critère de gravité:

§ Antibiotiques si infection associée
§ Effortil ou drainage chirurgical si priapisme
§ Assistance respiratoire si STA



§ CAT Anémie aigue chez un drépanocytaire : 

§ Rechercher une séquestration splénique 
§ Primo infection B19 
§ Accident post transfusionnel 
§ Anémie aigue dans le cadre d’une CVO ou fièvre 



§ Angelina, nouveau né à terme

§ Grossesse sans particularité

§ 2 frères âgés de 6 ans et de 4 ans sans ATCD

§ Naissance à 38 SA+2 par césarienne sur utérus cicatriciel. 
Apgar 10/10

§ Le PN =2.890 kg ,TN =48 cm

§ Ictère cutanéo muqueux à J1 : BF = 214 µmol/l

> Conduite à tenir  ? 



§ Examen clinique 

§ Dosage de la bilirubine plasmatique (tout ictère dans les 24 
premières heures de vie) 

ØBilirubine totale= 210 µmol/l, directe 13 µmol/l

§ Photothérapie  



A la maternité…

Photothérapie à J1, puis J2 ( BF 230 ), J3 ( 265) 

(le BF est corrélé à la bilirubine sanguine)

> Comment compléter le bilan ?



Recherche une hémolyse : 

- NFS pq réticulocytes : hémoglobine, réticulocytes, VGM 

- Coombs

- Groupage / vérifier le groupe de la mère : +++ 

> Éliminer une incompatibilité foeto maternelle de groupe ABO





§ Résultats du bilan à J3 : 

- Hémoglobine 14,1, VGM 105 fl, PQ 241 170, GB 16 000

- Coombs négatif, groupe O+(groupe mère O+)

- Bilirubine 192

> qu’en pensez vous ? 



§ Elle sort de la maternité à J4 , la bilirubine le jour de la 
sortie est à 170 , elle a repris du poids et l’examen 
clinique est normal.
§ Rendez vous à 3 semaines à la consultations avec examen et contrôle de 

la NFS : 

ØExamen clinique : pâleur légèrement ictérique et pas de 
SMG.

ØHémoglobine  9 g/dl ,VGM 95fl,  réticulocytes 180 
000/mm3 , CCMH 33, plaquettes 251 000 / mm3, GB 16 
520 /mm3, bilirubine totale 190 µmol/l, directe normale

ØBilan martial : sans particularité
>Que pensez vous de la NFS? 



Ø Hémoglobine (selon l’âge) ANEMIE
Ø VGM : Macrocytose > Microcytose physiologique :VGM < 70 + âge entre 

2-10ans
Ø TCMH : teneur en Hb dans le GR  (28-32)

Ø Réticulocyte : REGENERATIVE 



CAS N°3 - QUEL BILAN À COMPLÉTER DEVANT 
UNE ANÉMIE RÉGÉNÉRATIVE AVEC 
HYPERBILIRUBINÉMIE?

ØCompléter le bilan d’hémolyse : LDH Haptoglobine 
(Bilirubine, contrôle Coombs, reticulocytes), 
schizocytes, frottis

ØRechercher cause corposculaire
ØEliminer autres causes d’hyperbilirubinémie

néonatale : bilan hépato biliaire, ECBU (si 
hyperbilirubinemie mixte)

LDH 500, haptoglobine <0,1; Coombs toujours 
négatif, frottis avec anisocytose des GR



CAS N°3 
ÉTIOLOGIES D’HÉMOLYSE
Extra corpusculaire:

- Immune : AI ( COOMBS) (Immunoallergique, alloI contexte age)

- Mécanique : SHU, PTT congénital( FROTTIS schizocytes)

- Toxique : recherche médicaments à l’interrogatoire 

- Infection (CMV, Toxo, Palu)

Corpusculaire:

- Enzymopathie : dosage G6PD, pyruvate kinase 

- Membrane du GR : Sphérocytose héréditaire (cytométrie de flux), autres pathologies 
hémolytiques constitutionnelles (ektacytométrie, analyse de la membrane des GR)

- Hémoglobine : drépanocytose , thalassémie ( Electrophorèse Hb)

(Hémoglobinurie paroxystique nocturne, adulte)



CAS N°3 

§ Suite au diagnostic de Sphérocytose héréditaire, la maman nous signale que sa grande 
sœur a été splenectomisé à 3 ans et est atteinte d’une SH…. Le diagnostic est posé :  
Sphérocytose héréditaire  par cytométrie de flux.

§ Angelina rentre à la maison avec de la spécialfoldine et des injection d’EPO 3 fois par 
semaine.

§ Elle revient le 11/02/14 aux urgences adressé par le medecin traitant suite à un bilan fait 
en ville pour majoration de la pâleur : anémie avec une hémoglobine à 5.6 g/dl et 
réticulocytes à 40G/L, bilirubine 30umol/l

A l’examen : pâleur cutanée diffuse. Pas d’ictère majoré. Pas d'hépatosplénomégalie. Bonne 
tolérance de l'anémie. La maman décrit une diarrhée après chaque injection d’EPO.

Ø Conduite à tenir ? 



CAS N°3

Øtransfusion CGR phénotypé étendu: 15 ml/kg 

Øarrêt des injection d’EPO pour intolérance et innefficacité, et 
programme transfusionnel mis en place  

> Etiologie de l’anémie aigue ?



CAS N°3 

§ Anémie arégénérative chez un enfant porteur d’une maladie 
hémolytique chronique

§ Infection à parvovirus B 19 +++++



BILAN DEVANT UNE ANÉMIE 
HÉMOLYTIQUE CHEZ LE NOURRISSON  

§ Interrogatoire, ATCDs familiaux, ictere précoce

§ Bilan standard : NFS + réticulocytes, frottis sanguin, schizocytes, LDH+bilirubine T/C + 
haptoglobine, bilan martial (suivi surcharge)

§ Echographie abdominale : à discuter selon l’âge de l’enfant ; peut être faite en ville
(splenomégalie, lithiase vésicualire)

§ Bilan spécialisé : 

- Cytométrie de flux (Diagnostic de maladie de membrane par CMF (sphérocytose
héréditaire ), 

- Enzymes erythrocytaires G6PD et PK, Test Coombs

- Ektacytométrie (Etude de la déformabilité membranaire ) ,

- Electrophorèse des protéines de la membrane érythrocytaire,

- Analyse du polymorphisme du promoteur UDGTP1 (maladie de Gilbert)



§ Maladie constitutionnelle du globule rouge (GR) fréquente en 
Europe du Nord et en Amérique du Nord 

§ Déficit quantitatif ou qualitatif de certaines prote ́ines de 
membrane, en l’occurrence : ankyrine, bande 3, spectrine

§ AD dans 75% de novo 25%

§ Plusieurs gènes impliqués

§ Anémie très variable : asymtomatique à très sévère (8-11 
g/dl), sphérocytes et excès de cellules hyperdense + HDM : 
diagnostic facile sinon….

§ Primo infection B19 ++++ NON régénératif !

Delaunay J. The molecular basis of hereditary red cell mem- brane disorders. Blood Rev 2007)



- Hémoglobine normale à la naissance 

- Réticulocytes élevés

- Diminution rapide dans le 1 er mois de vie

- Transfusion dans les 3 semaines de vie (30-40% des 
cas ) 

- Ictère 80% nouveau né sans SMG : 2 principales causes 
> G6PD >>>> anomalies de membranes



PRISE EN CHARGE 

§ Surveillance clinique et biologique : NFS réticulocytes/ mensuelle

Puis espacement. 

§ Penser à la PCR B19 si pâleur, fatigue ou accentuation brutale de l’anémie, 
parfois profonde et arégénérative

Traitement : 

- Folates

- EPO: pas toujours mais souvent efficace chez le nourisson

- Transfusion sanguine

- Chélation si polytransfusion

- Splénectomie partielle ou totale : améliore la durée de vie des GR, 
diminue l’hémolyse mais ne règle pas  le problème de membrane. > selon 
score QdV et faire bilan thrombophilie (CI absolue stomatocytose
associée)

- Ablation de la vésicule biliaire si lithiase



§ Le gène qui code pour cet enzyme : CHR X 

§ 1ere enzymopathie monde  > 200Millions porteurs 

(Méditerranée, Asie, Afrique)

§ A l’état de base : hb normale mais si stress

ØHémolyse intra vasculaire aigue = peu ictérique si très aigue

ØEnzyme présente que dans le GR



§ Tableau clinique : 

- Ictère néonatal

- Médicaments toxiques: sulfamides BACTRIM, urate oxydase = 
Fasturtec (!!!!ttt leucémie), vitamine C

- Infections

- Favisme : fèves, figues de barbarie

- Anémie hémolytique chronique



ETIOLOGIES DES ANÉMIES CHEZ L’ENFANT
PAP PÉDIATRIE


