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Tout commence... par une anémie

* Kenza, 3 ans
e Pas d’antécédent notable

e Adressée aux UP par son médecin traitant
e Asthénie et perte de poids depuis 1 semaine
* Bilan réalisé en externe

Anémie isolée (Hb 6,7 g/dL)

Quel bilan chez I'enfant devant une anémie ?
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Source : https://pap-pediatrie.fr/hematologie/anemies-du-jeune-enfant
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A lI'examen clinique :

- Pale, apathique
- Examen neuro N, examen cardiopulmonaire N

- Abdomen balloné, météorisé ++, diarrhées décrites
par la maman depuis quelques jours

- Bon développement psychomoteur
- Infléchissement pondéral (perte de 2 kg en 1 an)
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... une anémie par carence martiale
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Source de I'image :
http.//jeanpaul.dessaux.free.fr/Pediatrie/alimentation_nourrisson/Topo_hypotrophie_nourrisson.pdf
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... uUne anémie par carence martiale

Hospitalisation en pédiatrie :

Transfusion d’un CGR

Supplémentation en fer et en B9 débutée

Retour au domicile

Suivi en HdJ avec réception du bilan
complémentaire

Réalisation d’un ASP devant le ballonnement
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24h plus tard...

&L

Au domicile :

* Crise tonico-clonique avec convulsions de I’lhémicorps droit, téte et regard
déviés a gauche.

* Pas de signes de sepsis, glycémie normale
* PEC pré-hospitaliere : valium IRx2, rivotril IV

A l'arrivée aux UP :

e 2¢ dose Rivotril IV permettant de faire céder la crise
* Imagerie cérébrale (TDM puis IRM dans le service)
 PL

Céfotaxime + Zovirax
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Thrombophlébite cérébrale étendue
du sinus transverse et du sinus
sigmoide gauche, étendue en aval a
la naissance de la veine jugulaire
interne associée a un hématome
intraparenchymateux temporal
gauche.

e Pas de déficit neurologique séquellaire.
e Début d’un traitement anticoagulant pour une durée
d’au moins 3 mois.
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Bilan de 'anémie initiale :

-VGM 51,9 fl

- ferritine 3 ug/L, fer 6
pmol/L, coefficient de
saturation 3%

- vitamine B9 2,59 ng/ml
(norme 3,9) ; vitamine B12
1449 ng/m (norme 770)

- TSH 7,07 recontrolée a 1,4.

- électrophorese de
I’'hémoglobine : profil AS

- activité G6PD 52,6 U
(norme 14,2)

Pl

Bilan étiologique

. 23" Journées

Bilan de thrombophilie :

-TP 78%, TCA 0,8

- AT 80%

-PS 23% ; PC 19%

- Hyperhomocystéinémie

- ACC / anticardiolipines /
anti-B2GP1 négatifs

- facteur V Leiden négatif

- mutation MTHFR négative
- mutation prothrombine
négative

Bilan de dénutrition :

- albumine diminuée

- vitamine B1 et B6 normales
- déficit en vitamine D et zinc
- Calprotectine fécale
augmentée, élastase
diminuée

- Dosage des
immunoglobulines normal
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Pour résumé, Kenza 3 ans, a présenté une anémie par carence martiale
symptomatique puis un état de mal épileptique secondaire a une
thrombophlébite cérébrale.

Il existe une perte de poids associé a des signes biologiques de
dénutrition et de carences, des diarrhées chroniques apres
réinterrogatoire et un infléchissement de sa courbe pondérale.

A quoi pensez vous ?
Quels examens complémentaires feriez vous ?



1 & 2 décembre 2023

- y
23 ™ Journees

Bordeaux - Hotel Pullman 1 v d’Urgences Pediatriques du Sud-0Ouest

Ac anti-tranglutaminases (618 CU, neg si <20) et anti-endomysium positifs
HLA DQ2 positif

— Diagnostic d’'une maladie coeliaque
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Signes digestifs

La maladie cceliague en bref

Signes
Maladie dysimmunitaire systémique déclenchée par extra-digestifs
le gluten = atrophie villositaire
Sous diagnostiquée
1/150 a 1/200 personnes en Fr (1% de la population)
Prédisposition génétique (98% HLA DQ2 ou DQS8)
Dépistage de la fratrie
TTT : exclusion du gluten apres le diagnostic (pas de
régime d’épreuve).
Situations
spécifiques

Diarrhée chronique ou
intermittente

Constipation chronique résistante
au traitement habituel

Douleurs abdominales chroniques
Distension abdominale

Perte de poids, retard de
croissance pondérale et/ou
staturale

Retard pubertaire, aménorrhée
Irritabilité, fatigue chronique
Neuropathie

Arthrite, arthralgies

Anémie par carence martiale
chronique

Déminéralisation osseuse
(ostéopénie, ostéoporose)
Fractures répétées

Aphtes récurrents, stomatites
Dermatite herpétiforme (type rash)
Lésions de |’émail dentaire
Anomalies du bilan hépatique
Maladie cceliaque chez les
apparentés du premier degré
Pathologie auto-immune : diabéte
de type 1, thyroidite, hépatopathie
Trisomie 21, syndrome de Turner
Syndrome de Williams

Déficit en IgA
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2020 : dernieres recos sur la maladie

What' in th
e cceliague par I'ESPGHAN

guidelines?

* Forinitial testing, the
comb|nat|on+oft<?tal lg‘ﬁf and  Children with positive TGA-IgA
IgA class ant‘|bod|e5 against but lower titers (<10 times upper
transglutaminase 2 (TGA-IgA) limit of normal) should undergo

is recommended as this is most
accurate and cost-effective.

EMA-IgA or DGP-1gG need not
be tested initially * HLA testing and presence of

_ symptoms are not obligatory
* The no-biopsy approach for CD criteria for a serology based

diagnosis is confirmed to be diagnosis without biopsies.
safe in children with high TGA-

IgA values =10 times the upper
limit of normal with accurate,
appropriate tests and positive
endomysial antibodies (EMA-
IgA) in a second serum sample

biopsies to decrease the risk of
false positive diagnosis.
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Stratégie diagnostique de la maladie cceliaque :

Sérologie MC +

Suspicion MC

I

Groupe a risque MC

}

Dosage IgA totales et IgA ATG

A

IgA totales basses

Pas MC

non
v A |
» IgA totales N IgG ATGOuEMA Risque*
sl e i faux négatifs ?
IgA ATG - IgA ATG> 10N IgAATG< 10N + oui
HLA DQ2/DQ8
Risque* Dosage IgA EMA i » EOGD + biopsies « —— Y
faux négatifs ? ' e : .\‘, .
_ + A ’ Pas MC ‘ ’ Suivi régulier
Non i l Oui l 5 BN
Pas MC HLA DQ2/DQS MC confirmée Marsh 0-1 Marsh 2-3
- + |
Pas MC | | Suivi régulier Revoir les biopsies MC confirmée

*

Faible ou courte exposition au gluten
Traitementsimmunosuppresseurs
Manifestations extra-intestinales

Faux positif ATG ?
Typage HLA
Suivi régulier
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Sur-risque de thrombose, principalement veineuse
Précede dans un 1/3 des cas le diagnostic de maladie cceliaque

Sites concernés : veines hépatiques / systéme porte ; thromboses veineuses cérébrales ;
thromboses profondes des membres ; arteres pulmonaires ; veine centrale de la rétine ;
arteres abdominales

Une étude réalisée sur une population pédiatrique semble montrer une normalisation des

parametres pro-thrombotiques apres initiation du régime sans gluten (Onset of Thrombin
Generation Occurs More Rapidly in Pediatric Patients With Celiac Disease. Journal of Pediatric
Gastroenterology and Nutrition 61)
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La thrombose dans la maladie coeliaque

Facteurs favorisant I'état pro-thrombogene dans la maladie coeliaque :

» Déshydratation et hyperviscosité

* Anémie avec carence martiale ; thrombocytopénie

e Auto-immunité et inflammation chronique

e Carences favorisant un état pro-thrombogene : déficit en vitamine K (r6le dans la
synthese des protéines S et C) ; déficit en vitamines B6, B9, B12 (r6le dans le
métabolise de ’'homocystéine)

* Facteurs pro-coagulant associés a la maladie cceliaque : hyperhomocystéinémie ;
déficit en protéine S et C; facteur V Leiden ; Ac anti-phospholipides

e Grossesse / post-partum

* Infections
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Merci pour votre attention |

Remerciements a toute I'equipe de pédiatrie du CH de
Pau
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