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Observation

Homme de 64 ans, boucher-charcutier, tabac 20 PA sevré

ATCD :
TB dans l’enfance, 
AVP avec écrasement bras Dt à 19 ans
HTA, dyslipidémie, AOMI, sténose carotidienne opérée
Hypoacousie

Double anti-aggrégation plaquettaire pour angor instable



Observation

Appel du cardiologue car coronarographie urgente

Mais thrombopénie isolée sévère < 30 G/L

Bilan biologique étiologique sans anomalie
(TP,  fibrinogène, LDH, hapto, EPP, TSH, séro virales, immuno)

Echo abdo récente : stéatose hépatique, pas de splénomégalie

Test PREDNISONE 1 mg/kg/jour ; Pqt: 28 =>57=> 42 G/L
IgIV 1 g/kg J1-J3 sans effets
ELTROMBOPAG 50 mg/jour => Pqt :150 G/L  ok pour angioplastie

Angioplastie sans complication



Observation

3 mois plus tard, rechute Pqt : 20 G/L

Pas de saignement malgré KARDEGIC/PLAVIX

Echec ELTROMBOPAG 75 mg/jour

Que faite vous ?

-a/ Relai ROMIPLOSTIM 
-b/ RITUXIMAB
-c/ Myélogramme
-d/ Appel de votre biologiste



Discussion avec le biologiste : frottis sanguin

Diamètre Pqt < 0,5 GR
Macro Pqt > 0,5 GR
Pqt géante > 1 GR

Thrombopénie  vérifier le volume plaquettaire
moyen et l’indice d’immaturité des plaquettes
VMP : non mesurable (7,2-11fL)
IPF = 67% (0,8-6,3%)
 Forte orientation vers une origine périphérique



Myélogramme ? 

Présence d’inclusions basophiles
dans 20% des PNN  orientation
vers un syndrome MYH9

Myélogramme non indispensable :

- PTI ? Peu probable car échec thérapeutique précédemment et pas de syndrome hémorragiques même
avec un taux très bas de plaquettes lors de traumatismes

- Arguments cliniques et biologiques de MYH9

Rechercher les mutations liées au gène MYH9, en cas de négativité rechercher les autres mutations
associées à ce syndrome :
- Modifications de la myosine non musculaire de type 2A anomalie de migration des mégacaryocytes
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Pas de saignement chez 57% des patients,
risque de saignement stable au cours de la vie



83 patients MYH9 : CTC initialement chez quasi tous les patients et 6 splénectomisés,
Une patiente suivi pour un PTI de 2 à 31 ans avant apparition surdité et IRC.

Pqt peuvent augmenter de 20 G/L après CTC par mobilisation
Mais inefficacité totale des IgIV ou splénectomie.

Althaus, Klin Padiatr, 2011

Traitement :
- prévention des situations à risque de saignement,
- transfusion en cas de saignement significatif, 
- discuter arTPO si chirurgie programmée ou saignement récidivant.

Balduini, Br J Haematol, 2011



PNDS Syndrome MYH9 2021


