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L.A. de I’ enfant: quand les envisager?

Leucémies de I’enfant

Leucémies

Diagnostic aux urgences
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L.A. de I’ enfant: quand les envisager? L.A.L de I’ enfant: quel pronostic?
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L.A. de I" enfant: quand les envisager? L.A. de I" enfant: insuffisance médullaire

Envahissement blastique

Médullaire

Atteinte du SNC 7 % L. . Lo "
T\ * Anémie: normocytaire arégénérative (Rétic. bas)

Extra - Médullaire - 7N
(# Erythroblastopénie du NRS, ParvoB19)

Leucostase * Thrombopénie: syndrome hémorragique

Syndrome tumoral | | (# thrombopénie périphérique)

Atteinte testiculaire * Leucopénie:

Infections bactériennes principalement
Neutropénie NUMERATION EORMULE (# leucopénie infectieuse par redistribution/diapédése
Thrombopénie PLAQUETTES augmentée)

Anémie

Blastose sanguine: inconstante => MYELOGRAMME

Moelle osseuse



L.A. de |’ enfant: Douleurs Osseuses

* Fréquent chez I'enfant
¢ Multitude de diagnostic différentiels
(“douleurs de croissance”, traumatisme, ostéomyélite,
purpura rhumatoide, etc.)
* Particularités :

— douleurs a bascule

— mal calmées

— impotence fonctionnelle

— Apposition périostée

L.A. de |’ enfant: Leucostase

Blastose sanguine élevée ¢ Manifestations cliniques
Dépend du type cellulaire — SDRA
— Lymphoblastes — Atteinte cérébrale
>350 000 — 400 000 G/L
— Myéloblastes

> 100 000 G/L (M0-Ms > 50 000 G/L 1)

— Autres (priapisme, ...)

* Urgence thérapeutique

. . — Chimiothérapie
¢ Mécanisme .
i L — Leucaphérese
— Obstruction capillaire i
— Attention syndr. de lyse
— Relargage de substances

pro-inflammatoires

Giamarco S et al. Expert Rev Hematol 2017 ; Ganzel C et al. Blood Rev 2012 ; Ali AM et al. Hematol Oncol 2016

L.A. de I' enfant: Syndrome de lyse tumorale

Libération massive et rapide

de metabolites intracellulaires tumoraux
dans la circulation sanguine :

e K

o P

* ac urique (hypoxanthine <- xanthine <- bases puriques)
¢ LDH (marqueur)

Halfon-Domenech C. Syndrome de lyse tumorale. mt pédiatrie 2016;19(2):112-6
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L.A. de I’ enfant: Syndrome tumoral

—

* HSM, ADP (mémes isolées)
* Syndrome mediastinal
LALT +++
=> Risque de détresse respiratoire !
* Autres
— Envahissement testiculaire
— Atteinte cutanée/gencives

L.A. de |’ enfant: Atteinte du SNC

* Envahissement lepto-méningé
* Hémorragie (tres rarement spontanée)
* Leucostase (blastose élevée)
Clinique aspécifique, polymorphe
— Atteinte des paires craniennes
— Signes de focalisation neurologique
— autres

Bilan en urgence: imagerie cérébrale, scanner,
puis IRM, PL diagnostique (systématique)

L.A. de I’ enfant: Syndrome de lyse tumorale

* Spontané (Burkitt, T)
* Ou provoqué (chimiothérapie, corticothérapie)

* Facteurs de risque

Hypovolémie, insuffisance rénale, ac urique > 450umol/L,
LDH x2

* Prévention +++

* Proportionnel a la masse tumorale (blastose,
syndrome tumoral)

Halfon-Domenech C. Syndrome de lyse tumorale. mt pédiatrie 2016;19(2):112-6



Mesures préventives:

Identification Patients &
risque de Sdre de lyse

e
malins non i ;& Chimi
Leucémies aigues
HYPER-HYDRATATION = E
+ diurétiques ON

MONITORING CLINIQUE
(Diurése/ TA/ ECG)

MONITORING BIOLOGIQUE Acides
Electrolyt
RASCUBIRASE v v
- = Troubles du rythme cardiaque
Allantoine |ﬁA(idn Urique I } TrraPhaphortme] Lot
(excrétion urinaire)
C—— Cristaux de Phosphate|_ 5 oo aicemie
de Calcium
™ I
IConvulsions \
Insuffisance rénale aigue Troubles cardiaques.
Troubles digestifs
Tétanie
H Y D R AT AT | O N
Mesures symptomatiques: | Rascubirase/ Résines orales/ Gluconate de Calcium/ Insuline (+ glucose)/ Alcalinisation
H E M o D | A L Y S E

Halfon-Domenech C. Syndrome de lyse tumorale. mt pédiatrie 2016;19(2):112-6

L.A. de |’ enfant: CIVD

e M3 et M5 +++, LALT

Relargage de facteurs activateurs de la coagulation
par les blastes : facteur tissulaire et annexin I,
microparticules dérivées des blastes

-> hyperfibrinolyse primaire

Traitement :
étiologique, acide trans-rétinoique (LAM3)

* Pas de consensus dans le traitement symptomatique
(PFC/CPA/Fibri...)

Marti-Carvajal AJ. Cochrane database Rev Syst 2015 ; Mantha S et al. current opin Hematol 2016
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L.A. de I’ enfant: urgences au diagnostic ?

* Syndrome de Lyse cellulaire
Biochimie sanguine : K, P, Urée, créat, Ac urique
e CIVD
Bilan de coagulation
« Détresse respiratoire
Rx P : gros médiastin, leucostase
* Si tableau neurologique

Scanner/IRM cerebral (hémorragie, leucostase,
envahissement leptoméningé)
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Syndrome de lyse tumorale : Traitement

* Hyperhydratation: 3L/m2/j

 Stimulation de la diurése: 2,4 mL/m2/j

Coiffier et al. J Clin Oncol 2008 ; Howard SC et al. N Engl J Med 2011

¢ Alcalinisation: non si Rasburicase (augmente precipitation P-Ca)
* Hypo-uricémiants :
— Rasburicase (ac urique -> allantoine)
Cl : deficit en G6PD ; risque allergique ; colt
— Allopurinol: moins efficace, plus lent

* Hyper-K, Hyper-P : 0 apport ; résines chélatrices, EER

* Hypo-Ca: si symptomatique

Halfon-Domenech C. Syndrome de lyse tumorale. mt pédiatrie 2016;19(2):112-6

Fibrinogan

*(

Fibrinogen degradation products

FXa

Flla

Fibrin s D-dimors

Marti-Carvajal AJ. Cochrane database Rev Syst 2015 ;
Mantha S et al. current opin Hematol 2016

Basile, 5 ans

* Asthénie depuis 15 jours, paleur

* Douleurs osseuses MID post chute + ecchymoses :

AIN

S

* HSMG modérée

bilan ?
— NFP

* Hb : 85g/dL ; Rétic 20 G/L ; VGM 92 fL

* Plaquettes : 25 G/L

* GB : 85000 G/L ; 90% blastes



Basile, 5 ans

* Bilan de coagulation :
CIVD (TP 48%, TCA 61s, F 0,8g/L)

* Troubles neurologiques : lenteur ideation, pas
de deficit franc, irritation pyramidale

Examen ?
En I'absence de lesion, gu’envisager ?

¢ RP :infiltrat diffus

Merci de votre attention

Merci au Dr Carine Halfon Domenech
(iHOPe - Lyon)
pour son aide a
I'élaboration de cette presentation

Frederic.valla@chu-lyon.fr
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Basile, 5 ans

lonogramme :

Na 145 mmol/L

K 12 mmol/L

Urée 5 mmol/L ; Créat 50 umol/L
P 2,1 mmol/L

Ca 2,1 mmol/L

LDH x5N

Ac urique : 650 pmol/L

Quelle prise en charge aux urgences ?



