Recommandations en

cas d’urgence

1. En cas de saignement abondant ou inhabituel spontané
ou provoqué : plaie post-traumatique, saignement nasal
rebelle ou récidivant aprés une compression locale de 10
minutes, régles trés abondantes, hémorragie a risque vital
(cérébrale, méningée, digestive); associé a une chute de
plaquettes alors souvent < 20 G/L (poussée de PTI)

- Assurer autant que possible I'hémostase locale (froid,
compression, meches hémostatiques)

- Evaluer la gravité : malaise, paleur, maux de téte, pouls,
fréquence cardiaque, somnolence, agitation

- Contacter rapidement le spécialiste hospitalier référent

- Pour le service hospitalier d’accueil : connaitre le traitement
habituellement efficace en cas de poussée de PTI pour ce
patient. Voir fiches ORPHANET urgences.

2. En cas de malaise avec paleur, ictére, urines rouges,
splénomégalie; associé a une déglobulisation avec
hémolyse (poussée d’AHAI)

- Evaluer la gravité : grande paleur, malaise, pouls, fréquence
cardiaque, conscience, rapidité d’installation

- Contacter rapidement le spécialiste hospitalier référent

- Pour le service hospitalier d’accueil : s’assurer d’'une bonne
voie veineuse, prélever des RAI, contact direct urgent avec le
centre de transfusion pour discuter d’'une transfusion dans les
meilleures conditions si la situation clinique le nécessite, malgré
la positivité des RAI. Voir fiches ORPHANET urgences.

3. Avant toute intervention chirurgicale urgente ou
programmée, prendre contact avec le spécialiste
hospitalier référent

- Discuter de la meilleure approche pour faire remonter les
plaquettes selon lintervention prévue et jusqua
cicatrisation

4. En cas de fiévre ou d’infection sévére pulmonaire,
méningée, digestive évoquer précocement une
infection bactérienne ou opportuniste qui peut étre
grave et brutale, en particulier chez un patient
neutropénique, ayant eu une splénectomie, un
traitement par rituximab ou immunosuppresseurs
et/ou porteur d’une voie veineuse centrale.

- Evaluer la tolérance hémodynamique, la porte d’entrée
infectieuse, documenter I'agent infectieux, et discuter
rapidement de la nécessité d’'une hospitalisation

- En cas dantécédent de splénectomie, méme trés
ancienne, 'administration d’antibiotique en urgence est
impérative devant toute fievre, méme en apparence
bien supportée et doit couvrir les germes encapsulés
et en particulier le pneumocoque

5. Attention certaines complications peuvent étre

associées ou apparaitre au cours de I’évolution

- Autre manifestation immunologique

- Accidents thrombo-emboliques en cas danémie
hémolytique, surtout si antécédent de splénectomie

Consulter les fiches ORPHANET urgences
PTI, AHAI, Neutropénie
En cas d’urgence vitale : contacter le SAMU

Pour toute informations concernant ces
maladies, consulter
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CYTOPENIES AUTO-IMMUNES

Autoimmune cytopenia

Pathologie

D Anémie Hémolytique Auto-Immune (AHAI)

D Purpura Thrombopénique Immunologique (PTI)
[ syndrome d’EVANS

Contexte
[ spiénectomie
D Poussées de PTl sensibles aux corticoides
D Poussées de PTI sensibles aux immunoglobulines
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Médecins / Centres Hospitaliers

1. Médecin traitant (pédiatre, généraliste)

3. Médecin du Centre d’Hématologie ou de
Médecine Interne (pédiatre ou adulte)

1. La maladie : dates du diaghostic

AHAI

PTI

Neutropénie
Syndrome d’Evans.

Déficit immunitaire associé
Si oui, préciser.

Maladie auto-immune associée
Si oui, préciser.

2. Les traitements

Corticoides
Si oui, préciser dates et efficacité

Substitution en immunoglobulines
Si oui, préciser dates et efficacité

Splénectomie
Si oui, préciser dates et efficacité.

Agoniste du récepteur de la thrombopoiétine Coui COnon
Si oui, préciser dates et efficacité ..

Rituximab Ooui OOnon

Si oui, préciser dates et efficacité..

Immunosuppresseurs Ooui Onon
Si oui, préciser dates et efficacité..................cccoeeeiiiiiiiiiiiiiiii

Ooui Onon

3. Allergies

Si oui, préciser

4. Autres mentions utiles en cas d’ urgence
(Risque thrombo-embolique, lithiase biliaire, maladie de
Gilbert, régime, autres pathologies, autres traitements,
autres pathologies, voies centrales...)

Nom, fonction et signature
du médecin qui a complété la carte

Date de remplissage de lacarte .../ ......../.......



