
Les complications hématologiques



Les principales

• Aplasie médullaire

• Thromboses

• Syndrome d’hyperviscosité

• Syndrome de leucostase

• Anémies hémolytiques

• Anémie microangiopathique (syndrome 

hémolyse-urémie)

• Coagulation intravasculaire disséminée



Syndrome d’hyperviscosité



Principales causes

• augmentation des composants plasmatiques du 

sang (myélome multiple à IgG ou à IgA, 

macroglobulinémie de Waldenström, 

cryoglobulinémie, dysfibrinogénémie)

• augmentation du nombre d’éléments figurés du 

sang (polycythémies, leucostase, 

thrombocythémie) 

– Syndrome de leucostase



Tableau clinique

symptômes à partir d’une viscosité sérique > 4 

par rapport à l’eau :

• diathèse hémorragique

• rétinopathie avec hémorragie et oedème 

papillaire

• encéphalopathie : faiblesse, asthénie, céphalées, 

anorexie, vertiges, AIT, coma

• hypervolémie, hypertension, insuffisance 

cardiaque, ischémie distale



Traitement

• plasmaphérèses

• contrôle de l’affection sous-jacente



Syndrome de leucostase



Tableau clinique

détresse respiratoire : SDRA

• dyspnée, fièvre, tachypnée, infiltrats interstitiels 

diffus, épanchements pleuraux, hypoxémie sévère

• complications

- hémorragie alvéolaire

- pneumopathie de lyse (après début traitement 

chimiothérapie)

encéphalopathie : céphalées, confusion, bradypsychie, 

somnolence, troubles de la conscience



Etiologie

hyperleucocytose > 100.000 / mm3

• leucémie hyperleucocytaire

• traitement par G-CSF et GM-CSF

• syndrome de l’acide rétinoïque (par traitement à l’ATRA 

et/ou trioxyde d’arsenic)

– différentiation cellulaire massive sous ce traitement d’une 

leucémie aiguë promyélocytaire 

– responsable d’un syndrome de fuite capillaire par 

libération massive de cytokines

• prise d’une greffe de moelle osseuse

• syndromes paranéoplasiques



Traitement

• leukaphérèse (indication discutée): en urgence en cas 

d’hyperleucocytose > 100.000/mm3 associée à des 

signes cliniques de leucostase

• oxygénothérapie, VNI, support ventilatoire

• chimiothérapie antileucémique à instaurer très 

rapidement avec prévention de la lyse tumorale

• en cas de syndrome de différenciation : corticothérapie



Les anémies hémolytiques



A envisager en cas de

• ictère

• anémie

• signes biologiques d’hémolyse: 

–  bilirubinémie indirecte

–  haptoglobinémie

–  LDH

le tableau clinique peut prendre un décours dramatique dans 
certains cas 



Composantes de l’anémie du 

cancéreux

• l’hémolyse

• l’infiltration médullaire

• l’inflammation chronique

• l’aplasie médicamenteuse

• les hémorragies



Etiologies
Catégories Mécanisme Types de tumeur facteurs favorisants traitement de 

choix

1. Mécanique anémie microangiopathique (schistocytes) toutes mitomycine C

greffe de moelle

plasmaphérèse

2. Enzymopathies sélection clonale syndromes myélodysplasiques

LAM

- -

3. Hémoglobinopathies sélection clonale syndromes myélodysplasiques

syndromes 

myéloprolifératifs

- -

4. Hémophagocytose

(ex histiocytose maligne)

phagocytose des cellules hématologiques par des 

phagocytes bénins ou par les cellules tumorales 

(hystiocytaires ou non) 

fièvre, pancytopénie, hépatosplénomégalie, 

adénopathies

toutes - celui du cancer

5. Immune par auto AC 

(Coombs direct et indirect)

a) agglutinines chaudes

b) agglutinines froides

LLC, lymphomes, leucémies, 

carcinomes

lymphomes, carcinomes, 

Waldenström

-

froid (extrémités)

stéroïdes

éviter exposition au 

froid

6. Chimiothérapie 1. anémie microangiopathique

2. adsorption de complexes immuns

3. dysrégulation immunitaire

4. atteinte membrane GR (stomatocytose)

-

-

-

-

MMC, CDDP, VBL, BLM, 

melphalan, chlorambucil, 

gemcitabine

fludarabine, interféron

AraC, 6thioguanine, VBL

plasmaphérèse

7. Immunothérapie par 

inhibiteur des points de contrôle 

immunitaire

par auto-AC (7) toutes Nivolumab, ipilimumab stéroïdes

8. greffe de moelle 1. anémie microangiopathique

2. incompatibilité ABO

-

-

GVH, CspA, RT rénale, 

chimio intensive, cancer

donneur incompatible

plasmaphérèse

échanges 

plasmatiques

9. Hypersplénisme splénomégalie par infiltration tumorale, myélopoïèse 

extramédullaire, myélofibrose, congestion, infection, 

inflammation (pancytopénie)

- - splénectomie 

(ou RTsplénique

palliative)



Nouvelles immunothérapies





Microangiopathie thrombotique 

(MAT)

= MAT ou anémie micro-angiopathique



Définition

Affections caractérisées par une anémie 

hémolytique mécanique (schistocytes), une 

thrombopénie périphérique et des défaillances 

d'organes de sévérité variable 



Classification et étiologie

Présence de micro-thrombi obstruant la lumière 

des capillaires et des artérioles de la micro-

circulation



I. Troubles héréditaires

- par mutations ADAMTS13 (purpura 

thrombotique thrombocytopénique)

- par mutations dans la cascade du complément

- par mutations métaboliques de la protéine 

MMACHC (methylmalonic aciduria and 

homocystinuria type C) 

- par mutations au niveau de la coagulation (gènes 

DGKE, PLG ou THBD)



II. Troubles acquis

- par déficience en ADAMTS13 : purpura thrombotique 

thrombocytopénique ou PTT (syndrome de Moschkowitz) 

- syndrome hémolytique et urémique (SHU) typique (ou post-

diarrhéique): suite à gastroentérite à colibacille O157-H7 ou à 

Shigella dysenteriae (SHiga-toxine) 

- par réaction immune médicamenteuse (quinine, gemcitabine)

- par réaction toxique à un médicament (inhibiteurs VEGF)

- par atteinte du complément (via des AC)

- autres: VIH, syndrome des anti-phospholipides, HTA maligne, 

cancers



En oncologie

- cancers métastatiques (adénocarcinomes, gastriques, 

mammaires, pelviens, prostatiques, pancréatiques) et 

lymphomes 

- traitements : mitomycine C (surtout), gemcitabine, 

bléomycine, cisplatine, méthyl-CCNU, araC, 

daunorubicine, 5FU, interféron-a, azathioprine, 

association bévacuzimab + sunitinib 

- allogreffe de moelle associée à l'irradiation, à la 

GVHD, à une réactivation CMV, à certains médicaments 

(cyclosporine, tacrolimus)







Physiopathologie

Déficit sévère de la métallo-protéase spécifique du 

clivage du facteur de Von Willebrand (ADAMTS 

13) soit par manque de synthèse (enfants le plus 

souvent), soit par l'effet d'auto-anticorps (adulte). 

Il en résulte la formation de multimères 

hyperadhésifs de facteurs Von Willebrand 

consommant les plaquettes et formant les 

microthrombi.



Physiopathologie

• Déficit protéine clivage 
(métalloprotéase de la famille 
ADAMTS synthétisée par le 
foie) du facteur VW

• Inhibiteur protéine clivage 
(protéase) du facteur VW

• Cancer et greffe de moelle : 
activité protéase normale   
(«PTT-like disease »)





Deux entités
avec situations intermédiaires

PTT

• Adultes

• Signes neurologiques +++

• Rechutes +++

SHU

• Enfants

• Atteinte rénale +++

• Diarrhée +++



Tableau clinique

- PTT : fièvre, manifestations 
neurologiques, anémie 
hémolytique mécanique, 
insuffisance rénale, 
thrombopénie périphérique
- SHU : diarrhée, insuffisance 
rénale sévère (oligo-anurique), 
HTA, plus rarement 
manifestations neurologiques
- formes intermédiaires 
- syndrome de défaillance multi-
viscérale



Tableau biologique

- anémie hémolytique régénérative (↑bilirubine libre, 

↑LDH, ↓haptoglobine)

- schistocytes 

- thrombopénie

- hémostase le plus souvent normale (D-dimères 

peuvent être discrètement augmentés) 

- dans les situations pédiatriques : mesure de 

l'activité de l'ADAMTS13 (à encore évaluer chez 

l'adulte, semble peu utile dans les MAT 

"oncologiques")



Traitement

- éviter les transfusions de plaquettes

- adulte : échanges plasmatiques (à défaut : perfusion de 
grands volumes de plasma : 30 ml/kg/j) 

- traitements associés : corticoïdes (?), aspirine (?) 

- soins de soutien : transfusion de GR, folates, EER, 
ventilation mécanique …

- si lié à un cancer : chimiothérapie

- arrêt de l’éventuel médicament en cause



Pronostic

Mortalité : 8 à 58% selon l’étiologie



La coagulation intravasculaire 

disséminée

CIVD

Syndrome de 

défibrination













Manifestations cliniques chez le cancéreux

• formes chroniques :

- tableau muet

- Thromboses (syndrome de

Trousseau)

• formes aiguës : 

- manifestations 

hémorragiques

- manifestations 

thrombotiques

PTT 38 %; plaquettes : 51000/mm³; 

fibrinogène : 553 mg/dl; DDimères : 

2471 ng/ml

Complications : IDM

En cause : présentation initiale cancer 

colique généralisé au niveau hépatique



Traitement



Hémophagocytose (lymphohistiocytose

hémophagocytaire) 

Syndrome d’activation macrophagique 

(SAM) 



Définition

• La lymphohistiocytose hémophagocytaire est un 

syndrome de libération de cytokines causé par 

une activation immunitaire incontrôlée 

entraînant une défaillance de plusieurs organes 

et la mort. 

• En Europe, il survient souvent dans le contexte 

d’une affection néoplasique, principalement 

hématologique.















Tableau clinique

• Fièvre élevée d’installation rapide

• Perte de poids

• Adénopathies périphériques (35%) 

• Hépatosplénomégalie (50%)

• Infiltrats pulmonaires (20-30%)

• Atteinte cardiaque

• Atteinte rénale

• Atteinte cutanée (20%) : rash, érythème, purpura

• Encéphalopathie, méningite, convulsions

• Tableau d’insuffisance multi-organique 



Laboratoire

• Cytopénie (bi- ou pan)

• Élévation ferritinémie

• Hypofibrinogénémie

• CIVD

• Cytolyse ou cholestase hépatique

• Hypertriglycéridémie 

• Hypoalbuminémie

• Insuffisance rénale

• Hyponatrémie (SIADH)

• Histologie : hématophagocytose (moelle osseuse, ganglions, 
foie, rate)



diagnostic retenu si au moins 5 des critères suivants présents: 
1. fièvre (> 7 jours) 
2. splénomégalie 
3. bicytopénie : Hb <9 g/dl ; plaq < 100.000/mm³ ; PN < 
1100/mm³
4. hypertriglycérédémie et/ou hypofibrinogénémie (< 150 
mg/dl) 
5. hémophagocytose 
6. taux bas ou nul de cellules NK 
7. hyperferritinémie (> 500 µg/l) 
8. taux élevé de CD-25 solubles (> 2400 UI/ml)

Critères diagnostiques








