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Introduction:

La thrombopénie amégacaryocytaire acquise se caractérise par une thrombopénie generalement profonde avec
une diminution ou une absence de mégacaryocytes dans la moelle osseuse. Elle peut étre primaire idiopathique
ou secondaire a des troubles lymphoproliferatifs, des maladies auto-immunes, des infections, des tumeurs
solides, une carence en vitamine B12 ou des exces de consommation de drogues et d'alcool. Elle reste
exceptionnelle au cours du lupus erythémateux disseming, et sa prévalence specifigue n'est pas clairement
établie. Nous rapportons ici le cas d’'une TAA chez une patiente lupique.

Observation:

Il s'agit d'une patiente agee de 44 ans, sans antecedents particuliers, suivie pour LES a determinisme articulaire
depuis 10 ans, mise sous Hydroxychloquine et corticothérapie orale a dose articulaire, qui s’est présentée avec
un syndrome hemorragique fait de métrorragies de moyenne abondance. L'echographie pelvienne était normale,
la BHCG négative. L'hémogramme initial révélait une thrombopénie profonde a 5000/mm? et une anémie
normochrome normocytaire aregenerative, sans anomalie de la lignée granulocytaire. Le frottis sanguin a mis en
évidence une anisopoikylocytose, l'absence d'agrégats plaquettaires avec la présence de quelques
macroplaquettes, et une formule leucocytaire normale. Le bilan immunologique a montré des anticorps anti-
nucleaires (AAN) positifs a un titre de 1/640, des anticorps anti-DNA natifs eleves a 11,6 Ul/mL, et une
consommation du compléement avec un C3 abaissé a 0,69 g/L (N : 0,9-1,8), le C4 étant normal. Les serologies
virales (VIH, hépatite B, hepatite C, syphilis, EBV) se sont réevelees negatives. Les dosages vitaminiques ont
montre des taux normaux de vitamine B12 a 297 pg/mL et de folates a 10 ng/mL. la recherche des anticorps
antiphospholipides (anticorps anti-béta-2-glycoproteéine |, anticorps anti-cardiolipine, anticoagulant lupique) était
negative. Le test de Coombs direct s'est averé positif. Le myelogramme a objectivé une hypoplasie médullaire de
la lignée megacaryocytaire, sans anomalies des autres lignees hematopoietiques.

Le diagnostic de TAA a éte retenu. La patiente était mise sous corticothérapie en bolus intraveineux de 1g/j
pendant 3 jours, suivi d'un relais oral par prednisone a la dose 1mg/kg/j, associe a l'azathioprine initialement a
50mg/j augmentee progressivement a 100mgy/j.

L'évolution était marquee par une regression des meétrorragies, une amelioration des taux de plaquettes a 275000
et a la BOM une moelle riche avec hyperplasie et troubles de la maturation de la lignée érythroblastique et
megacaryocytaire, sans myelofibrose.

Discussion:

La TAA au cours du LES est une complication hematologique exceptionnelle, frequemment confondue avec le
purpura thrombopéenique immunologique classique [1]. La TAA se caractérise par une hypoplasie ou une
absence de megacaryocytes [2]. Sa physiopathologie demeure incompletement élucidéee, mais plusieurs
mecanismes ont ete proposés, notamment la presence d'auto-anticorps anti-c-Mpl diriges contre le recepteur
de la thrombopoiétine, ainsi qu'une immunosuppression cellulaire médiee par les lymphocytes T cytotoxiques
ciblant les precurseurs megacaryocytaires [3,4]. Le diagnostic repose sur le myélogramme montrant une
diminution ou une absence de megacaryocytes, apres avoir elimine les autres causes de TAA (infections
virales, carences vitaminigues, toxiques, neoplasies) [9]. Le traitement repose essentiellement sur
I'immunosuppression par corticoides a forte dose, souvent associés a d'autres immunosuppresseurs
(azathioprine, cyclophosphamide, mycophénolate moféetil) ou agents biologiques comme le rituximab [1,6]. Les
agonistes du récepteur de la TPO (eltrombopag, romiplostim) constituent une option therapeutique
prometteuse dans certains cas [7]. Les formes refractaires peuvent evoluer vers I'anemie aplasique,
necessitant une greffe de cellules souches hématopoietiques [1]

Conclusion:

Ce cas souligne I'importance de discuter la realisation d’'un myelogramme devant toute thrombopeénie
profonde chez un patient lupique, particulierement en cas de resistance au traitement standard, afin d'identifier
precocement cette complication rare mais potentiellement grave.
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