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Résumé

Les cytopénies auto-immunes se définissent par une destruction immunologique d’un ou plusieurs €¢léments
figurés du sang par des auto-anticorps. Le plus souvent il s’agit d’une anémie hémolytique ou une throm-
bopénie immunologique ou les deux a la fois définissant un syndrome d’Evans. Chez I’enfant la cytopénie
auto-immune peut €tre secondaire a une infection ou étre inaugurale a une pathologie sous-jacente comme
une maladie auto-immune systémique ou un déficit immunitaire primitif en particulier quand elle devient
chronique sur plusieurs années.

Les déficits immunitaires primitifs ou erreurs innées de I'immunité (IEI) ne sont plus définis uniquement par
les infections : 1'auto-immunité fait partie du spectre clinique de plusieurs de ces maladies et est dominée par
les cytopénies auto-immunes, en particulier, le purpura thrombopénique immunologique (PTI) et les anémies
hémolytiques auto-immunes (AHAI).

Les problématiques que peut confronter le clinicien sont les situations ou les cytopénies auto-immunes sont
chronique, récidivantes et ou réfractaires aux différents moyens thérapeutiques au long cours dont 1’action
le plus souvent est similaire et consiste généralement en une suppression ou une modulation immunitaire
non spécifique, ce qui rend la prise en charge difficile, malgré le panel hétérogeéne des traitements. Dans ces
situations les déficits immunitaires primitifs doivent étre diagnostiqués le plus tot possible pour permettre
l'initiation d'un traitement ciblé et éviter plusieurs lignes thérapeutiques inefficaces.

Dans cette présentation, nous nous sommes intéressées sur I’étude des cytopénies auto-immunes notamment
chroniques/réfractaires pour effectuer une évaluation clinique approfondie a fin de chercher des indicateurs ou
des paramétres utiles pour suspecter et dépister un déficit immunitaire primitif sous-jacent.
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