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Motif: Saignée de 200cc devantune hyperferritinémie, dans un contexte
de syndrome H

Suiviparle Dr FAUCHER pour pancytopénie et PTien contexte de syndrome
H.

Traitement actuel

1009570-M.ATTLAN ELONENAIe11/10/1992 1sur2

264rueSaint-Pierre 13385Marssillecedex05.T¢1.0481 380000—hllp:ﬂwww.aphm.fr—Réf:ACFBOS-F.I.N.E.S.S.13078604~9



EXJADE a 270mg/j RESITUNE, ATORVASTATINE, INSULINE (projet de pose de pompe intelligente en Juin).
tocilizumab une injection tous les 7 jours

Histoire de la maladie

Micro-lithiases & répétition, mais on note aussi des eépisodes d'hématurie douloureuse qui ne semblent pas
expliques par ces lithiases, & voir les scanner réalisés aux urgences. Les manifestations auto-inflammatoires
du syndrome H ne sont pas décrites exhaustivement vu la rareté de cette atteinte, et on peut évoquer aussi
cystite ou urétérite inflammatoire,

Pour meémoire, son syndrome H comprend microcéphalie, polymalformation, ichtyose, syndrome inflammatoire
chronique, ostéoporose. If est sous insufine en pompe pour son diabéte de type 1. If est sous tocilizumab qui
avait permis une disparition du syndrome inflammatoire chronique et une trés franche amélioration du tableau
doufoureux généralisé et de I'atteinte cutanée. Il réalise désormais une injection tous les 10 jours.

Le diagnostic de PT! date de juillet 2022. Un myelogramme ef une biopsie ostéo-méduliaire avaient été réalisés,
ces examens ne retrouvaient pas d'élément en faveur d’une origine centrale ala thrombopénie (discrete
myslofibrose non suffisante pour expliquerfe tableau clinique). On note la présence d'Ac anti-GplbiX.

Apres un tableau initialement réfractaire, il a été fongtemps sous NPLATE 150tous les 14 jours. Du fait de
fluctuations plaquettaires et des contraintes logistiques, il a ensuite pris du REVOLADE, sevré depuis octobre
2023.

It a longtemps regu du GRANOCYTE deux fois par semaine, dans un contexte de neutropénie périphérique,
sevré depuis février 2023,

Il a longtemps regu de 'ARANESP pour une anémie multifactorielle, désormais suspendu.

Les manifestations vasculaires distales ne sontpas reapparues. L'atteinte cutanée semble stabilisée, le bilan
biclogigue de mars ne retrouvait plus d'inflammation.

Laferritine restant supérieure a 1000, nous augmentons I'EXJADE & 270mg/j (pour 38 kilos, maximum théorique
1060 mg/j).

Examen clinique ce jour :

Apyrétique, bonnes constantes

pas de sfu pas de trouble du transit

BDC réguliers eupnéique pas de signe d'insuffisance cardiague droite ni gauche. Pouls périphérigues pergus.
pas de douleur thoracique. Murmure vésiculaire libre et symétrique sans foyer a I'auscultation

Bilan biologique :
Hb 13 g/L, plaquettes 427 G/L
Ferritine 800

Conclusion :

Saignée de 200 cc ce jour avec hydratation 150cc devant le faible poids etla mauvaise tolérance tensionnelle lors
des précédentes saignées. Bonne tolérance immédiate

- Prochaines saignées & 200 cctant que ferritine > 500, toutes les 15jours.

Les 5 premiéres saignées seront organisé en HDJ puis & domicile.

Marseille le 01/08/2024
Interne Victoire COSIALLS
DrFAUCHER
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