7

Un syndrome myélodysplasique revelant une hemochromatose

secondaire : une association a ne pas méconnaitre
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Introduction :

L' hémochromatose est une pathologie infiltrative responsable d'une surcharge en fer. Sa survenue au cours des

syndromes myélodysplasiques en dehors des transfusions est peu rapportée dans la littérature

Observation:

Patient age de 58 ans sans antecedents, admis pour exploration d'une anémie macrocytaire arégenérative a 5
g/dl. Il rapportait une asthénie evoluant depuis quelgues mois avec une dyspnee d’effort stade Il de la NYHA.
L'examen trouvait une paleur cutanéo- muqgueuse, des taches ardoisées de l|la cavité buccale, une
hepatomégalie (HMG) a 13 cm avec signes d'insuffisance cardiaque droite. Une ponction sternale avait conclu a
un syndrome myelodysplasique. L'échographie cardiaqgue montrait une hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)
a /0 mmHg. L'angioscanner thoracigue n’avait pas montré de signes d'embolie proximale. Par contre une
scintigraphie thoracique avait conclu a une embolie distale. L'echographie abdominale avait confirme 'HMG
associee a une splénomégalie avec hypertension portale (HTP). Le bilan martial était en faveur d'une
hémochromatose avec hyperferritinemie a 3561 ug/l associee a un coefficient de saturation de la transferrine a
08%. Le bilan de retentissement de I'hémochromatose était négatif. Une IRM hépatique avait montré une
surcharge modérée en fer. Le diagnostic retenu était une hémochromatose secondaire a un syndrome

myelodysplasique, compliguée d'une HTP qui serait un facteur sur ajouté d’'HTAP.

Discussion.

L'hémochromatose acquise compliqgue frequemment les syndromes myélodysplasiques du fait des transfusions
itératives. Sa survenue en dehors de toute transfusion, serait expliguée par une hyper absorption intestinale

secondaire a une érythropoiese Inefficace. Elle présente les mémes complications qu'une hémochromatose

héréditaire qu’il faut depister.



