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Une femme de 61 ans est hospitalisée pour ictére cholestatique,
hématémese, décompensation oedémato-ascitique et encéphalo-
pathie hépatique. Elle ne présente pas d’antécédent d’intoxication
éthylique mais souffre de cirrhose biliaire primitive diagnostiquée
il y a 8 ans. Les examens de laboratoires montrent : Hb 6,2 g/
dL (valeurs de références : 12-16,5), leucocytes 10,7 x 109/L
(VR : 4-10), plaquettes 51 x 109/L (VR : 150-400), réticulocytes
318 x 109/L (VR : 40-120), cholestérol 2,09 g/L (VR : 1,5-2,6),
HDL diminution a 0,22 g/L (effet protecteur cardiovasculaire si >
0,6), triglycérides 1,2 g/L (VR : 0,6-1,5), LDL augmenté a 1,79
(VR < 2,2 en I’'absence de facteur de risque cardiovasculaire), ASAT
60 UlI/mL (VR < 31), ALAT 25 UlI/mL (VR < 34), phosphatases
alcalines 138 UlI/mL (VR 30-120), bilirubine totale 199 mg/mL
(VR 1-14), facteur V de la coagulation 30 % (VR > 70), LDH 968
Ul /mL (VR < 248), haptoglobine < 0,08 g/L (VR 0,3-2). Le test
de Coombs direct est négatif. Le frottis sanguin montre plus de
50 % d’acanthocytes associés a une poikilocytose modérée, sans
schizocytes (Fig. 1, 2 et 3).
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Figures 1-2

Frottis sanguins
(May-Griinwald-Giemsa x 1000)
avant transplantation hépatique
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Figure 3

Frottis sanguins
(May-Griinwald-Giemsa x 1000)
apreés transplantation hépatique
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Les acanthocytes sont des hématies pourvues de projections
membranaire de longueur et de largeur irrégulieres et distribuées
de facon trés irréguliére a la surface de I’"hématie. Leur demi-vie
est raccourcie par rapport aux hématies physiologiques par
séquestration et destruction splénique. Les modifications lipidiques
plasmatiques affectent la composition lipidique des membranes
des globules rouges avec un déséquilibre du ratio cholestérol/
phospholipides. La fluidité de la membrane diminue a mesure que
son contenu en cholestérol augmente, entrainant une rigidification
irréversible de la membrane et une morphologie comme nous le
décrivons ci-dessus [1-3].

Les mécanismes de formation d’acanthocytes dans un contexte
de maladie hépatique chronique incluent une modification des
concentrations plasmatiques de lecithine-cholestérol acyltransférase
et une diminution des capacités du foie a estérifier le cholestérol,
entrainant ainsi I’incorporation de ce dernier dans la couche externe
de phospholipides membranaires de I’lhématie [4]. Il est également
décrit que les acanthocytes peuvent étre remodelés dans la rate,
une perte de membrane associée rendraient les spicules plus
émoussées et les hématies plus sphériques (sphéro-acanthocytes).

L’anémie par acanthocytose est une étiologie rare d’hémolyse
acquise non immune associée a des atteintes hépatiques séveres
[5-8]. L'importance d’identifier cette morphologie cellulaire dans
un contexte d’anémie hémolytique a Coombs négatif doit étre
soulignée. La plupart des atteintes hépatiques avancées sont
associées a une cirrhose d’origine éthylique. La cirrhose biliaire
primitive en est une cause rare. Il n’existe aucun traitement
spécifique en dehors de la transplantation hépatique [9-10], et
le pronostic reste défavorable [11].

La patiente a alors rapidement été transplantée au décours de ce
nouvel épisode de décompensation de cirrhose. Les suites resteront
compliquées puisque trois mois apres la greffe, une persistance
de la cytolyse hépatique (ASAT 105 Ul/mL, ALAT 123 Ul/mL) ainsi
qu’une cholestase anictérique (yGT 869 UI/mL, phosphatases
alcalines 798 Ul/mL, bilirubine totale 17 mg/mL) réveleront
respectivement un rejet léger de stade 4 ainsi qu’une sténose du
cholédoque du donneur sur plusieurs centimetres avec un aspect
de cholangite diffuse. Par contre, les acanthocytes disparaitront
du frottis sanguine (Fig. 3), corroborant le lien entre l'atteinte
hépathique et leur observation [12].
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