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Afibrinogénémie congénitale compliquée d'hémorrhagies
cérébrales spontanées: a proposd'un cas

Tovone XG !, Rasamoelisoa JM 2, Rakotomalala S 3, Rabesiaka F*,
Rakotoarimanana DR?, Ramialiharisoa A #

RESUME : L’ afibrinogénémie congénitaleest caractérisée par laréduction marquéeou |’ absencede
synthese defibrinogene. C' est une maladierare, avec des notions de consanguinité, qui est transmise
sur le mode autosomal récessif, et dont les manifestations cliniques sont variables, allant du
saignement minime ou modéré a |’ hémorragie catastrophigue. Les hémorragies sont le plus souvent
post - traumatiques, parfois spontanées. Lediagnostic est biologique: tracesou absence defibrogene.
Le traitement substitutif est constitué de plasma frais congelé ou de concentré de fibrinogéne. Les
auteursrapportent le cas d’ une afibrinogénémie congénital e chez un homme de 41 ans qui a présenté
deshémorragiescérébral esspontanéesmortelles. Lediagnostic a étéfait sur lesantécédents, I’ examen
physique, les tests de laboratoire et I'imagerie médicale. Aucun traitement substitutif n'a pu étre
effectué. Le diagnostic d’ hémorragies cérébrales dues a une afibrinogénémie congénitale doit étre
porté devant des saignements chez un patient qui présente des dosages anormaux du fibrinogéne. Le
traitement substitutif doit éreinstitué d’ embl ée, sansattendrelesrésultatsd’ un examen radiologique
spécifique dont les images sont parfois en retard par rapport a la clinique.

Mots-clés : Afibrinogénémie - Complication - Hémorragie - Diagnostic - [Tests de coagulation
sanguine] - Radiographie - [Traitement médical] - MADAGASCAR.

ABSTRACT : "Case report of a congenital afibrinogenemia with spontaneous haemorrhage”.
Congenital afibrinogenemia is a rare autosomal recessive disease caused by markedly reduced or
absent synthesis of fibrinogen. Consanguinity is common in affected family. Clinical manifestations
range to minimal or moderate bleeding to catastrophic haemorrhage. Bleedings are often post -
traumatic, sometimes spontaneous. Diagnosis is established by laboratory tests presenting trace or
absence of fibrinogen. Substitutive treatment with fibrinogen concentrates or fresh frozen plasma is
used. The authorsreported the case of a 41-year-old male with congenital afibrinogenemia with fatal
spontaneous cerebral haemorrhage. Diagnosis was made upon history, bleeding history, clinical
examination, blood coagulation tests and radiography. Cerebral haemorrhage must be suspected in
any patient presenting blood coagulation disorders with bleeding history. Drug therapy must be
installed immediately and continued befor e obtention of specific radiol ogy imageswhich areoftenlate
inrelation to clinical signs.

Key-words : Afibrinogenemia- Complication - Haemorrhage - Diagnosis - [Blood coagul ation tests]
- Radiography - [Drug therapy] - MADAGASCAR.

L’ afibrinogénémie congénitale est caractérisée
par laréduction margquée ou I’ absence de synthése
du fibrinogéne par les cellules hépatiques. Le
fibrinogéne n'existe dlors qu' al’ éat de trace : taux
inférieur & 0, 08 g/l, ou parfois méme inexistant
[1,2,3,4].C estunema adierarequi est transmisesur
lemodeautosomal récessif [2,3,4], et dont les mani-
festations cliniques sont variables, alant du saigne-
ment minimeou modéréal’ hémorragie catastrophi-
gue [4]. Nousrapportonsici I’ observation d' un cas.

OBSERVATION

Monsieur R..., &gé de 41 ans, de nationalité mal-
gache, est admis au Service des Urgences du Centre
Hospitalier de Soavinandriana (CENHOSOA), situéa
Antananarivo |e20/09/1997, pour hémiplégie gauche
et céphal ées. Dans sesantécédents, on noteplusieurs
accidents hémorragiques a la suite de multiples
circonstances: lorsdesacirconcision,d’ uneavulsion
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dentaire, d’ unechuteaccidentelleasondomicilequi
a entrainé un volumineux hématome du membre
inférieur droit ayant nécessitéson hospitalisationen
1995.

L’ épisode rapporté ici remonte en avril 1997.
Une parésie du membre supérieur gauche survient
brutalement. Des séances de kinésithérapie sont
prescrites. Mais au lieu de saméliorer, I'éat du
mal ade s aggraveprogressivement. Aumoisd’ ao(t,
il devient hémiparésique, et au moisde septembre, il
est hémiplégique. Un scanner cérébral sansutilisa-
tion de produit de contraste est réalisé le 16
septembre. L’examen montre des hématomes
intracérébraux avec dilatation du ventricule
latéral droit.

Le 20 septembre apparaissent des signes fonc-
tionnels qui motivent son admission au Service des
Urgences du CENHOSOA : céphalées intenses,
diffusesavec nauséeset algiesnucal es. Asonadmis-
sion, il est calme.

Satensionartérielle(TA) estde130/90 mmHg, la
fréguence cardiaque est de 68/mn et satempérature
corporelle est de 37°C.

L’ examen clinique met en évidence une raideur
méningée, une hémiplégie gauche sans signe de
Babinski. L'abdomen est souple, sans masse
anormale palpable et sans splénomégalie, ni
hépatomégalie. L’auscultation cardio-pulmonaire
estnormale, et |’ auscultation carotidiennesansbruits
surajoutés.

Les examens biologiques montrent un taux
d hémoglobinea 13,30 g/dl, une hyperleucocytosea
21,3x10°/1, desplaquettesa 491 x 10°/I, un taux de
fibrinogéne a 0,00 g/l (test immunologique), un
tempsde céphalineactivée (TCA) ainsi qu’ untemps
deQuick (TQ) allongés, uneabsencedesproduitsde
dégradation du fibrinogéne (PDF). Les facteurs
VI, 1X etV sont tousnormaux. Ont é&éauss effectués,
lesdosagesdelacréatininémie: 11 mg/l, |’ azotémie:
0,14 g/, des ions sanguins : Na = 135 meg/l,
K= 3,6megl,laglycémie: 0,909/, lacholestérolémie:
146 g/, la triglycéridémie : 1,85 ¢/, I'uricémie :
71mg/l,lacalcémie: 91,05mg/l,lamagnésémie: 19,08
mg/l et destransaminases: ASAT = 36 U/l et ALAT=
19 UI/.

Lediagnostic d’ afribrinogénémie est porté, etle
malade dirigé en Service de Médecine Interne.

L’évolution est marquée par une dégradation
rapide de son état, avec majoration des signesfonc-
tionnels : céphalées, vomissements, agitation, et
apparition de signes d hypertension cranienne :
bradycardie & 60/mn, une TA & 160/80 mmHg. Un
second scanner, effectué le 22 septembre, confirme
I"aggravation de I’hémorragie qui est devenue
cérébro-meéningée avec inondation des ventricules
latéraux. Le malade est alors transféré en Service
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de Réanimation ou il meurt quelques heures aprés
son admission.

Figure 1 : Scanner du 16 septembre 1997

hématome

Figure 2 : Scanner du 22 septembre 1997

inondation des ventricules latéraux

DISCUSSION

L’ afibrinogénémie congénitale est une affec-
tion rare qui concerne les deux sexes. Elle se voit
plusfréquemment en casdeconsanguinité[2,4].Le
diagnostic peut étre évoqué a partir del’ anamnése:
notion de saignement ombilical, ou épisode de sai-
gnement identiqueacel ui du patient parmi lesascen-
dantsou lafratrie [5].

Lescriteresde diagnostic biologique delamala
die sont : un taux de fibrinogéne (test immunologi-
gue) a0,00g/l, ou al'état detrace[3,4,5] letempsde
saignement, le TCA, le TQ trés allongés [1,5]. Les
complications hémorragiques qui sont rencontrées
en cas d’ afibrinogénémie congénitale sont le plus
souvent lefait d’ un traumatisme, parfoisminime et
gui méme, peut passer inapercu par le malade [6].
Par contre, les saignements spontanés sont rares
[6]. Bien que I’ afibrinogénémie soit congenitale,
les saignements peuvent ne survenir que tardive-
ment, versladeuxiéme décadedelavie[6]. Un cas



dedissection spontanéebilatérale desarteresverté-
brales chez unejeunefemmede 28 ans est rapporté
par Garcia-Monco JC et al [7]. Rupture spontanée
de la rate, saignements spontanés intracérébravix
peuvent se produire [3,4,6,8]. Le mécanisme de
survenue des hematomes intracérébraux reste en-
core obscur. Ces saignements spontanés
intracérébraux, traités précocement, sont curables.
Maisleplussouvent, ledécalageentrelacliniqueet
I"imagerie médicale occasionne un retard dans la
miseenroutedutraitement. Aussi, devant uneforte
présoption clinigque de saignement malgrédesima-
ges normales au scanner, le traitement substitutif
doit étre immédiatement mis en route
et poursuivi [6,8]. Les saignements des afibri-
nogénémiescongeénitales, qu' ilssoient traumatiques
ou spontanés, réagissent favorablement au traite-
ment substitutif : concentré de fibrinogéne
viroinactive [2, 4, 7, 8, 9] ou plasmafrais congelé

[2].
CONCLUSION

L’ observation rapportée concerne un homme
nonissud’ unmariageconsanguinqui, al’ anamnése
neconnait pasd’ autrecasidentiqueausiendansson
entourage proche, mais qui présentait dans ses
antécédents des épisodes hémorragiques, illustre
bien le caractere fatal d’ un diagnostic tardif d'une
mal adie dont la survenue de complications mortel -
lesestimprévisible. Les critéres de diagnostic bio-
logiqued’ uneafibrinogénémieétaient pourtant bien
présents (taux de fibrinogene, TCA, TQ).
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Elleillustre aussi la faiblesse des moyens des
praticiens d’' un pays aressource limitée : le traite-
ment substitutif, qui dans de cas semblables a fait
sespreuvesailleurs, [6, 7, 8, 9] n’ est pasdisponible
a Madagascar. Bien que rare, |’ afibrinogénémie
meérited’ étreconnuedespraticienspour uneéduca-
tion et un suivi des personnes atteintes de cette
maladie.
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