Qu’est ce que l’hémosidérose ?

L’hémosidérose pulmonaire est une maladie rare caractérisée par des saignements répétés au niveau pulmonaire. 
La présence de sang dans les alvéoles (hémorragie alvéolaire) est secondaire aux saignements répétés des petits vaisseaux qui sont au contact des alvéoles. La dégradation des globules rouges libère le fer présent dans l’hémoglobine. Ces dépôts de fer sont « nettoyés » par les macrophages. L’accumulation de ces dépôts dans les macrophages donne un aspect de grains d’hémosidérine. De cet aspect typique est né le nom d’hémosidérose. 
Existe-t-il différentes formes d’hémosidérose ?

On distingue deux types d’hémosidérose: l’hémosidérose secondaire à une maladie et l’hémosidérose idiopathique. 
L’hémosidérose idiopathique est une maladie encore peu comprise. L’hémosidérose idiopathique est probablement due à une maladie inflammatoire localisée au niveau des capillaires pulmonaires, mais actuellement rien ne permet de le prouver. Cette maladie peut commencer chez l’enfant ou l’adolescent. L’hémosidérose survient le plus souvent avant 10 ans. L’incidence (nombre de nouveaux cas/an) est estimée à un cas par million d’enfants par an. 

Les maladies qui peuvent entrainer une hémosidérose secondaire sont certaines malformations cardiaques, des embolies pulmonaires, des troubles de la coagulation, des maladies inflammatoires des petits vaisseaux (vascularites, connectivites). De façon exceptionnelle une intolérance aux protéines de lait de vache, ou une maladie cœliaque ont été incriminées dans la survenue d’hémorragie intra alvéolaire. Certains médicaments ou certaines infections peuvent entrainer des hémorragies intra alvéolaires. L’hémosidérose secondaire à une maladie auto-immune est plus souvent rencontrée chez les filles que chez les garçons. Elle survient habituellement plus tardivement.
Comment fait-on le diagnostic?

Le diagnostic chez l’enfant est le plus souvent porté au cours des épisodes d’hémoptysie (crachats sanglants émis lors d’effort de toux). Mais le diagnostic d’hémosidérose est porté sur le lavage bronchio alvéolaire. L’examen anatomopathologique retrouve ces dépôts d’hémosidérine dans les macrophages, présents en quantité anormale. Une fois le diagnostic d’hémosidérose porté on recherche une hémosidérose secondaire: une échographie cardiaque, un bilan d’hémostase, un scanner thoracique avec injection, un bilan à la recherche d’une maladie inflammatoire, un bilan de la fonction rénale, une recherche d’intolérance aux protéines de lait de vache ou au gluten est réalisée. Parfois une biopsie pulmonaire est nécessaire pour parvenir au diagnostic. Le traitement proposé dépendra aussi de la maladie retrouvé. Si aucune maladie n’est mise en évidence on parle alors d’hémosidérose idiopathique. 

D’où viennent la fatigue et l’essoufflement souvent observés au cours de l’hémosidérose ?

Les saignements répétés entrainent une anémie c'est-à-dire une chute de l’hémoglobine. L’hémoglobine est nécessaire au transport de l’oxygène. L’anémie est donc responsable de ces symptômes. Mais le transport de l’oxygène peut être également rendu difficile par l’inflammation importante. Cette inflammation gêne le passage de l’oxygène des alvéoles vers les petits vaisseaux.

Quels sont les autres symptômes observés au cours de l’hémosidérose ?

Comme pour toutes les maladies respiratoires chroniques il peut survenir une stagnation de la croissance du poids et de la taille. La difficulté pour respirer, la diminution de l’appétit (souvent observé au cours des maladies chroniques de l’enfant), l’augmentation de la consommation des calories secondaire au travail respiratoire, et parfois les vomissements peuvent être responsables de cette mauvaise prise pondérale. La cassure de la croissance staturale (taille) est liée à la perte de poids mais également à la maladie pulmonaire. Parfois les traitements proposés peuvent également ralentir la croissance. Un avis auprès des endocrinologues peut parfois aider à trouver un équilibre entre le traitement nécessaire et le retard statural.
La toux est souvent présente et s’accompagne parfois de crachats sanglants (hémoptysie). Il est toujours important de mentionner les épisodes d’hémoptysie. La survenue d’hémoptysie permet souvent de diagnostiquer l’hémosidérose. Si la maladie est connue il faut parfois modifier le traitement si les hémoptysies persistent. 
La toux s’améliore souvent avec le traitement médicamenteux, mais elle peut être aggravée par un reflux, une infection virale ou bactérienne.

L’hippocratisme digital peut survenir si l’inflammation est importante et prolongée. Il existe un aspect en « baguette de tambour » des extrémités des doigts. Cet aspect particulier est recherché par le médecin régulièrement au cours des consultations. Il se rencontre au cours des atteintes respiratoires chroniques mais peut se voir également dans des maladies du cœur ou du foie.  

Les traitements proposés peuvent parfois s’accompagner d’effets indésirables en particulier les corticoïdes. Une prise de poids excessive, une tension artérielle élevée, une intolérance au sucre, de l’acné, une hyperactivité, des troubles du sommeil, une sensibilité aux infections peuvent survenir. Il ne faut pas hésiter à en parler. Parfois la lourdeur des régimes nécessite une aide auprès des diététiciennes. Là encore il faut trouver un juste équilibre. Du calcium et de la vitamine D sont souvent proposés lors d’une corticothérapie orale ou veineuse prolongée car l’absorption et la fixation du calcium est souvent perturbée avec ce traitement.
Quels traitements proposés ?

L’accumulation des grains de fer dans les macrophages va déclencher une réaction inflammatoire anormale. Si cette réaction inflammatoire se prolonge, une « cicatrisation » anormale du tissu pulmonaire va survenir : la fibrose. Le traitement de l’hémosidérose est donc souvent un traitement pour lutter contre cette inflammation. Des corticoïdes sont souvent proposés à forte dose et par voie veineuse. Une corticothérapie orale ou inhalée est également parfois proposée. 
Le traitement de la cause si elle est connue et si c’est possible est également indispensable. Enfin il est parfois nécessaire de recourir à une transfusion si l’anémie est trop importante.
Si l’atteinte respiratoire est importante une gêne à l’effort et une difficulté pour manger est souvent présente. Un réentrainement à l’effort chez l’enfant adapté à son âge et une prise en charge nutritionnelle pluridisciplinaire est souvent indispensable. 
La prévention des infections respiratoires est nécessaire et il est important de vacciner contre la grippe, le pneumocoque, la coqueluche, la rougeole….Les virus ou bactéries qui donnent des infections respiratoires peuvent aggraver l’atteinte respiratoire déjà présente et aggraver l’inflammation. De plus les traitements parfois proposés peuvent diminuer les défenses contre les infections et il est donc important de prévenir en vaccinant.
Si l’hémosidérose survient chez un adolescent fumeur il faut en parler avec lui et l’aider à arrêter. Le recours à des professionnels est parfois nécessaire. Enfin si les parents fument, il vaut mieux éviter de fumer dans la maison ou dans l’appartement. Là encore le recours à des professionnels peut être aidant. 

Quelle évolution ?
L’évolution de cette maladie est très variable et il est toujours très difficile de se prononcer au début. Elle dépend de la cause responsable de l’hémosidérose, de la réponse aux traitements proposés, de l’atteinte inflammatoire pulmonaire. Elle est donc très variable d’un enfant à un autre.
Questions fréquentes.
La collectivité?

Si la maladie survient chez le nourrisson il est souvent recommander d’éviter la collectivité de type crèche collective. En effet le contact avec des virus respiratoires peut compliquer la prise en charge respiratoire ou déstabiliser la maladie. D’autres solutions sont moins à risque comme la crèche familiale ou l’assistante maternelle. Parfois les solutions de recours ne sont pas faciles à trouver et un entretien avec l’assistante sociale du service peut aider à trouver une solution.
Pour l’école, le collège ou le lycée le PAI est à remplir avec le médecin référent. C’est souvent un moment privilégié qui permet de rediscuter de certains aspects de la vie courante: les séjours en classe verte, le sport, la cantine…
Le sport?

Il ne faut pas hésiter à en parler avec les kinésithérapeutes. L’atteinte respiratoire est souvent responsable d’une gêne à l’effort et des conseils sur la respiration à avoir au cours d’un effort peuvent être donnés pas les kinés. 

Ne pas hésiter à demander au médecin s’il existe des activités déconseillées en fonction de l’atteinte respiratoire ou des traitements à mettre en place avant ou après le sport. Le médecin référent est le plus apte à vous conseiller pour les bébés nageurs, la natation, l’équitation …..
Le sport est indispensable pour les enfants qui ont une maladie respiratoire chronique, donc il ne faut pas hésiter à en parler.
La prise en charge sociale?

L’hémosidérose est une maladie qui peut être prise en charge à 100% si le médecin fait la demande et si la caisse d’assurance maladie donne son accord. 

Si la présence parentale est importante, si la collectivité est impossible, s’il existe un retentissement sur le travail des parents à cause de la maladie il ne faut pas hésiter à en parler avec l’assistante sociale. Parfois des demandes d’Allocation pour Enfants Handicapés sont faites et peuvent aider la famille à la prise en charge globale de cette maladie. 

Le risque de transmission aux enfants?
Le plus souvent l’hémosidérose ne touche qu’un seul enfant : elle survient de façon sporadique. Le risque pour les autres enfants de la famille d’être atteints est le même que celui de la population générale. Parfois l’hémosidérose est secondaire à une maladie d’origine génétique. Une consultation avec un généticien est alors utile pour expliquer aux parents le risque d’avoir un autre enfant atteint.  

