
Recherche & quanti fi cati on 
de clone HPN 
par cytométrie en fl ux

HARMONISATION 
DES CONCLUSIONS

Associati on de Cytométrie 
Hématologique francophone

Groupe de travail sur l’Hémoglobinurie 
Paroxysti que Nocturne (HPN)

Diagnosti c & suivi 

Dr Agathe DEBLIQUIS
Laboratoire d’Hématologie
Groupe Hospitalier 
de la Région Mulhouse Sud Alsace

Dr Bernard DRÉNOU
Service clinique et laboratoire 
d’Hématologie
Groupe Hospitalier de la Région
Mulhouse Sud Alsace

Dr Magali LE GARFF-TAVERNIER
Service d’Hématologie biologique
Hôpitaux universitaires 
Piti é-Salpêtrière - Charles-Foix

Pr Marie LOOSVELD
Laboratoire d’Hématologie
Hôpital Universitaire de la Timone
Marseille

Pr Orianne WAGNER-BALLON
Département d’Hématologie
et d’Immunologie biologiques
Hôpitaux universitaires Henri Mondor

Travail élaboré avec le Centre de Référence 
aplasies médullaires HPN : 

Pr Régis PEFFAULT DE LATOUR
Service d’Hématologie 
Hôpital Saint-Louis

Dr Flore SICRE DE FONTBRUNE
Service d’Hématologie
Hôpital Saint-Louis



Présence d’un clone HPN (majoritaire / - /minoritaire) 
ou de rares cellules présentant un défi cit en protéines GPI-liées

sur les polynucléaires neutrophiles quanti fi é(es) à —%, confi rmé(es) 
sur les monocytes à —% et les hémati es à —% 1

PRÉSENCE 
D’UN CLONE 

HPN

OUI

À interpréter en foncti on du contexte clinico-biologique 
et en parti culier du bilan d’hémolyse 3

Syndrome
myélodysplasique

Un suivi est recommandé 
au moins une fois par an 

ou en cas d’évoluti on clinico-biologique 1, 5

Un clone HPN 
(ou de rares 

cellules  
défi citaires) est 

(sont) détecté(es) 
chez environ 

50 % des pati ents 
présentant 
une aplasie 
médullaire 4

Un suivi est 
recommandé 

tous les 6 mois puis 
au moins une fois 

par an 
si la taille du clone 
est stable pendant 

2 ans 1, 5

Aplasie 
médullaire

Cytopénie(s) 
inexpliquée(s) c

Thrombose
inexpliquée b, 5

Hémolyse 
inexpliquée a

Ce(tt e) pati ent(e) peut être inclus(e) 
dans l’Observatoire Nati onal des clones HPN

Si un traitement spécifi que de l’HPN est envisagé, 
l’avis du Centre de Référence est fortement recommandé

NONLa qualifi cati on 
du clone HPN 

dépend de sa taille : 
≥ 50 % : clone HPN 

majoritaire
1-50 % : clone HPN
0,1-1 % : clone HPN 

minoritaire
0,01 % - <0,1 % : 

rares cellules 
présentant un défi cit 

en protéines 
GPI-liées 1, 2

Une interprétati on 
en foncti on 
du contexte 

clinico-biologique 
doit être rendue ; 

seules les situati ons 
les plus fréquentes 

sont présentées dans 
ce document.

Une réunion 
de concertati on 
pluridisciplinaire 

nati onale est 
organisée 

mensuellement 
par le centre de 

référence « Aplasie 
médullaire »

Un suivi doit être 
demandé selon les 
recommandati ons 

internati onales 
actuelles1

DIAGNOSTIC

2

En cas de clone HPN <1 % : 
La perti nence clinique d’un clone HPN < 1 % 

reste à défi nir 1



Absence de clone HPN détectable à une limite de sensibilité de x10-n

sur les polynucléaires neutrophiles 1

En cas d’aplasie médullaire 
suspectée ou confi rmée :

un clone HPN 
est détecté chez environ 

50 % des pati ents 
présentant une aplasie 

médullaire au diagnosti c 
ou au cours du suivi 

ce qui justi fi e 
un contrôle annuel 1,4,5

La leucopénie n’ayant pas 
permis d’obtenir 

une sensibilité suffi  sante, 
il est souhaitable de 

renvoyer un échanti llon 
en contactant au 

préalable le laboratoire 
afi n de déterminer 
le volume de sang 

nécessaire

a.  Hémolyse inexpliquée intravasculaire : anémie hémolyti que à test de Coombs négati f 
et/ou hémoglobinurie

b.  Thrombose inexpliquée veineuse ou artérielle + un des critères suivants : sites inhabituels 
et/ou signes d’hémolyse et/ou cytopénie(s)

c.. Cytopénie(s) inexpliquée(s) + un des critères suivants : signes d’hémolyse et/ou thrombose(s)

ABSENCE 
DE CLONE 

HPN

OUI
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Sensibilité 
de la technique 
opti male sur 
les polynucléaires 
neutrophiles (PNN) 1

CALCULER LA LIMITE DE SENSIBILITÉ DU TEST 1 :
Clone minimal défi ni à 20 événements/nombre de PNN acquis analysables
Si limite de sensibilité de la technique :
 ATTEINTE (≥ 200 000 PNN analysés)  rendre 1x10-4

  NON ATTEINTE (< 200 000 PNN analysés)  rendre la limite 
de sensibilité du test calculée : 20/nombre de PNN analysés

3

NON

Limite de sensibilité de 1 x 10-4 att einte ?
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Persistance d’un clone HPN (majoritaire / - /minoritaire) 
ou de rares cellules présentant un défi cit en protéines GPI-liées

sur les polynucléaires neutrophiles quanti fi é(es) à —%, confi rmé(es) 
sur les monocytes à —% et les hémati es à —% 1

CLONE 
HPN

CONNU

Augmentati on* / Stabilité / Diminuti on de la taille du clone 
par rapport à l’antériorité (date)

*En cas de traitement par inhibiteur
 du complément, il est habituel d’observer
 une augmentati on de la taille du clone 6

À interpréter en foncti on du contexte clinico-biologique 
et thérapeuti que 3

Un suivi est recommandé une fois par an 
ou en cas d’évoluti on clinico-biologique 1, 5

En cas d’aplasie médullaire : un suivi est recommandé tous les 6 mois 
puis au moins une fois par an si la taille du clone est stable 

pendant 2 ans 1, 5

Un suivi doit être 
demandé selon les 
recommandati ons 

internati onales 
actuelles1

Un suivi doit être 
demandé selon les 
recommandati ons 

internati onales 
actuelles1

La qualifi cati on 
du clone HPN 

dépend de sa taille : 
≥ 50 % : clone HPN 

majoritaire
1-50 % : clone HPN
0,1-1 % : clone HPN 

minoritaire
0,01 % - <0,1 % : 

rares cellules 
présentant un défi cit 

en protéines 
GPI-liées 1, 2

SUIVI
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Absence de clone HPN détectable à une limite de sensibilité de x10-n

sur les polynucléaires neutrophiles 1

ABSENCE 
DE 

DÉTECTION

OUI

Sensibilité 
de la technique 
opti male sur 
les polynucléaires 
neutrophiles (PNN) 1

NON

La leucopénie n’ayant 
pas permis d’obtenir 

une sensibilité suffi  sante, 
il est souhaitable 

de renvoyer 
un échanti llon en 

contactant au préalable 
le laboratoire afi n 

de déterminer 
le volume de sang 

nécessaire

Résultat à interpréter 
en foncti on de l’évoluti on 

du contexte
 clinico-biologique 
depuis la dernière 
antériorité (date)

CALCULER LA LIMITE DE SENSIBILITÉ DU TEST 1 :
Clone minimal défi ni à 20 événements/nombre de PNN acquis analysables
Si limite de sensibilité de la technique :
 ATTEINTE (≥ 200 000 PNN analysés)  rendre 1x10-4

  NON ATTEINTE (< 200 000 PNN analysés)  rendre la limite 
de sensibilité du test calculée : 20/nombre de PNN analysés

Limite de sensibilité de 1 x 10-4 att einte ?
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ÉTUDE 
OBSERVATIONNELLE 
FRANÇAISE 
DEPUIS 
2016

CRITÈRES D’INCLUSION :
Tout pati ent, quel que soit 
son âge, pour lequel un 
clone HPN a été mis en 
évidence après 
le 29/02/2016 

  OBSERVATOIRE
NATIONAL

        CLONES

HPNHPN
DES

PROGRAMME 
DE COMPARAISONS 
INTER-LABORATOIRES (CIL) 7
DEPUIS 2013

DEUX ENQUÊTES PAR AN :

Pour toute demande de révision de cas ou de second avis,
ou pour toute questi on, 

vous pouvez contacter les organisateurs du groupe CytHem-HPN 
via le formulaire de contact sur :

www.cythem.fr/cythem-hpn-contact/

1
Enquête cas frais

Envoi de 2 échanti llons 
sanguins

Enquête cas virtuels
Téléchargement de 
2 fi chiers bruts de 
cytométrie en fl ux

2



Dans les parties « Diagnostic » et « Suivi » de cette brochure, 
les phrases inscrites dans les encadrés colorés sont des propositions 
de conclusions à mentionner dans vos comptes-rendus de laboratoire. 
Les phrases inscrites dans  les encadrés avec contours en pointillés  
sur fond plus clair sont à mentionner selon le contexte.
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