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1-introduction :

Le purpura thrombocytopénique immunologique (ITP), précédemment identifiée
comme purpura thrombocytopénique auto-immun (AITP), est également
couramment mentionnée dans la littérature. IT, ou thrombocytopénie
immunologique, est une maladie auto-immune non maligne qui entraine la
destruction des plaquettes dans la région périphérique et l'entrave de la
production centrale. La cause de ce trouble est médiée par les auto-anticorps
(AAC) dans le cadre d'un processus auto-immun. ITP, qui est 'abréviation de
thrombocytopénie immunitaire, est une cytopénie auto-immune répandue qui
releve de la catégorie des maladies rares. Le trait le plus important du PTI est la
diminution anormale du nombre de plaquettes présentes dans la circulation
sanguine, ce qui peut entrainer des saignements légers a graves et d'autres
complications. L'identification du PTI primaire est un processus de diagnostic par
exclusion. L'objectif principal est d'exclure la possibilité d'un PTI secondaire, qui
a un pronostic différent du PTI primaire. Un diagnostic définitif est établi grace a

une combinaison de preuves biologiques et cliniques.

Obijectif de I’étude:

e suspecter un trouble de 'hémostase chez I'enfant

e adopter la strategie d'investigation et de la prise en
charge appropriee.

e Deéfinir un purpura et citer les élements biologiques
permettant d’en apprécier les mécanismes .

e Citer les éléments de diagnostic d’un purpura
vasculaire et les principales étiologies

o Citer les étiologies d'un purpura thrombo-
cytopénique idiopathique, exposer les élements
de diagnostic positif et differentiel , les risques
evolutifs et les principes de traitement et de la
surveillance.
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2- definition et généralités :

La thrombocytopénie immunitaire primaire (TIP), anciennement appelée purpura

thrombocytopénique idiopathique (PTIl) ou purpura thrombocytopénique auto-
immun, est caractérisée par des mécanismes immunologiques provoquant une
thrombocytopénie isolée (plaquettes <100 G/L) et peut se présenter ou non avec
un purpura hémorragique, en l'absence de toute autre pathologie associée .La
cause de la thrombocytopénie, qui est une diminution du nombre de plaquettes due
a un déréglement du systéme immunitaire, est liee a une destruction élevée des
plaguettes dans la région périphérique par le systéme immunitaire. Le processus
auto-immun impliquant des auto-anticorps (AAC) et une production insuffisante de
plaguettes par la moelle osseuse peut endommager le systeme réticulo-endothélial
splénique. Des progrés significatifs ont été réalisés dans la compréhension des
mecanismes physiopathologiques du PTI et de son traitement, bien qu'il reste

encore beaucoup a faire.

3- Epidemiologie :

3.1. Incidence et prévalence globale :

Le PTI est considéré comme l'une des principales causes de thrombopénie chez les
enfants et les adultes. Chez les enfants, il est plus fréquent entre I'age de 2 et 6 ans,
tandis que chez les adultes, il peut survenir a tout age, mais il est plus fréquent chez

les femmes en age de procréer.

La prévalence du PTI varie également selon les populations étudiées. Dans la
population générale.

la prévalence est estimée a environ 1 a 3 cas pour 100 000 personnes. Cependant,

chez les enfants,

la prévalence peut étre plus élevée, atteignant jusqu'a 5 a 8 cas pour 100 000
enfants. La prévalence chez les adultes est généralement plus faible, autour de 1 a 2

cas pour 100 000 adultes.

La connaissance de I'épidémiologie du PTI a beaucoup progressé depuis une

dizaine d’années grace au suivi de larges effectifs de cohortes cliniques



prospectives et a des cohortes populationnistes a partir de bases de données.

Une quinzaine d’études ont eu pour objectif de mesurer I'incidence du PTI, toutes
ont été conduites en Europe du Nord sauf une étude menée au Koweit et une

menée aux Etats- Unis d’Amérique.

Les estimations d’incidence annuelle varient entre 1,6 a 3,9 pour 10° habitants

chez les adultes.

En Algérie, une récente étude nationale menée et publiée lors de I'ASh (American
Society of Hematology) en 2020 a examiné des patients récemment
diagnostiqués sur une période allant du 1er septembre 2017 au 31 aolt 2018,
totalisant 1746 patients. Cette étude a évalué l'incidence du PTI (selon l'age, le
sexe, le stade de gravité au moment du diagnostic et la région), sa prévalence,
ainsi que les caractéristiques et les schémas de traitement regus par les patients
atteints de PTI.

L'incidence du PTI chez les patients de moins de 16 ans était de 0,85 cas pour
100 000 habitants, tandis que la prévalence était de 5,7 cas pour 100 000

habitants.

D'autres études, principalement monocentriques, ont également été réalisées,
notamment une thése(2018) portant sur la stratégie de prise en charge
diagnostique et thérapeutique du purpura thrombopénique immunologique (PTI)

chez l'adulte ;ainsi que d'autres études non encore publiées dans I'ouest du pays.

En France, les premiéres données épidémiologiques fiables ont été publiées en
2009 suite a la création du GECAI (Groupe d'étude des cytopénies auto-immunes
de l'adulte), un centre de référence labellisé pour la prise en charge des

cytopénies auto-immunes chez les adultes.

La prévalence du PTI en France et dans le monde est estimée a 1 cas pour 10 000
habitants. Quant a l'incidence annuelle estimée, elle varie de 1 cas pour 62 500
personnes a 1 cas pour 25 600 personnes, ce qui fait du PTI l'une des maladies

rares les plus fréquentes parmi les 7 000 maladies rares identifiées.
Chaque année, environ 4 000 patients, dont 300 a 500 enfants, sont hospitalisés en

France pour un PTI.



3. 2. Sexe-dge
Le PTI n'est pas une maladie génétique et peut se développer a tout age, mais il est

plus fréquent

avant I'age de 25 ans, avec un premier pic de fréquence pendant I'enfance et un age

moyen au moment

du diagnostic de 50 ans chez les adultes. Il est considéré comme la cytopénie auto-

immune la plus courante chez les adultes.

En raison de sa prévalence plus élevée chez les jeunes femmes et en se basant sur
d'autres maladies auto-immunes, le PTI a longtemps été considéré a tort comme une

pathologie principalement présente chez les jeunes femmes.

Deux études menées au Royaume-Uni et en France ont révélé une répartition
bimodale de l'incidence de la maladie, avec un pic modéré chez les enfants agés de
1 a 5 ans et un pic plus élevé apres 60 ans. Ce pic apres 60 ans a également été
observé dans des études réalisées au Maroc. On note une prédominance masculine
au-dela de 60 ans, bien qu'il y ait globalement une légére prédominance féminine de

la maladie.

Deux études menées au Danemark et en Angleterre ont également montré que
l'incidence annuelle augmente avec l'age. En effet, elle est estimée a 1,6 cas pour
100 000 habitants ,

avant I'age de 60 ans, puis passe a 4,1 cas pour 100 000 habitants apres cet age.

Cette augmentation de lincidence annuelle s'explique par I'allongement de
I'espérance de vie et souléve des problémes de prise en charge du PTI chez les
personnes agées, notamment en ce qui concerne les comorbidités et l'iatrogénie

meédicamenteuse.



4- Physiopathologie :

La thrombopénie a toujours été considérée comme la présence d’anticorps dirigés
contre les épitopes présents a la surface des glycoprotéines plaquettaire qui est a
I'origine de la destruction des plaquettes par les macrophages situé au niveau de la
rate.

De nombreuse études ont démontré I'existence d’'un default de production médullaire
ou une production insuffisante et inadaptée de la moelle a la profondeur de la
thrombopénie.

Le PTI est une maladie auto-immun multifactorielle dont les mécanismes
physiopathologiques sont complexes combinées entre une réponse humorale et

cellulaire inadaptée conduisant a la destruction périphérique des plaquettes.

4.1. Rappel de la physiologie de la megacaryopoeise :

La production de plaquettes est le résultat d'un processus physiologique appelé
mégacaryopoiese ou thrombopoiése. Les mégacaryocytes correspondent a la
différenciation des cellules souches hématopoiétiques médullaires, ou plus
précisement, les cellules progénitrices impliquées dans la lignée des
mégacaryocytes se différencient en mégacaryocytes (MK) au début de la production
de plaquettes.Comme toute cellule, les plaquettes sont issues de cellules souches
appelées cellules pluripotentes, qui se différencient en cellules pluripotentes, puis
en CFU-GEMM, et enfin en précurseurs de chaque lignée, dont les CFU-MK (unité
formant colonie-mégacaryocyte), qui donnent naissance a mégacaryocytes. La
production de plaquettes est le résultat d'un processus en deux étapes :

» Mégacaryocytopoiése : Elle se caractérise par I'engagement des cellules souches

hématopoiétiques, suivi de la prolifération, de la différenciation et de la maturation
des cellules progénitrices mégacaryotes. *

Production de plaquettes : * Correspond aux plaquettes produites par les MK matures

issues des mégacaryocytes et présentes dans la moelle osseuse.

Les plaquettes sont de petits fragments cellulaires anucléés avec une grande

9



capacité a adhérer aux structures endothéliales. lls proviennent de la segmentation

du cytoplasme des mégacaryocytes.

Figure 01 :Les étapes de la megacaryopoeise

prolifération maturation

munturation cyinplasmigue

enchamitise
™ 4 L%
© O O D & &L
P
BFU-MEK CFUMK pmllh.‘:g"ul-_l.nhh-clr AR u._-m.-.
1 i miégacurynhblasie

' “m
-m = o g
EpsteinSebastian

RUMXCI FRD/AML WS Wislott Aldrich/*LT
REMEA TAR
FLII TCFT
syndrama * CPT/|BS ACTNI
HOXAL RLISAT ETVE FLMWA Flhmmapamle
TUBE!
GATAT HLTDAKLTT
GRIBAJGRIBGPLX B55 mono ou
GRIB biallalique
Thmnbnpmu rnai-aura mrrmcymrrn preudawillebrand
- TPO sérique dlevie ANKRD26 ITGAZBITGRS
MBEALZ GPS cyes
ABCCE/E Slrostérclémia
FaLL4 syndrame
( hégacaryocyles nomma
mmmmmmwm Thrombopénie varable microcytaire
(WAS) ou macrocytaire

CSH  Progéniteur MK MK immature MK mature MK proplaguettaire  Plaguettes

*—0—@—

Engagement  Prolifération Différenciation / Maturation Libération des plaguettes

MNothalie Bravard
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411 La thrombopoiétine
TPO :

Phagocytosis

thfombopoiétine

r.!aFri:gﬁ |

Glycopeptide synthétisé parle foie, la

TPO est le précurseur majeur de la W‘L E a
différenciation des mégacaryocytes — S
et donc dela thrombopoiése. C'est a B2
partir de son récepteur TPO-R (ou c- . ’

Mpl) situé a la surface de la - ¢ .
membrane cellulaire des ’ /’
meégacaryocytes que se déroulent

les différentes étapes de Ia 1Y
production plaquettaire.

Le nombre circulant de plaquettes . /

participe a la stimulation de la . e
megacaryocytopoiese : l

« En cas de thrombocytose : La “‘““"m;'ﬂfﬂuw..w Ry
majeure partie de la TPO produite se .
lie aux récepteurs plaquettaires a la ‘ mromopeiesis mrombopheas
surface des membrane cellulaire et

est

ensuite dégradée parles plaquettes elles-mémes. La fraction librede TPO
disponible réduit significativement la myélopoiése de la méme maniére.

* En cas de thrombocytopénie : trés peu de TPO se lie aux plaquettes. La fraction
libre de TPO est alors plus élevée, stimulant une augmentation de la myélopoiése.

4.2.1 les mégacaryocytes :

Les mégacaryocytes sont de grosses cellules obtenues par aspiration ou biopsie de
la moelle osseuse hématopoiétique (dont le diamétre varie de 50 a 100 microns)
chargées de produire des plaquettes ; lorsque leur cytoplasme se divise en milliers
de plaquettes (thrombopoiése, en 4 a 5 jours). Les tranches ont généralement un
diamétre de 2 a 5 ym. Les noyaux des meégacaryocytes sont multilobés et résultent
de nombreuses divisions endocaryotes. Les meégacaryocytes proviennent des
megacaryoblastes. Les plaquettes sont le résultat de la production de
mégacaryocytes et sont un composant important de I'hémostase primaire. Ce sont
les fragments de cellules anucléées qui se déversent dans le compartiment
sanguin aprés fragmentation MK. Les membranes plaquettaires sont riches en
glycoprotéines qui constituent des récepteurs pour Adhésion plaquettaire,
activation, agrégation et inhibition de plusieurs étapes.
11



4.3.1 Les plaguettes :

Les plaquettes sont le résultat de la production de mégacaryocytes et sont un
composant important de I'hémostase primaire. Ce sont les fragments de cellules
anucléées qui se déversent dans le compartiment sanguin aprés fragmentation MK,
Les membranes plaquettaires sont riches en glycoprotéines qui constituent des
récepteurs pour Adhésion plaquettaire, activation, agrégation et inhibition de
plusieurs étapes. Les plaquettes (thrombocytes) sont en forme de lentilles et
mesurent entre 1,5 et 3,5 um de diameétre. Les plaquettes sont présentes dans le

sang en quantités allant de 150 000 a 400 000/uL de sang. Sur les frottis, les
plaquettes s'agrégent généralement et ont une affinité pour les colorants basiques
(bleu de méthyléne ou hématoxyline), leur donnant un aspect bleu violet foncé.

4.2. mécanisme physiopathologique :

4.2.1 -destruction périphérique des plaquettes :

certaines études ont démontrées que les infections virales sont incriminées dans ce
processus et cette conclusion a été faite du faite que I'évolution est favorable aprés
élimination du virus mais La présence des anticorps anti plaquettaire circulant dans
le plasma sont jusqu’ a présente inconnue

Recrutement medullaire: e n
LT\\ AVLA-4 SR
c ) ~ CX3CR1 / Fractalkine e v’

Da

e S
G- SN

DCC

-~ GM-CSF

Plaquittes' .

- FIp

Deéficit Treg:
- médullaire
- périphér‘ique AIEN-y

- quantitatif = IL-10

- fonctionnel Résistance apopltose
anTGEP ~Bcl-2 ~ Bax

Figure 04 :LA DESTRUCTION PLAQUETTAIRE PAR LES ANTI CORPS
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4.2.2 défauts de production médullaire des plaquettes :

Le mécanisme physiopathologique du PTI ne repose pas uniquement sur une
destruction périphérique des plaquettes par les macrophages spléniques par le
biais d’auto-anticorps. Il est établi en 2009 qu’il existe également un défaut relatif de
production médullaire des plaquettes.

Sur un myélogramme réalisé chez un patient atteint de PTI, 'augmentation du
nombre de mégacaryocytes en réponse a une maladie purement périphérique n’est
pas en corrélation avec I'importance de la thrombopénie. De plus le taux de TPO
circulante est relativement bas devant une thrombopénie en cas de PTI actif. Ces
deux constatations font ainsi évoquer une origine centrale en plus du mécanisme
auto immun dans la physiopathologie du PTI,

5.Diagnostique de la de PTI :

5.1-Circonstance de découverte :

Chez I'enfant, dont le début est généralement insidieux, la thrombocytopénie peut
étre :

- les découvertes fortuites, les numérations globulaires systématiques réalisées
alors que le patient est asymptomatique,

- Causée par un syndrome hémorragique cutané et/ou muqueux d'intensité
modérée et, plus rarement, une hémorragie viscérale, faisant en sorte que la
séverité de la maladie reflete une thrombocytopénie sévére (< 10 G/L) Le PTI est
un diagnostic d'exclusion. La recherche d'une cause secondaire de PTI est
impérative car son exclusion préserve le diagnostic de PTI primaire. Il n'y a pas de
test sdr. Le diagnostic a été suspecté apres exclusion de la pseudo
thrombocytopénie, un artefact associé a l'agrégation plaquettaire en présence
d'EDTA. Par conséquent, la confirmation de la thrombocytopénie nécessite un

frottis sanguin sur un doigt et un échantillon de contrdle sur un tube de citrate.

13



L’interrogatoire :

Les informations du rapport d'interrogatoire sont importantes pour rechercher dans
les antécédents personnels du patient des conditions hémorragiques lors
d'extractions dentaires, d'interventions chirurgicales... de transfusions sanguines
récentes, qui feraient évoquer un diagnostic de purpura post-transfusionnel, et de
connectivite et/ou syndrome des antiphospholipides (arthralgies, photosensibilité,
syndromede Raynaud, avortements spontanés a répétition, alopécie, phlébites a
répétition...). Il faut chercher a découvrir les numérations plaquettaires anciennes,
les performances Saignement prolongé avant la détection d'une thrombocytopénie
pour localiser l'apparition de la thrombocytopénie afin d'exclure ou de suspecter
une thrombocytopénie constitutionnelle face a une thrombocytopénie se

présentant dans I'’enfance.

A ] B :
S = c; f'“:__‘_.,,...._,‘__-l‘q\ -
Cr Q) Lo Y
e O LAY N
¢ ':' e dfo‘f&_//ﬂsw } 1 1
- 0"0: T:l% . LS ol N'J | / 1 \6‘ _‘
oS S o] { 2
oa 5\ ff Macrophage
A b splénique
-t L "%
o 2 ""."'-‘S T -t“"/ :c :--
‘ =78 ¢ >fa P e
< "“\%"h “uf ‘;j.. A
i o<

Ac anti- GPiIJ,’E! j

Thrombopoiétine @ GPIb/IX
« GPiib/llla

_# plaquette Y1, plaguette U Récepteur 000

récepteur du
f,'i’ sialylée '—‘ désialylee Ashwell-Morell o (TPO) Tﬂm'COFPSY FthY .

complément

Figure 05 :LA DESTRUCTION PLAQUETTAIRE SELON LA SPECIFICITEE DES ANTI CORPS
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L’examen physique :

La présentation clinique varie d'un patient a l'autre et se caractérise par un
syndrome viscéral, cutané, muco hémorragique ou une combinaison des trois. Le
syndrome hémorragique survient spontanément lorsque le nombrede plaquettes
tombe en dessous de 30 G/L. Le syndrome hémorragique cutané est la
présentation la plus fréquente et peut se limiter a un purpura cutané, correspondant
a de petites taches violettes circulaires de 1 a 3 mm de diamétre, ou a des
ecchymoses, aplaties et non résolues par la pression in vitro. Associé a de petits
hématomes. Ce syndrome peut étre plus sévére avec des manifestations
muqueuses telles que des saignements des gencives et des bulles hémorragiques

intra buccales.

Figune 06 : bulle hémormagiques endo buccale
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Le syndrome viscérale est généralement moins évident, sa présence est un signe
de gravité, un indicateur de thrombocytopénie en dessous de 10G/L, précédé d'un
syndrome hémorragique cutanéo-muqueux dans 90% des cas, il peut s'agir de

menorragies, d’hémorragie ou autres.

En cas d'hémorragie massive et de thrombocytopénie <10G/L, le fond d'ceil est
systémique et fait partie de I'examen physique du patient. Elle a des implications
fonctionnelles et pronostiques importantes. La présence d'hémorragies rétiniennes

indique une atteinte méningée.

Figure 07 :Tableau :scoredeKhellaf

B = i i O t? i S Tt ¥

Age Saignement gastro-intestinal

Age > 65 ans 2 | Saignement digestif sans anémie 4

P Saignement digestif avec anémie (perte de plus de 2 g

Age > 75 ans 5 d’hémoglobine) et/ou choc 15

Saignement cutané Saignement urinaire

Purpura pétéchial localisé (membres) 1 | Hématurie macroscopigue sans anémie 4

Purpura ecchymotique 2 | Hématurie macroscopigue avec anémie aigué 10

Purpura pétéchial avec localisations multiples 3 | Saignement du systéme nerveux central (SNC)

Purpura pétéchial qénéralisé 3 Salgnement: du SNC ou saignement avec mise en jeu du 15
pronostic vital

Purpura ecchymotique généralisé 4

Saignements muqueux

Epistaxis unilatérale 2
Epistaxis bilatérale 3
Bulles hémorragiques 5
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6- Les examens paracliniques :

Le diagnostic de PTI est un diagnostic d'exclusion et les recommandations du
groupe d'experts francais sur le PTI comportent un ensemble de tests para clique
pour éliminer ce dernier.

6.1.1L’hémoqgramme :

Au cours du PTI, les numérations globulaires (contrdle des références) montrent
une thrombocytopénie isolée inférieure a 100 G/L, le plus souvent inférieure a
30 G/L, sans anomalies des autres lignées, démontrant une attaque plaquettaire
unique. Le volume plaquettaire moyen (MPV) était normal ou légérement
augmenté, suggérant une origine peériphérique dela thrombocytopénie avec une
durée plus courte. La pseudo thrombocytopénie due a I'agrégation plaquettaire doit
étre exclue, c'est pour quoi les tests sont obligatoires Au cours du PTI, les
numérations globulaires (contréle des références) montrent une thrombocytopénie
isolée inférieure a 100 G/L, le plus souvent inférieure a 30 G/L, sans anomalies des
autres lignées, démontrant une attaque plaquettaire unique. Le volume plaquettaire
moyen (MPV) était normal ou Iégérement augmenté, suggérant une origine

periphérique de la thrombocytopénie avec une durée plus courte. La pseudo
thrombocytopénie due a lI'agrégation plaquettaire doit étre exclue, c'est pourquoi les

tests sont obligatoires dans des tubes citratés.

6.1.2L e frottis sanquin

Une formule sanguine compléte doit étre associée a un frottis sanguin. Ce frottis
sanguin est réalisé en déposant une goutte de sang sur une lame de verre colorée

au May-Grunwald Giemsa (MGG) et lue par un praticien au microscope optique.
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6..1.3Le bilan d’hémostase

Les évaluations de I'némostase pendant le PTI étaient sans particularité. Cette

évaluation hémostatique comprend la mesure des taux de prothrombine (PT), du
temps de thrombo-plastinepartielle activee (APT) et du fibrinogéne, et si une
coagulation intravasculaire disséminée est présente, peut également nécessiter la
mesure des D-diméres et une recherche de produits de dégradation de la fibrine
(CID suspect) , et en recherchant des anticoagulants circulants de type

prothrombine, notamment lorsque le TCA est prolongé de fagon isolée.

6.1.4Le myélogramme

les études avec imagerie de la moelle osseuse peuvent généralement confirmer

la nature périphérique de la thrombocytopénie et résoudre la thrombocytopénie
centrale.

Le myélogramme qui a été fait au cours du PTI montre une moelle riche en MK non
dysmorphiques et il presente tout les stades de maturation des thrombocytes ,et des
lignées leucocytaire et globulaie normale. L’elimination de l'origine centrale ce fait

par la richesse en cellules MK.

6.1.5 Test de Coombs direct :

Chez plus du quart des patients présentant un pti le test se revele positive et sans
signification clinique .la positivité de ce dernier orienterait vers une anémie
hémolytiqueauto immune dont |‘association avec la thrombopénie constitue le

syndrome d’Evans qui est une contre indication a 'usage des IG.
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figure 08 :tableau diagnostique PTI

Grade 0 Grade 1 Grade 2 Grade 3 Grade 4 Grade 5
{mineur) (moyen) (modéré)  (sévere) (pronostic
vital en
jeu )
Peau - Rares peté- | Peétéchieson | Nom- Pétéchies et -
chies ou ecchymoses | breuses ecchymoses
ecchvmoses | indiscutables | pétéchies | extensives
et ecchy-
moses
Epistaxis - Sang dans  Epistaxis Epistaxis  Epistaxis -
une narine | = 15 min. > 15min. | répétées
Buccal - Pétéchies Bulles sans Salgne- Saignement | -
du palais salgnement | ment actif | actif
actif inter- continu
mittent
Global - CQuelques Lésions sal- Saignement | Sai-
lésions hémor- gnement | muquenxy | gnement
hémor- ragiques muqueux | actif ou documenté
ragiques cutanées ne deman- = sus- du systeme
cutanées modérées dant pas | picion de NETvelx
sans léslons | 4 séveres d'inter- salgnement | central ou
muguenses | mais sans vention profond hémorra-
salgnement | meédicale | nécessitant | gie fatale
mugqueusx une inter- | dans
vention n'importe
médicale quel site

7-diagnostic différentiel :

Le diagnostic du PTI primaire est établi en excluant d'autres causes de
thrombopénie. Pour confirmer le diagnostic du PTI, il est nécessaire de rassembler

des arguments cliniques et paracliniques, car il n'existe aucun test permettant de

I'affirmer de maniére définitive,

Les symptoémes du PTI peuvent ressembler a ceux d'autres affections medicales,

ce qui nécessite un diagnostic différentiel pour exclure d'autres causes possibles

de thrombopénie.

Les principaux diagnostics différentiels du PTI comprennent :
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1. Les thrombopénies périphériques acquises :

1.1 thrombopénie par Anomalie de répartition ou sequestration splénique :

Les thrombopénies affectées par une anomalie de répartition sont généralement
attribuées a un hypersplénisme qui est lui-méme associé a une splénomégalie

clinique et/ou échographique.
L'hypertension portale (HTP), principalement causée par la cirrhose post-HCV,
reste I'étiologie la plus courante de I'hypersplénisme.

Dans cette situation, la thrombopénie est modérée, avec un taux de plaquettes
rarement inférieur a 50 G/I, et elle est souvent accompagnée d'une anomalie des
autres lignées sanguines, notamment une anémie souvent macrocytaire, et une

neutropénie.

1.2 thrombopénie Par consommation :

Les CIVD (coagulation intra vasculaire disséminée) et les micro-angiopathies
thrombotiques (MAT) entrainent des thrombopénies dites par consommation. Pour
diagnostiquer ces affections, on recherche une thrombopénie accompagnée

d'anomalies de I'hnémostase, notamment une diminution du taux de prothrombine

(TP) et du fibrinogéne, parfois trés bas, ainsi que la présence de produits de

dégradation de la fibrine (PDF) et une augmentation des taux de D-diméres.

Le terme MAT regroupe plusieurs affections, notamment le purpura thrombotique
thrombocytopénique (PTT), connu également sous le nom de syndrome de

Moschcowitz, ainsi que le syndrome hémolytique et urémique

On peut également inclure dans cette catégorie le syndrome Haemolysis Elevated

liver enzyme Low Platelet Count (HELLP), une forme grave de toxémie gravidique
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qui associe I'éclampsie, une anémie hémolytique, une thrombopénie et une atteinte

hépatique

1.3 Thrombopénies immunologiques secondaires :

PTI et infection par hépatite virale C

La prévalence de l'infection par le virus de I'hépatite C (VHC) chez les patients
atteints de purpura thrombopénique immunologique (PTI) est largement variable
dans la littérature et varie considérablement selon les populations étudiées. Bien
que cette infection ne soit pas signalée dans d'autres populations, elle semble
étre plus élevée dans certaines séries hispano-américaines ou asiatiques par
rapport a la population générale .

Les mécanismes responsables de la thrombopénie lors de l'infection par le VHC
sont multiples et parfois interconnectés : destruction périphérique des plaquettes
par un mécanisme auto-immun, déficience de la synthése de la thrombopoiétine
qui entraine une production insuffisante de plaquettes dans la moelle osseuse,

séquestration splénique des plaquettes due a I'hypertension portale.

PTI et Infection a Helicobacter pylori :

Le purpura thrombopénique immunologique (PTI) est I'une des nombreuses
manifestations extragastriques associées a l'infection par Helicobacter pylori (Hp),
une bactérie a Gram négatif qui colonise la muqueuse gastrique.

l'infection par Hp entrainait la correction de la thrombopénie et la disparition des
anticorps anti-plaquettes. Certains anticorps anti-Helicobacter, en particulier ceux
dirigés contre l'antigéne CagA, pourraient reconnaitre des déterminants

antigéniques exprimés par les glycoprotéines plaquettaires.

Cependant, d'autres études menées en France, aux Etats-Unis et en Espagne
dans ce domaine ont rapporté des résultats contradictoires, sans explication

bactériologique, génétique ou autre
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PTI et infection par VIH

La thrombopénie, autrefois fréquemment observée lors de l'infection par le VIH,
est devenue plus rare grace aux traitements antiviraux trés efficaces désormais
disponibles pour les praticiens et les patients.

Les mécanismes sous-jacents a la thrombopénie associée a l'infection par le VIH

sont divers et souvent complexes. |l peut s'agir d'une altération médullaire
centrale qui entraine une production insuffisante de plaquettes, liée d'une part a
I'infection VIH elle-méme, a des infections opportunistes ou a des médicaments
(antiparasitaires ou antiviraux), et d'autre part a une infiltration médullaire par un
lymphome.

La thrombopénie peut également étre d'origine immunologique périphérique, se
produisant a toutes les phases de la maladie, mais plus fréquemment au stade
initial de I'infection.

Les mécanismes impliqués incluent la présence de complexes immuns
contenant des anticorps anti-VIH qui se lient aux plaquettes, ainsi qu'une
réactivité croisée des anticorps dirigés contre la glycoprotéine d'enveloppe du
VIH, GP120, avec une glycoprotéine présente sur la membrane des plaquettes,
GPllla. Dans de tels cas, l'apparition de la thrombopénie n'indique pas un
pronostic évolutif défavorable et peut étre traitée de la méme maniere que le
purpura thrombopénique immunologique primaire.

Le diagnostic précoce et le traitement de [linfection par le VIH ont
considérablement réduit la fréquence de la thrombopénie associée a cette

infection.

PTI et hemopathies malignes :

Leucémies lymphoides chroniques, Lymphomes Hodgkiniens et non
Hodgkiniens.

1.4 Purpura thrombopénique immuno-allergique :

Médicament :
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certaines médications peuvent provoquer une réaction immunitaire entrainant une

destruction des plaquettes.

La thrombopénie induite par I'héparine (TIH) est une complication fréquente de
I'utilisation de I'néparine, un anticoagulant couramment utilisé dans la prévention
et le traitement des troubles de la coagulation. La TIH est une réaction

immunitaire caractérisée par une diminution du nombre de plaquettes sanguines,

ce qui peut augmenter le risque de saignement.

Thrombopénie immune induite par I'héparine de type Il : C'est la forme la plus
courante de TIH. Elle est causée par la formation d'anticorps dirigés contre le
complexe héparine-plaquette, ce qui entraine une destruction des plaquettes. Il
est important de noter que la TIH de type Il peut entrainer des complications
thrombotiques graves, telles que des caillots sanguins.

Thrombopénie non immune induite par I'hnéparine : Dans de rares cas, la
thrombopénie peut étre due a des mécanismes non immunitaires, tels que la
stimulation directe de la production de plaquettes ou une interaction directe entre
I'néparine et les plaquettes.

Il est essentiel de distinguer la TIH des autres causes de thrombopénie,
notamment le PTI et d'autres conditions médicales. Le diagnostic de TIH repose
sur des critéres cliniques, biologiques et immunologiques spécifiques, tels que les
variations du nombre de plaquettes, la présence d'anticorps anti-héparine-
plaquette et d'autres marqueurs diagnostiques.

Un diagnostic précoce et précis de la TIH est important pour ajuster le traitement
anticoagulant du patient et éviter les complications thrombotiques ou

hémorragiques potentielles. Si la TIH est suspectée, il est recommandé de
consulter un hématologue ou un spécialiste des troubles de la coagulation pour

une évaluation et une gestion appropriées.
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2. Une thrombopénie centrale :

Le diagnostic de thrombopénie d'origine centrale peut étre facilement suspecté
en examinant les résultats de I'hémogramme, en présence d'anomalies des
autres lignées cellulaires, ainsi qu'en se basant sur les données du
myeélogramme. La thrombopénie peut étre causée soit par une raréfaction ou une
absence de cellules souches mégacaryocytaires, comme c'est le cas dans
I'aplasie médullaire ou la myélofibrose, soit par une infiltration de la moelle
osseuse par des cellules anormales, comme cela est observé dans les leucémies
aigués, les meétastases médullaires, les syndromes lymphoprolifératifs, les

myélodysplasies, etc.

Il convient de mentionner la carence en vitamine B12 et en folates parmi les
causes de thrombopénies centrales. Cela peut se traduire par une thrombopénie
isolée, survenant brutalement dans les cas de carences aigués, ou étre associée

a une atteinte des autres lignées cellulaires dans les formes chroniques.

3. Les thrombopénies constitutionnelles

La thrombopénie constitutionnelle est principalement observée chez les enfants,
mais peut rarement étre diagnostiquée a I'age adulte.

Il convient de suspecter une thrombopénie constitutionnelle dans certaines
situations :

L’aplasie de Fanconi et le syndrome de Wiskott-aldrich :

L'aplasie de Fanconi et le syndrome de Wiskott-Aldrich, qui sont des déficits
immunitaires constitutionnels ou primitifs, sont trés difficiles a différencier des
véritables cas de purpura thrombopénique immunologique (PTI).

lls doivent étre considérés lorsque des antécédents de saignements depuis

I'enfance et de thrombopénie chez les parents ou les freres et sceurs sont
présents, en particulier si la thrombopénie est modérée (entre 30 et 80 G/I) et qu'il

y a une macrocytose plaquettaire. Les traitements habituellement prescrits pour le
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PTI se révelent inefficaces et peuvent parfois étre dangereux.

La maladie de Jean Bernard et Soulier :

Se caractérise par un syndrome hémorragique sévére en raison de la
combinaison d'une thrombopénie et d'une thrombopathie.

Le syndrome de May-Heqqglin :

Du a une modification de la myosine, un composant des plaquettes sanguines,
est évoquée dans le contexte de I'association d'une surdité de perception, d'une
cataracte, d'une atteinte rénale et de la présence d'inclusions caractéristiques
appelées corps de Dohle dans les polynucléaires neutrophiles lors de I'examen du

frottis sanguin.

8. traitements :

La prise en charge du PTI a été recommandé Société américaine d'hématologie,
publié en 1996, Mis a jour en 2011.

Le but du traitement est de réduire ou Elimine le risque de saignement sévére
associé a Thrombocytopénie extrémement profonde. Effet du traitement
Habituellement transitoire, pas de traitement a ce jour prouver formellement qu'il
est capable Altérer I'histoire naturelle de la maladie et sa durée Décentralisation.
Par conséquent, le traitement n'est nécessaire que si Plaquettes trés basses : en
effet, si a proprement parler, Quand il y a moins de plaquettes, on dit
thrombocytopénie En dessous de 150 000/mm 3 , risque hémorragique associé
Chez PTI, cela ne devient clair que pour le décompte beaucoup plus bas. En
pratique, le traitement est Si les plaquettes sont inférieures a un seuil fixé entre
10 000 et 30 000 : mm3 selon lI'age du patient Le patient, sa tendance

hémorragique et sa topographie.

1-PTI aique :

oPossibilités de traitement :

*La thérapie corticale est la thérapie la plus classique, A la dose habituelle de 1
a 2 mg/kg/jour Prednisone 3 semaines, dégressif au bout de quelques jours soit
dose élevee 4mg/kg/jour pendant 4 jours .

*Perfusion de gamma globuline a haute dose : 800 mg/kg enperfusion lente
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Sonde de perfusion 3 & 5 jours plus tard en I'absence de Elévation plaquettaire
et syndromes hémorragiques persistant.

*Autres thérapies (immunosuppresseurs, poisons fuseau, splénectomie) ont des
usages particuliers, Réservé aux formes sévéeres trés rares traitement antérieur.
*Dans tous les cas, il est recommandé de faire une pause pendant cette période

+++ Premier stade de développement

. o|ndications de traitement :

* hémorragie rétinienne +++
* Hémorragie muqueuse
*Syndrome hémorragique cutané diffus

*Thrombocytopénie adolescente< 2000/mm3

2-PTI chronique :

les prestataires de soins de santé déconseillent généralement la corticothérapie
prolongée en raison des nombreux effets indésirables pouvant résulter de leur
utilisation prolongée. Certains experts suggerent que les corticostéroides ne
doivent pas étre pris pendant plus de trois semaines, tandis que d'autres
recommandent une durée maximale de 12 semaines. Cela est di au potentiel de
divers effets secondaires, tels que la rétention d'eau, la prise de poids,
I'nypertension artérielle, I'ostéoporose, le diabéte, les cataractes et une
sensibilité accrue aux infections. Il est crucial de collaborer étroitement avec les
prestataires de soins de santé lors de la prise de corticostéroides et d'étre
conscient des conséquences potentielles de leur utilisation. L'efficacité des
thérapies a été démontrée. Administration de gammaglobulines polyvalentes par

perfusion ou injection. La substance connue sous le nom de gamma globuline

anti-D. Le traitement le plus efficace de la colchicine est une splénectomie. La

prévention s'impose dans 90% des cas. Le vaccin anti pneumococcique est
efficace contre les infections streptococciques. Un traitement prolongé a la
pénicilline orale doit étre envisagé et pris en compte. Il est recommandé d'éviter
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certaines activités ou comportements jusqu'a ce qu'un enfant atteigne I'age de
quatre ans ou plus. Phrase recréée possible : les utilisations thérapeutiques de

ce médicament sont les suivantes : Apres la manifestation des symptémes, la

splénectomie peut étre considérée comme une option thérapeutique. Peut-étre
précédé d'une période de temps, I'I'TP a subi une année d'évolution. L'examen
des plaquettes marquées au chrome-51 pour [l'analyse isotopique. La

confirmation du diagnostic peut nécessiter I'utilisation d'indium 111. Le but de

I'étude est d'analyser le site ou se produit la destruction des plaquettes dans le
PTI.

S'il y a une contre-indication ou en cas d'échec, alors... Il existe différentes
approches qui peuvent étre utilisées pour la splénectomie. considéré:
Occasionnellement, une nouvelle cure de corticoides ou d'lg IV peut étre
prescrite. Présenté dans un ordre consécutif. L'administration d'immunoglobuline
anti D.

Les indication therapeutique :

La splénectomie symptomatique apres Des années d'évolution de I'I'TP, peut-
étre précédées par Détermination isotopique des plaquettes marquées au
chrome 51 ou indium 111 pour confirmer le diagnostic PTI et étudier le site de
destruction
des plaquettes. En cas de contre-indication ou d'échec Splénectomie, plusieurs
méthodes peuvent Considéré:

1 Une nouvelle cure de corticoides ou d'Ig IV, parfois donné dans l'ordre.

CUtilisation d'immunoglobulines anti-D : chez les patients Les patients de
groupe
sanguin RH+ induiront Destruction des globules rouges, protégeant ainsi,
Indirectement, les plaquettes traversent Macrophages

"IEffets immunosuppresseurs de I'azathioprine, de la cyclosporine
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IDanazol (danatrol) ou le disulone rituximab détruitles Ilymphocytes B
(mabtera), unanticorps monoclonal contre Antigéne CD20 présent a la
surfacedes lymphocytes B donne une réponses faible chez I'un tiers des cas .

JStimuler la production de mégacaryocytes en utilisant Agonistes des
récepteurs TPO tels que romiplastium7 ou elthrombopag, tous deux pour voie

d'extension.

La prevention :

Dans tous les cas, des précautions doivent étre prises Créé pour limiter le risque de
saignement provocant:

- Utilisez une brosse a dents souple.

- Limiter les activités physiques a risque.

- Contre la prescription d'aspirine ou d'AINS.

- Prescription de pilules contraceptives pour prévenir Les regles si ces derniéres sont

particulierement riches.

évolution:
Une récente réunion de consensus a redéfini Etapes évolutives de I''TP : divisées en
trois périodes Evolution (Fig. 07). passage d'une période a l'autre varient selon le sujet,

et dans Diagnostic du PTI. On parle ainsi de :
une évolution de moins de 3 mois.

évolutif d'une durée de 3 a 12 mois aprés diagnostic. Pendant
cette période, soulagez La spontanéité est possible. Cependant, ce n'est pas
possible Donner un avis sur le développement a long terme du TNP.

- Faire évoluer
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avec une durée supérieure a 12 mois.
e Probabilité de rémission ou de guérison spontanée Trés faible (inférieura
5%) pendant cette période. si Le PTI est résistant a la splénectomie sera

envisageée.

- Le risque hémorragique est généralement faible (du moins Concernant les

hémorragies
séveres) Dans le PTlI, oui Cela dépend, il y a plusieurs facteurs en jeu :

[JAge du patient : les enfants sont moins a risque plus 4gé que

IPrésence de Iésions préexistantes pouvant saigner (comme les ulcéres
d'estomac)

IPrendre des médicaments qui affectent la coagulation du sang : Aspirine,
AINS, héparine,

e Types de CAA : Dans certains cas, la CAA peut, sauf En fait, cela peut
conduire & la destruction de la plaquette, est Egalement responsable du
dysfonctionnement plaquettaire Considérations supplémentaires sur la

thrombose dans la thrombocytopénie.

CIintensité  dela  thrombocytopénie :  sila  thrombocytopénie = majeur
(<10000/mm3) peut étre bien toléré, La plupart des cas d'hémorragies graves
surviennent dans Patients atteints de thrombocytopénie profonde.

e Enfin, le risquede saignement varie avec chaque patient Pas toujours
prévisible. En pratique, principalement Associé aux stades initiaux de la maladie,
absent Saignements séveres dans les premiers mois de suivi Bonne tolérance
clinique démontrée pour la thrombocytopénie, et L'intensité du traitement est
généralement réduite. Faites attention Cependant, la possibilité d'une
hémorragie sévere ne peut étre exclue. Plus tard, surtout en cas de

traumatisme.
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e Aucun traitement n'a montré que le PTI peut étre guéri; Les différents

traitements ne peuvent étre retracés que dans le passe.

La guérison se produit spontanément sur une période de temps variable. il
Aucun critére formel de durée autorisée Evolution d'un patient donné.

Dans lI'ensemble,

on Peut se rappeler :

1Chez les enfants, le PTl est le plus souvent jours ou semaines plus tard Les
infections virales, guérissables dans 70 a 80 % des cas par semaines (ou mois).

ICependant, chez I'adulte, le PTI peut de venir chronique Son évolution est

imprévisible dans 70% des cas Peut étre en rémission ou rechute.

Pronostic:
Le PTI est une Maladie bénigne avec généralement une bonne progression.
Les cas d'hémorragie méningée avec un tauxde mortalité < 1 % sont plus a

risque au départ maladie+++
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e Le type d’étude:

Notre analyse est une étude transversale descriptive a recueil rétro spective
étalée sur 03 ans allant de janvier 2019 au décembre 2022.
* Elle concerne 30 patients hospitalisés pour un PTIl au niveau du service de

PEDIATRIE -A- au CHU TLEMCEN.
* Les données ont été remplies sur une fiche d’exploitation.

e La population d’étude:

Ont été inclus dans notre étude tout les patients hospitalisés au sein du service de
pediatrie A a CHU TLMCEN , porteurs d’'un PTI.

e Source des données:

Le dossier clinigue du malade comportant I'observation cliniqgue du malade, les
examens para cliniques, l'attitude thérapeutique indiquée ainsi que le suivi du

patient.

Méthode:
L’analyse statistique:

Cette étude est d’abord descriptive en suite analytique.

Les variables quantitatives ont été exprimées en moyenne+/-.
» Ecart type de la moyenne,et ont été comparés.
= Les variables qualitatives ont été exprimées en effectif et en pour centage

et comparés.
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> Recueil des données :

Identité des maladies Antécédents Circonstance de découverte
dela
Maladie
N° | Age |Sex|Poids|Personnels| Familials Date | Symptomatologie
e Révélatrice
01 |05 ans| XY | 14kg [*holse RAS 2019 [Lapparition de
pour troubles des
thro.mbopénie ecchymoses des 2
pervice POt genoux + jambes
PTI +Autre faces post -
traumatique
02 [16mois| XX | 10kg RAS RAS 2019 Syndrome
hémorragique cutané
Hospitalisé a Syndrome
03 |03 ans| XX | 13kg | . RAS 2019
I'age de12 mois hémorragique cutané
pour PTI
04 |05 ans| XY | 16kg [V RAS 2019 Pyndrome
¢pileptique hémorragique cutané
sous Depakin
135 mg2x/Jet
Lamictal 1cp/J
05 |04 ans| XX | 14kg [oiondume RAS 2020 [fyndrome
eruption hémorragique cutané
morbilliform il
y a 15jours
06| 06 | XX| 7kg | RAS RAS 2020 [yndrome
mois hémorragique cutané
07 15 . Hypotonie )
mois| XY | 8kg . RAS 2020 | Syndrome hemmoragique
e cutané
08 | 1an | XX | 8Kg RAS RAS 2020 [Sdhémorragique
(ecchymosecutanée ,
épistaxis,
gingivorragie)
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Sd hemmoragique

09 | 1Mans | XY | 25kg RAS Cosanguinité de 2020 .
cutanée
1°degrés
10 | 13ans | XX | 40kg |Thrombopénied RAS 2020 Sd hemmoragique
epuis 3 ans cutané
11 | 22mois | xy 12kg ras consanguinité 2021 Plaques d’echymose
déssiminées dans le corps
12 | Od4ans | xy 20kg ras Ras 2021 |Pétechies +echymose
13 | 08ans | xx 30kg ras Ras 2021 Echymose au niveau
du coude
14 | 11ans Xy 35kg | Thrombopénie Consanguité 2021 Sd hémorragique
depuis 1ans cutané
15 | 11mois | xx 9kg ras Mere hypertendue 2021 echymose
16 | 18mois | xx 15kg ras Pere diabetique 2021 pétechie
17 | 6mois Xy 6kg epilepsie Ras 2021 Sd héuorragique
cutané
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Plaque d’ecchymose

18 5ans XX 14kg ras Consaguinité de 2 | 2021
eme degré
19 13mois | xy 10kg anemie Ras 2021 Sd hemorre}gique
cutané
20 2ans Xy 11kg ras Goiter vhez la mére | 2022 Ecchymose+peétechie
21 1an XX 9kg ras Ras 2022 Sd hemorre}gique
cutané
22 2ans | xx | 12kg |Thrombopénie Ras 2022 ecchymose
il ya 3ans
23 7ans Xy 25kg ras consanguinité 2022 ecchymose
24 14mois | xy 12kg | Thrombopénie |Anemie chez la mere| 2022 Sd hemorragique
ilya1an cutané
25 4ans XX 15kg ras Ras 2022 pétéchies
26 6ans Xy 18kg imc Ras 2022 |pétéchies
27 1an Xy ras Pére hypertendue 2022 | echymose
10kg
28 5mois | xx 6kg ras 2022 | echymose
Ras
29 3ans XX 12kg | Anémie il ya 2 |Hyperthyroidie chez la| 2022 | Sd hemorragique
ans mere cutanée
30 9mois | xx 9kg ras Ras 2022 | Sd hemorragique
cutanée
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1- Incidence de la PTI :

Année

2019

2020

2021

2022

Incidence

3%

5%

7.5%

9.16%

incidence

N O B N W » U1 OO N 0 O O

018.5 2019

2019.5

incidence de la PTI

2020

7.5

2020.5

année

2021

9.16

2021.5 2022

Figure 09 : incidence de la PTI
1- Nombre des cas en fonction du sex :

2022.5

%e 2019 2020 2021 2022 Total
SEXE
Féminin 6 17
Masculin 4 5 13
Total 6 11 30
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nombre des cas en fonction de I'année et du sex

o o

2019 2020 2021 2022
e=@u=fille ==@==garcon

figure 10 : nombre des cas en fonction de I'année et du sex

3-Nombre des cas en fonction de I’'age :

Age 0-12mois | 13mois- 6ans-12ans | Sup a 12ans
6ans
Nombre de cas |09 15 4 2

Figure 11 : nombre des cas par rapport a 'age

Nombre de cas par rapport a l'age

m 0-12mois = 13mois-6ans ™ 6ans-12ans Sup a 12ans




4-Repartition de I’age en fonction du sex :

Age 0-12mois | 13mois-6 | 6ans- Sup 12ans
ans 12ans
Feminine |6 9 1 1
Masculine |2 8 3 0
Total 8 17 4 1
repartition de I'age en fonction du sex

10

9

8

7

6

5

4

3

2 I

1

. . ] ]

0-12mois

13mois-6 ans

Figure 12 :la repartition de I'age en fonction du sex

B Feminine M Masculine
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5-1 ’histoire de la maladie :

+ Selon le facteur déclenchant :

Facteur Infection orl Infection Vaccination Eruption aucun
urinaire cutanée
Nbre descas | 2 2 10 5 11

Nbre des cas

<

= Infection orl = Infection urinaire = vaccination = Eruption cutanée = aucun

Figure 12 : nombre des cas en fonction du facteur déclenchant



<+ Selon le type de 'hemmoragie :

Type Hemoragie epistaxis hematurie Hemoragie
cutanée cutanéo-
muqueuse
Nbre des cas 12 4 2 12

= Hemoragie cutanée

= epistaxis

Nbre des cas

= hematurie

Hemoragie cutanéo-muqueuse

Figure 13 : nombre des cas en fonction de 'hemmoragie

+ Selon la localisation :

Type Member Member Autre
inferieur superieur localisation
Nbr des cas 15 10 5
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16

14

12

10

(o]

(o))

S

N

Figure 14 : nombre des cas en fonction de la localisation

Nbr des cas en fonction de la localisation

Member inferieur

+~ Selon le type :

Member superieur

Autre localisation

Type Ecchymose Petechies Les deux
Nbr des cas 10 12 8
figure 15 : nombre des cas en fonction du type de 'hemmoragie
Nbr des cas en fonction du type de I'hemmoragie
14
12
10

[e]

[e)]

H

N

Ecchymose

petechies
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Sur le plan clinique, les hémorragies cutanées et
les hémorragies muqueuses sont les plus souvent
observees.
Tous les intermédiaires sont rencontrés entre les
manifestations hémorragiques tres discretes et les
tableaux comportant des hémorragies séveres : tel une
hémorragie cérébro-méningée a €té observee chez 02

des patients.

PLQ <10 10-20 20-30 30-40 40-50 impreci
Imille
Nombre |10 5 3 8 4 0

<« Selon la thrombopénie :

12

10

(o]

[&)]

»

N

Figure 16 : nombre des cas en fonction de la thrombopenie

H Infection orl M Infection urinaire M vaccination

Nbre des cas

Eruption cutanée Maucun N

L’némogramme objective une thrombopénie <10 chez

plus de 30% des patients.
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< Selon le myelogramme ,le fond d’ceil,la tdm

cerebrale :

Moelle Origine périphérique 20
Origine centrale 6
Non faite 4

E;)”nd Normal 20
Hgie retinienne
Non faite

TDM Hgie cérébro- méningée 02
Normale 7

Figure17 : nombre des cas en fonction dui myelogramme ;du fond d’ceil, de la TDM

Origine Non faite | Normal Hgie Non faite
centrale retinienne
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Les examen paraclinique ont objevtivé:
1- Le myelogramme: une origine periphérique chez 60 % des
patients.
2- Le fond d’oeil est revenue sans particularité chez 60 %
des patient
3-La TDM cerebrale a objective une hemoragie cerebrale
chez 6% des malade.

< Selon d’autre anomalie de ’'hémogramme :

Les anomalies Anémie Hyperleucocytose | Leucopénie

Nombres 12 7 3

Figure 18 : nombre des cas en fonction des anomalies de 'hemmogramme

Nombres

-~

= anémie = hyperleucocytose = leucopénie

- 12 enfants c’est a dire 36% ont presenté une anémie

- 7 enfants c’est a dire 18% ont presenté une
hyperleucocytose

- 3 enfants c’est a dire 10 % ont presenté une leucopénie
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6-Selon la conduite a tenir :

traitement | corticotheraopie immunoglobuline | Ctc+Img | abstention

Nombre 4 14 6 6

selon la conduite a tenir

_

A

= corticotheraopie = immunoglobuline = Ctc+Img abstention

Figure 19 : nombre des cas en fonction de la conduite a tenir

04 patients ont été mis au repos apres traitement

- 02 patient sont sortie contre avis medical

- Les IG ont été utilisé d’emblée chez 14 patients

- Les glucocorticoides qui utilisé sont la cortisone tel que le
prednisone ,elle a montré des bénéfices chez 04 patients
administrer a des doses de 2mg/kg/jr pendant 21 jours
ensuite une réduction progressive.

7-Selon I'evolution :

Evolution remission Rechute Décés

Nbre 17 13 0
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Figure 20 : nombre des cas en fonction de I'evolution

selon I'evolution
20

15

remission -

rechute

décés

Parmis les 30 cas de PTI on note une remission chez 17

patients 62% ; une rechute chez 13 patients 38% et aucun
décés.
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Discussion :

1- Etude epidemiologique:

Le purpura thrombopénique idiopathique est une maladie qui se
caractérise par la destruction immunologique des plaquette, guérissant le
plus souvent spontanément, et il reste la cause la plus fréquente des
thrombopenies

Dans notre série le PIT a représenté 1.5% des hospitalisation.

Dans la série de BIAZ [1], le PTI a représenté 1,2% des hospitalisations.
Dans la série de BELBACHIR [2], Le P.T.I a représenté 8,10 % de toutes
les affections hématologiques .

Dans notre série 'age de prédilection a été de 13mois a 6 ans.

Dans une ¢étude faite dans les pays nordiques [5], 1'age

moyen des patients est de 4 ans, avec environ 80 % des cas

qui ont ét€¢ moins de 8 ans.

Une autre étude a été réalisée a CHANDIGARH [6], a

montré que les patients ont un age e compris entre 2 ans et 13 ans don’t
I’age median été estimé a 7 ans.

Dans la littérature, 1'age des enfants atteints de PTT est

souvent compris entre 2 ans et 10 ans [7].

Notre serie | Serie biaz Serie belbachir | boutayeb | fetouh
Age 13mois-6ans | 13mois- 2-8ans 3-5ans 2-4ans
[3ans
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Une étude faite en DENMARK][5], a montré un sex-ratio de

1,73, résultat qui n’est pas similaire a celui de notre étude dont les

garc¢ons présentent 57 ,5% des patients avec un sex-ratio de 0,78 .Dans les
autres series marocaines la répartition du PTI dans

les deux sexes est variable selon les auteurs. (Voir tab)

Biaz Boutayeb | Belbac | Walfi | Fatouh | Notre
Lahlou(9) : , .
3) 15cas (10) hir(4) [ (11) [(12) serie30ca
18cas 32cas 100cas |37cas |99cas |s
Garcons | 53% 33% 53% 44% 49% | 54% 58%
Filles 47% 67% 47% 36% 51% |46% 42%
Dans notre serie57,5 % des cas ont eétée notes durant la

deuxieme moitié de [’année avec 17,5 % au cours du printemps .Dans la
litterature aucune influence saisonniere sur le nombre de cas de PTI n 'a éte
noté [13], la méme remarque a été rapportée par une étude sur PTI qui a été
realisee en USA[I4] méme chose dans la série de BELBACHIR[4].
BOUTAYEB[10] et FATOUH/[12].
Dans La série de BIAZ [3], les signes hemorragiques sont apparus en debut

d'hivers pour 1/3 des cas et pour les 2/3 restants durant la période allant de
mai a octobre.

celle de
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2- Selon I’aspect clinique :

» Etude anamnestique :

PTI se manifeste par un syndrome hémorragique qui apparait
brutalement chez un enfant en bon état genéral. Un épisode
infectieux ou une vaccination sont retrouves dans un bon
nombre de cas dans les semaines précedant l'apparition des
signes cliniques

Antécédents infectieux:

Les viroses qui peuvent étre compliquees de PTI peuvent étre
non spécifiques telles que es infections des voies aeriennes
superieures ou des infections virales caractérisées comme la
rubéole, la rougeole, la varicelle, les oreillons, l'herpes et les
hepatites [16, 17, 18,19].

Dans notre série 21 patients (80 %) ont présentés des épisodes
infectieux avant l'apparition des premiers signes du PTI ; dont
20 patients ont presentes une infection ORL et un patient a
présenté une infection urinaire.

Dans la série IDIL et SEGI [20], 13.3 % des patients ont
presente un PTI associé a d'autres infections virales types:
EBV, CMV ou la rubéole.

Dans la série de BERNWARD [5], 57,7% des patients ont eu
une infection virale pendant Les 4 semaines précédant Le
diagnostic, d'autres et dont le nombre est imprécis, ont eu par
contre une infection bactérienne type: sinusite, otite ou autre,
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avant l'apparition du PTI.

Dans une autre étude du PTI réalisée dans la ville
D’ANTANANARIVO [21], la notion du syndrome infectieux
récent a éte retrouvee dans la moitié des cas.

Dans les séries marocaines, la fréquence des antecédents
infectieux varie d'une étude a [’autre.

Dans la série de LAHLOU [9] ,7 % des enfants ont présenté
des oreillons 15 jours avant le debut du PTI. Dans la série de
BUTAYEB [10], 75% des cas ont présenté des antécédents
infectieux. Dans la série de BELBACHIR [4], 79 % des
enfants ont presentée des épisodes infectieux dans leurs
antecédents.

serie BELKHEIRI [8] 22% des cas ont présenté des
antécédents infectieux. Dans la série de WAFI[11] c'est 35 %,
et dans la série de FATOUH [12]c'est 59 % des cas.

Les antécédents infectieux sont fréquents dans la plupart des
series, contrairement a notre série dont les antécédents
infectieux représentent seulement 18% des cas étudies.

1l est fort probable comme le soulignent PAUL et BIERLING
[8] que malgré une enquéte anamnestique rigoureuses la
fréquence de ces épisodes infectieux est sous estimee du fait
que plusieurs d'entre eux passent inaper¢us.

Antécédents de vaccination:

La survenue de PTI dans les suites d'une injection vaccinale a
eté decrite dans la plupart des séries. Différents vaccins sont
incriminés (grippe, oreillons, rougeole, vaccins combinés..),
sans que l'on sache si l'injection joue te role de facteur
declenchant, ou qu’il s agit d'une coincidence [22].

Dans notre séerie, aucune vaccination n 'a éte notee dans les
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antécédents de nos patients ainsi que dans ta plupart des
series marocaines. Cependant BOUTAYEB [10] a rapporté la
notion de vaccination récente précédant l'apparition du PTI
dans sa série.

Dans la série de BERNWRD [5] 6,9 % des cas ont été
vaccines dans les semaines précédant [’apparition du
syndrome hémorragique. Selon Miller et AL [23], il semble
exister une relation entre le vaccin ROR et la survenue d 'un
purpura thrombopénique idiopathique, comme ['ont montré
des études de liaison entre l'admission a l'hopital et la
vaccination. Le risque absolu au cours des 6 semaines suivant
la vaccination est de 1122.300 doses dont 2 /3 des cas
survenant dans les semaines suivant la vaccination. En
revanche , les enfants qui ont présenté un purpura
thrombopeénique idiopathique avant la vaccination n 'ont pas
rechuté au décours de celle-ci

Signe clinique :

Le PTI est le plus souvent révelé par un syndrome
hemorragique dont les caractéristiques sont communes a
toutes les pathologies entrainant une anomalie de ['hémostase
primaire: Ce dernier peut étre limitée a un purpura cutané
pétechial ou ecchymotique plan, ne s 'effacant pas a la vitro
pression, prédominant aux membres inférieurs (voir image n
0 1), ou associe a des hématomes de petite taille, souvent alors
dus a des traumatismes passées inapercus et donc localisés au
membres et aux zones de pressions (ceinture par exempte). 11
peut aussi étre plus sévere et alors caractérisé par des
hematomes spontanés extensifs disséminés sur tout le corps,
de bulles hemorragiques dans la bouche, des saignements
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muqueux a type d'epistaxis (particulierement évocatrice lors
qu 'elles sont bilatérales) des méno-métrorragies. Les
hémorragies viscérales graves sont plus rares et presque
toujours précédées par un syndrome hémorragique cutanéo -
muqueux. L existence de telles hémorragies doit du fait de
leur caractere inhabituel toujours faire rechercher une lésion
sous-jacente qui aurait pu en favoriser la survenue, d autant
plus qu’elles sont isolées ou surviennent chez un malade dont
la thrombopénie n'est pas extréme [24]

Dans notre série, on note une prédominance des
hemorragies cutanées (62 %) ainsi que dans d’autres études
marocaines,

Dans la série de B ERWARD [5],59,1 % des patients ont
présenté une hémorragie cutanée isolée et 40,9% ont la
présenté associée a une hémorragie muqueuse.

Dans la série de CHOULOT/[25] 95% Des cas ont présente
des hémorragies cutanées.

2- diagnostic biologique:

Peu d'explorations sont nécessaires pour les enfants ayant une
histoire clinique, un examen physique et une numération et
formule sanguine, compatibles avec le PTI aigu [26]

FNS :

e Les plaquettes :

La numération montre une thrombopénie d’importance

tres variable, souvent franche, moins de 3 0. 000

plaquettes /mm3. Habituellement, le taux des plaquettes

est en rapport étroit avec te risque hémorragique [15],

en l'absence de signes hemorragiques, ou lorsque ceux-ci
sont discrets alors que
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La thrombopénie est sévere, il faut d'abord confirmer la
réalite de la thrombopénie en vérifiant l'absence
d'agglutination des plaquettes in vitro entrainant une erreur
de compte par [’appareil automatique, secondaire a la
présence d'EDTA( anticoagulant utilise dans les tubes de
prélevement).

Dans notre série 76 % des malades ont un taux initial des
plaquettes moins de 40.000 /mm3, dans la série de
LEVERGER [27] 46% des enfants ont un taux initial des
plaguettes moins de 40.000 /mm3. Dans les autres séries
marocaines plus de 50% des malades ont un taux initial des
plagquettes moins de 40.0001mm3

¢ Le taux d’hémoglobine :

S'il existe une anemie, elle est en rapport avec un saignement.
Elle est normocytaire si le saignement est récent, hypochrome
microcytaire s'il est chronique [15].

Une anémie microcytaire peut traduire simplement une
carence martiale touchant les deux tiers de la population au
Maroc (statistique du ministere de la santé).

Dans notre série, l'anémie a éte retrouvée dans 40% des cas
.Dans la serie de CHOULOT][25] on ne note pas d'anémie,
dans les autres séries marocaines fréequence de l'anémie a
varie entre 22 % et 81 %.

e LEUCOCYTES :

Les leucocytes sont genéralement normaux mais une
hyperleucocytose peut se voir en rapport probablement avec
une régenération médullaire et une hyperactivité
hematopoiétique, intéressant non seulement la lignée
mégacaryocytaire mais également la lignée granuleuse [15].
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Dans notre série, 03cas (7,5%) ont présente une
hyperleucocytose, dont 2 avaient des signes cliniques
evocateurs d'une infection (toux, rhinite-). Dans les autres
séries marocaines le taux des hyperleucocytoses a été variable
entre 19% et 37 %

v’ Etude de la moelle

De nombreux pédiatres proposent de ne faire le
myélogramme que lors que le tableau n 'est pas typique ou
lorsque la thrombopénie est résistante au traitement par IGIV
avant de proposer une corticotherapie.

La moelle est recueillie par une ponction sternale qui peut
étre realisée sans particulieres, méme en cas de thrombopénie
profonde.

Une biopsie médullaire n’est réalisée que dans les cas
exceptionnels ou le myélogramme ne permet pas de conclure
[24].

La société Americaine d’hématologie n'a émis aucun avis
dans ce sens. Par contre la sociéte d'hématologie Britannique
recommande de faire un médullogramme s’il y [’absence de
réemission apres 2 a 3 semaines d’observation, ou si une
corticothérapie est envisagée [26].

Dans notre série, le médullogramme a été pratiqué dans 37
cas (92,5%), le taux plaquettaire été normal dans 90% des cas
et augmenté dans 09 % des cas .Dans le reste des cas (7%) les
résultats n’ont pas été concluants. Dans la serie
CHOULOT/25], le myélogramme est moins souvent pratiquée
depuis quelques années.

Dans la série 6e BELKHEIRI [8], la richesse en
mégacaryocytes a été retrouvee dans 64 %, normale dans 47
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% des cas, augmentée dans 53% des cas.

Dans la série de BIAZ[3], la moelle osseuse a été de densite
normale ou riche dans 15 cas (83 %), et de densite inférieure
a la normale dans 3 cas.

Dans la série de BOUTAYEB [10] la richesse en
mégacaryocytes a éte normale dans 3 cas (9%),et de richesse
augmentée dans 66 % des cas.

Dans la série de BELBACHIR [4], sur les cas étudiés de la
moelle osseuse,

2 cellularités sont légerement inférieures a la normale, 96
sont normales ou riches.

Dans la série de WALFI [11], la richesse en mégacaryocytes a
été retrouvée dans 100% des cas. Avec une richesse normale
dans 56 % et augmentée dans 44 % des cas. Dans la série de
FATOUHY]/2], tous les patients ont eu une ponction
médullaire. La richesse de la moelle en mégacaryocytes a été
constamment retrouvée avec quelques cas de moelle a
cellularité normale.

Traitement et évolution:

—> Attitude thérapeutique:

L’administration d'un traitement qu’ 'il s 'agisse de
corticoides, ou d'immunoglobulines intraveineuses a la
préeférence des médecins en Europe et outre atlantique en
raison de son effet immédiat, mais un travail des auteurs
nordiques démontre son absence d'impact a long terme.
Compte tenu de leurs effets secondaires potentiels ,faut-il
avoir recours a ces thérapeutiques d’emblé (sachant que c'est
la numération plaquettaire que l'on traite et non pas la
maladie elle -méme), ou mieux vaut -il attendre pour
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l'appliquer un délai d'un mois au terme duquel 90% des
enfants atteints de PTI aigu se trouvent hors risque
hémorragique?

Des chercheurs penchent pour cette derniere solution, mais
reconnait toutefois que la survenue d’'une hemorragie
menacgant n'est pour ’instant pas prévisible et qu’il est
impossible de trancher en faveur de |'une ou l'autre de ces
attitudes [28].

Les recommandations établies par des sociétés

savantes en France ou a l'étranger plaident pour une
abstention Therapeutique initiale chez tous les enfants qui ont,
au moment de leur prise en charge, une thrombopénie non
severe c'est - a- dire a la fois sans syndrome hémorragique
grave et sans thrombopénie profonde. Le seuil est établi selon
les cas a 20 000 ou 30 000 plaquettes. Une abstention
systématique est proposée par certaines équipes.

La tendance thérapeutique actuelle est donc l'utilisation

de corticothérapies courtes (3 a 7 jours), en utilisant
eventuellement de fortes Posologies (prednisone 2 a 4 mg/kg/j
ou dexaméthasone 20mg/m2/j)[29].

Dans une étude marocaine incluant 22 patients la
corticotherapie était administrée chez 19 d'entre eux et ceci
concorde avec la conduite de notre étude ;

Dans notre série:

17 patients n'ont recu aucun traitement.

- 28 patients ont recu de la corticothérapie

-4 patients ont regu des immunoglobulines

-9 patients ont regcu une association de corticoide et
d'immunoglobuline
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-chez 8 patients la conduite était imprécise

La corticotherapie constitue ainsi dans notre serie, la seule
option thérapeutique

—Hospitalisation:

Faut-il hospitaliser ou non les enfants atteints de PTI ?

La societe américaine d'hématotogie (SAH)

recommande [’hospitalisation de [’enfant avec une
hémorragie sévere ayant un risque vital quelques soit le taux
des plaquettes ainsi que les enfants avec un taux de plaquette
< 20.000 /mm3 et hemorragie muqueuse ou les enfants
indisciplines ou difficile a suivre.

Dans notre contexte, nous pensons qu’il vaut mieux garder
[’enfant les 4 premiers jours du traitement, ne serait —ce que
pour expliquer a [’enfant et a ses parents le PTI ; son
evolution et les mesures préventives a prendre en cas de
thrombopénie.

Dans notre série, les enfants ont été souvent hospitalisées

a la phase initiale.

—> Résultats du traitement:

1- REMISSION COMPLETE :

La rémission obtenue est considéerée comme complete si la
numeération plaquettaire s'est normalisée 150.000

/mm3avec une disparition du syndrome hémorragique.

LePTI est dit définitivement guéri lorsque le taux des
plaquettes est normal depuis 2ans sans aucun traitement.
—Le PTI néo- natal:

Un PTI peut s'observer chez le nouveau né de mere ayant des
auto-anticorps anti-plaquettaires qui ont traversé le placenta.
Un taux de plaquettes < 50.000 /mm3 a été observe chez 10 %
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de nouveau nés et un taux <20.000 / mm3 dans 4.2 %.
l'incidence de hémorragie intracranienne est de 1 %.

1l faut faire une échographie transfantallaire a la recherche
d'une hémorragie intracranienne chez les enfants avec un taux
de plaquettes <50. 000Imm3. S 'il y a des signes
d’hemorragie intracrdanienne, il faut donner des corticoides et
des IGIV (1g/kg/i

pendant 02 jours) [30].

Dans notre série, nous avons noté 3 cas de PTI néo-natal
dont l'un s'est manifesté par une hemorragie intracrdnienne.
—La mortalité du PTI:

Le taux de mortalité du PTI chez l'enfant est de l'ordre de 1 a
2 %. Les

causes de déces sont de deux groupes:

> Les hemorragies graves surtout cerébro -meningées

qui peuvent survenir a n 'importe quel moment de [l’évolution
de la maladie et lorsque de taux de plaquettes est inférieur a
20. 0001mm3.

> Les infections mortelles post splénectomie.

Notre série a comporteé 3 deces; Dans la série de CHOULOT
[25] un enfant précédemment décrit d 'une probable
hemorragie cérébrale initial est décédé. Dans la série de
BIAZ [3], il y a eu 1 déces survenu apres 2 ans d'évolution de
la maladie.

La série de BOUTAYEB/[10] a comporté 8 déces. 5 par
hemorragie cérébroméningée apres 5 jours a 5 ans d’
evolution, et I cas par syndrome hémorragique diffus. Chez
deux enfants la cause n'a pas été précisée.

alors que dans la série de BELBACHIRI aucun déces n'a été

58



rapporté [8],FATOUH [12]et WAFI [11].

CONCLUSION:

Le purpura Thrombopénique Idiopathique est l'affection non

maligne la plus fréquente responsable d’une thrombopénie
chez l'enfant. Elle intéresse tout pédiatre et tout médecin
qu'elle que soit son secteur d'activité.

Le PTI et dans la majorité des cas lié a un desordre
immunologique. La liaison anticorps anti-plaquette ou
complexe immun provoque la destruction préematurée des
plaquettes par le systeme macrophagique. Cette affection ne
pose pas de vrai probleme diagnostique chez [’enfant. Elle se
definit comme un syndrome hémorragique cutané et/ou
muqueux secondaire a une thrombopénie acquise (< 150.
0001mm3) sans atteinte des autres lignées avec un nombre de
mégacaryocytes médullaires normal ou augmenté et ceci en
absence de maladie sous jacente.

Le PTI est un diagnostic d'élimination. Ses risques évolutifs
qui inquietent la famille et le médecin sont le passage a la
chronicite, et l'hémorragie intracrdnienne quoique tres rare
(<2 %).

L 'attitude thérapeutique est en fonction du mode éevolutif
et de l'appréciation du risque hémorragie.

Notre travail concerne 40 observations du PTI qui ont été
colligées en 4 ans. Un sex-ratio de 1 ,4
Le recrutement des patients a été élevé au cours de la
deuxieme moitié de ['année.

Sur le plan thérapeutique, La corticothérapie constitue la
seule option thérapeutique. La posologie la plus prescrite est
de 2 mg / kg /j durant 2 a 3 semaines suivie d 'une réduction
progressive
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