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Le purpura thrombopénique idiopathique ou immunologique (P.T.I) encore 

appelé purpura thrombopénique auto-immun (P.T.A.I), relativement fréquent 

chez l’enfant, est une maladie auto-immune de cause inconnue. Il se caractérise 

par une thrombopénie isolée et d’intensité variable pouvant exposer les patients 

à des complications hémorragiques potentiellement graves. Il n’existe aucun test 

diagnostique spécifique et il s’agit donc avant tout d’un diagnostic d’exclusion 

en présence d’une thrombopénie isolée inférieure à 150.000/mm3 [1].  

Le purpura thrombopénique immunologique (PTI) est la plus fréquente des 

cytopénies auto-immunes [2]. Il est dû à des auto-anticorps reconnaissant des 

déterminants antigéniques de la membrane plaquettaire qui, en se fixant sur la 

membrane des plaquettes, vont entraîner leur destruction par le système des 

phagocytes mononuclées, en particulier splénique. Il a également été montré 

qu’il existe une production médullaire inadaptée. Le PTI peut être isolé 

(«idiopathique») ou compliquer l’évolution d’un lupus érythémateux disséminé, 

d’une hémopathie lymphoïde ou d’une infection virale, en particulier à virus de 

l’immunodéficience humaine (VIH). 70 à 80 % des formes de l’enfant évoluent 

selon un mode aigu, c’est-à-dire guérissent définitivement en moins de 12 mois, 

sans traitement ou après une courte corticothérapie et/ou un traitement par 

immunoglobulines intraveineuses [3]. Pendant la phase initiale, et en particulier 

en tout début d’évolution, les patients sont exposés à un risque d’hémorragie, en 

particulier cérébro-méningée, dont la fréquence est évaluée à 1% des cas. Dans 

les autres cas, le PTI a une évolution chronique qui justifie souvent d’autres 

traitements, dont le plus efficace est la splénectomie, indiquée lorsque la 

thrombopénie est profonde et/ou compliquée de saignements mettant en jeu le 

pronostic vital. En cas de PTI chronique réfractaire, la mortalité peut dépasser 
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5%, justifiant le recours à d’autres traitements susceptibles de corriger la 

thrombopénie, et donc de prévenir la survenue de complications hémorragiques 

graves [4,5]. 

A travers une étude rétrospective de 26 cas colligés au service de Pédiatrie 

IV à l’hôpital d’enfant de Rabat (HER) pendant la période qui s’étend de janvier 

2013 à décembre 2015, nous allons essayer de répondre aux objectifs assignés à 

notre travail comme suit: 

 évaluer les aspects épidémiologiques, diagnostiques, thérapeutiques et 

évolutifs du PTI dans notre service ; 

 comparer nos résultats avec ceux de la littérature. 
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En 1735, Paul Wherlhof, dans son livre : De Variolis et Anthracibus, avait 

décrit pour la première fois l’existence d’hémorragie cutanéo-muqueuse post-

infectieuse qu’il avait appelée à l’époque (purpura hemorrhagica).  

Partout et durant le IXX ème siècle, beaucoup de rapports furent publiés, 

jusqu’en 1883 et en 1887 où Krauss et Denys avaient observé respectivement la 

diminution des plaquettes chez des malades atteints de purpura hémorragique, et 

leur augmentation après cessation de l’hémorragie. Vers 1899, Hénoch 

différencia le purpura sec (simple dry) du purpura avec hémorragie cutanéo-

muqueuse (wet purpura).  

C’est vers le début du XX ème siècle, que les auteurs ont commencé à 

s’intéresser au PTI et surtout à sa physiopathologie et très rapidement, on se 

rendit compte que l’apparition des pétéchies pouvaient être secondaires à la fois 

à une réduction du taux des plaquettes et à des lésions des parois vasculaires. Le 

rôle de la rate restait inconnu même après la première splénectomie en 1916.  

En 1938, Troland et Lee ont décrit une substance extraite de la rate, qu’ils 

nommèrent « Thrombocytopen », et qui avait produit chez le lapin une 

thrombopénie transitoire.  

En 1951, Harrington avait observé l’apparition d’un purpura, qui s’est 

résolu spontanément après 3 semaines, chez un enfant né d’une mère atteinte de 

purpura thrombopénique. Il conclut à l’existence d’un facteur humoral anti-

plaquettes transmis de mère en fils. 

Plus tard, le même auteur s’injecta avec 9 volontaires, le sérum d’un patient 

atteint de PTI. Tous développèrent de façon transitoire une thrombopénie dont 1 

seul fut splénectomisé par la suite. Harrington avait donc conclu, 
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secondairement, au rôle de la rate en plus de l’existence d’un facteur 

immunologique plasmatique. Ces données furent confirmées par Stéphanie M. et 

d’autres auteurs quelques années après.  

En 1965, Shulman et Al, identifièrent ce facteur antiplaquettaire qui avait 

les caractéristiques d’une immunoglobuline IgG.  

La caractérisation de ces anticorps a été poursuivie par de nombreux 

auteurs avec assez de certitude comme Mc Millan Carpathin et Siskind en 1969 

et Muller-Echlardi en 1975.  

En 1982, Van Leeuwen et al ont été les premiers à prouver l’existence des 

auto-anticorps dans la forme chronique du PTI et plus tard, le rôle des 

glycoprotéines GP IIb/IIIa comme première cible de ces auto-anticorps [6,7].  

C’est en 1987 que deux études simultanées de Mc Millan aux USA et de 

Kiefel en Allemagne ont permis de détecter la présence des anticorps liés aux 

plaquettes et d’autres libres dans le plasma.  

Plus récemment, Semple et al en 1996 ont découvert, dans la 

physiopathologie du PTI, l’existence d’une dysrégulation de la réponse immune, 

d’un changement qualitatif des cellules T activées et des cellules NK, ainsi que 

des différentes cytokines.  

Le traitement du PTI a connu une évolution considérable depuis Wherlhof 

en 1775, passant du repos avec alimentation appropriée et une modération de 

prise de vin au traitement proprement dit.  

En 1916 à Prague, Katznelson et le Pr. Schlösser firent pour la 1ére fois la 

splénectomie chez des patients avec PTI après en avoir fait la similitude avec 

certaines anémies hémolytiques. Les résultats furent satisfaisants, et de là, la 
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splénectomie fut considérée comme le traitement de référence du PTI jusqu’en 

1951 où les corticoïdes ont commencé à être utilisés à coté de l’ACTH et 

certains agents immunosuppresseurs. L’apparition des effets secondaires 

corrélés à ces autres traitements a fait préférer par la suite la corticothérapie 

comme traitement de 1ére intention. Plusieurs études dans ce sens furent 

entreprises prouvant le rôle des corticoïdes.  

En 1980, Barandun et al, introduisirent les immunoglobulines 

intraveineuses (IGIV) dans le traitement du PTI ; leur efficacité fut tour à tour 

démontrée par les études randomisées. C’est Fehr en 1982 qui s’intéressa le 1er 

aux modes d’action des IGIV, annonçant un blocage probable du récepteur Fc 

des macrophages, ce qui a amené Lembach en 1985 à introduire le traitement 

par IGIV même si le mécanisme n’était pas clairement identifié.  

Salama et al en 1984, publient la possibilité d’une efficacité des anti-D 

chez les patients ABO Rh+. Ces données furent confirmées plus tard.  

Actuellement, la recherche d’une parfaite connaissance du PTI, laisse des 

portes ouvertes, et chaque jour une donnée nouvelle s’ajoute sur les découvertes 

actuelles [6,7].  

  



Purpura thrombopénique auto-immun de l’enfant, a propos de 26 cas 

8 
 

 

 

 

 

 

Matériel 

 et Méthodes 
  



Purpura thrombopénique auto-immun de l’enfant, a propos de 26 cas 

9 
 

1. Notre étude  

Notre travail est une étude rétrospective de 26 cas de purpura 

thrombopénique immunologique colligés au service de pédiatrie IV de l’hôpital 

d’enfants de Rabat durant une période d’environ 04 ans allant de janvier 2012 à 

décembre 2015. 

2. Objectifs de l’étude  

 Décrire les principales caractéristiques clinico-biologiques, thérapeutiques et 

évolutives du PTI ; 

 Discuter nos résultats en les comparant aux données de la littérature.  

3. Matériel  

3.1. Population étudiée : 

Notre étude s’est basée sur l’exploitation rétrospective des dossiers des 

patients admis pour PTI dans le service de Pédiatrie VI de l’hôpital d’enfants de 

Rabat.   

3.2. Critères d’inclusion : 

 enfants âgés de moins de 16 ans 

 thrombopénie isolée avec ou sans purpura 

 myélogramme normal et riche en mégacaryocytes 
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3.3. Critères d’exclusion : 

 toute thrombopénie d’étiologie bien précisée a été exclue de notre série. 

 les dossiers dont les données sont inexploitables ; ainsi un total de 30 dossiers 

ont été enregistrés durant la période d’étude dont 04, inexploitables, ont été 

exclus de cette étude. 

4. Méthodes  

 Pour la réalisation de notre travail, nous avons élaboré une fiche 

d’exploitation comprenant les différentes variables nécessaires à notre étude 

(voir page suivante). 

 Ces fiches ont été remplies en faisant recours aux dossiers des malades du 

service de pédiatrie VI, ce qui nous a permis d’obtenir les résultats qu’on a 

organisés par le logiciel informatique Excel 2007 et présentés dans le 

chapitre Résultats. 
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5. Description de la fiche d’exploitation 
 Numéro d’entrée (NE) :   

 Date d’admission :                 Heure :    

5.1. Identité 

 Nom : 

 Prénom :  

 Sexe : 

 Age :  

 Origine :  

 Profession des parents : Mère :            Père :  

 Couverture sociale :  

5.2. Motif d’hospitalisation : 

5.3. Antécédents 

a. Personnels 

Grossesse  

 Pathologies maternelles :  

 Suivi  

                  - Echographies:  

                  - Sérologies:  

 Anamnèse infectieuse :  

 Autres : 
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Accouchement  

 Lieu :  

 Déroulement du travail :  

 Voie d’accouchement :  

 APGAR à la naissance :  

 Poids de naissance :  

 Autres :  

Médicaux : 

 Infection virale 

 Prise médicamenteuse récente 

 Transfusion sanguine 

 Exposition à un produit toxique 

 Notion de trauma. récent 

 Autres 

Chirurgicaux : 

b. Familiaux : 

    Médicaux : 

 Notion de thrombopénie familiale 

 Notion de maladie hémorragique 

 Autres 

    Chirurgicaux :  
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5.4. Histoire de la Maladie : 

Date de début :  

Mode de début :  

Manifestations cliniques : 

Purpura : 

 type : 

 localisation :  

Hémorragie muqueuse : 

 Gingivorragie :  

 Epistaxis : 

Hémorragie viscérale : 

 Hémorragie digestive  

 Hématurie :  

 Autres :  

5.5. Examen clinique 

Examen général 

Etat général :  

Taille :                   Poids :              Température :  

Examen cutanéo-muqueux 

Purpura : 

Hématome :        - type :               - localisation :  
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Pâleur cutanéomuqueuse: Oui :                Non : 

Autres :  

Examen abdominal 

HMG:    Oui :                    Non : 

SMG:    Oui :                    Non : 

Examen des aires ganglionnaires : 

Adénopathies :   Oui :                  Non : 

Si Oui :    - Nombre :  

                - Siège :  

                - Caractère :  

Examen ophtalmologique 

Examen ORL : 

Hémorragie de la muqueuse buccale: Oui :               Non : 

Autres :  

Examen ostéo-articulaire  

Arthralgie : Oui :                   Non : 

Douleurs osseuses :   Oui :             Non : 

Notion de traumatisme: Oui :                       Non : 

Examen neurologique :  

Examen cardiovasculaire :  

Examen pleuro-pulmonaire :  
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Autres : 

5.6. Examens para cliniques : 

a. Biologie : 

 Hémogramme + plaquettes 

 Médullogramme 

 Bilan d’hémostase :  

 TP:  

 TCA:    

 TS:          

 Fibrinogène: 

 Test de coombs direct 

 Sérologies : 

 HVB 

 HVC 

 VIH 

 Autres (MNI, CMV…) 

 VS :   CRP : 

 Urée :  Créatinine :   Glycémie : 

 Autres : 

b. Radiologie : 

 Rx thoracique 

 Echographie abdominale 

 Autres 
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5.7. Traitement et Evolution 

a. Traitement médical : 

Reçu : Oui :               Non : 

Si reçu, préciser: 

 Corticothérapie 

 Immunoglobulines intraveineuses 

 Culots plaquettaires 

 Culots globulaires 

 Autres 

b. Evolution après traitement médical: 

- Favorable avec normalisation du Tx des plaquettes   

  Délai (en jours) d’obtention d’un taux de Plaquette 20.103/mm3 – 

150.103/mm3:  

  Délai (en jours) d’obtention d’un taux de Plaquette 150.103/mm3 – 

300.103/mm3:  

- Persistance d’une thrombopénie : 

 sans syndrome hémorragique (purpura) : 

 avec syndrome hémorragique : 

- Passage à la chronicité (thrombopénie > 1an) : 
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c. Traitement chirurgical : 

Splénectomie: Oui :                          Non : 

Indication : nombre de plaquette, syndrome hémorragique 

Technique : Laparotomie :  Coelio-chirurgie : 

d. Evolution de la thrombopénie après la splénectomie 
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Résultats 
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I. Données épidémiologiques  

1. Répartition selon les années  

Les cas de notre série ont été suivis entre 2012 et 2015 et sont répartis 

comme suit : 

Années 2012 2013 2014 2015 
Nombre de cas 06 04 06 10 

Tableau I : Répartition des cas selon les années 

 

Figure 1 : Répartition des cas selon les années 

2. Répartition selon l’âge  

Dans notre série, l’âge des patients varie de 09 mois à 12 ans avec un âge 

médian de 04 ans et 02 mois. 

Un pic de fréquence a été noté dans l’intervalle d’âge 3ans- 4ans et qui est 

de 09 cas, soit un pourcentage d’environ 34.6 % (Figure 2). 
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Figure 2 : Répartition des cas en fonction de l’âge 

3. Répartition selon le sexe  

Dans notre série on a noté 08 garçons (30.8%) et 18 filles (69.2%) avec un 

Sex-ratio (garçons/filles) de 0.44 (Figure 3). 

 

Figure 3 : Répartition des cas selon le sexe  
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II. Données cliniques  

1. Antécédents : 
1.1. Antécédents personnels : 

Les données anamnestiques varient d’un patient à l’autre aussi bien sur le 

plan personnel que familial. Dans notre étude, les antécédents ont été précisés 

dans tous les cas, ainsi on trouve les résultats suivants : 

 Vingt patients n’ont eu aucun antécédent pathologique ; 

 Un patient a eu la notion d’angine à répétition ; 

 Un patient a été suivi pour asthme ; 

 Un patient a eu la notion de conjonctivite et dermatite atopique ; 

 Un patient a été hospitalisé pour déshydratation sur gastro-entérite le mois 

précédant l’apparition de son syndrome hémorragique. 

1.2. Antécédents familiaux : 

Sur le plan familial nous n’avons noté aucun cas de PTI dans la fratrie ou 

chez les parents proches de nos patients. 

Ailleurs on a retrouvé chez: 

 quatre patients,  une consanguinité du premier degré des parents. 

 deux patients,  une consanguinité du deuxième degré des parents. 

 un patient, un diabète dans la famille. 

2. Motif de consultation : 

Le motif de consultation le plus fréquent a été le purpura isolé ou associé à 

d’autres signes hémorragiques. 
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3. Mode de début  

Dans 19 cas (73%) le début a été brutal et dans 07 cas (27%) il a été 

progressif (Tableau II et Figure 4). 

Mode de début Nombre de cas Pourcentage 
Brutal 19 73% 

Progressif 07 27% 
Total 26 100% 

Tableau II : Mode de début 

Figure 4: Mode de début 

4. Délai écoulé entre le début des signes hémorragiques et la 

première consultation  

Le délai varie entre un jour et 12 jours avec un délai moyen d’environ 4 

jours (Figure 5). 
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Figure 5 : Délai de consultation des patients 

5. Symptomatologie clinique  

5.1. Signes hémorragiques : 

Sur le plan clinique, les hémorragies cutanées (96.7%) et les hémorragies 

des muqueuses (40%) sont les plus souvent observées (tableau III). 

Un seul patient a présenté une hémorragie cérébrale. 

La répartition des signes hémorragiques sont comme suit : 

Type de saignement Nombre de cas Pourcentage 

Pétéchies et/ou ecchymoses 
Bulles hémorragiques 
Gingivorragies 
Epistaxis 
Hématémèse 
Mélaena et/ou rectorragies 
Hématurie 
Hématome des parties molles 
Ménométrorragie 
Hémorragie sous conjonctivale 
Hémorragie rétinienne 
Hémorragie cérébrale 

26 
00 
06 
07 
00 
01 
02 
00 
00 
01 
00 
01 

100% 
00% 
23% 
27% 
00% 
3.8% 
7.7% 
00% 
00% 
3.8% 
00% 
3.8% 

Tableau III : Signes hémorragiques au moment du diagnostic 
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5.2. Autres manifestations cliniques : 

La manifestation clinique la plus fréquemment associée au syndrome 

hémorragique est la pâleur cutanéo-muqueuse qui a été  précisée dans 23% des 

cas (tableau IV). 

Signes cliniques Nombre de cas Pourcentage 
Pâleur cutanéo-muqueuse 
Hépatomégalie Splénomégalie 
Arthralgie et/ou douleurs osseuses 
Fièvre 

06 
00 
00 
00 

23% 
00% 
00% 
00% 

Tableau IV : Autres manifestations cliniques au moment du diagnostic 

III. Données paracliniques  

1. Hémogramme 
1.1. Numération plaquettaire: 

L’hémogramme a toujours montré une thrombopénie avec un nombre 

initial de plaquettes compris entre 1.000/mm3 et 100.000/mm3. 

Le nombre initial des plaquettes ≤ 10.000/mm3 est le plus fréquemment 

retrouvé et a été vu dans 50% des cas (Tableau V). 

Nombre initial des plaquettes 
(/mm3) Nombre de cas Pourcentage 

≤ 10.000 
10.000 – 20.000 
20.000 – 50.000 
50.000 – 100.000 
> 100.000 

13 
03 
08 
02 
00 

50% 
11.5% 
30.7% 
7.7% 
00% 

Total 26 100% 
Tableau V: Nombre initial des plaquettes 
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1.2. Taux d’hémoglobine : 

Sept enfants (27%) ont présenté une anémie avec un taux d’hémoglobine 

variant entre 07 et 11g/dl. Cette anémie est de type hypochrome microcytaire 

chez 06 patients et de type normochrome normocytaire chez 01 patient (tableau 

VI). 

Taux initial d’hémoglobine Nombre de cas Pourcentage 
≤ 9 g/dl 

9 - 11 g/dl 
> 11 g/dl 

02 
05 
19 

7.7% 
19.2% 
73% 

Total 26 100% 
Tableau VI : Répartition des cas selon le taux d’hémoglobine 

1.3. Numération et formule leucocytaire : 

Une hyperleucocytose a été constatée chez 07 patients avec un nombre 

maximal des globules blancs de l’ordre de 15.800/mm3. La formule n’a pas été 

précisée dans plus de la moitié des cas.  

Dix-neuf patients ont présenté un nombre de GB normal variant entre: 

4.000/mm3 et 10.000/mm3. 

Aucun cas de leucopénie n’a été observé dans notre série (tableau VII). 

Nombre de GB (/mm3) Nombre de cas Pourcentage 
< 4.000 

4.000- 10.000 
> 10.000 

00 
19 
07 

00% 
73% 
27% 

Total 26 100% 
Tableau VII : Répartition des cas selon le nombre de leucocytes 
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1.4. Frottis sanguin : 

Il a été demandé chez 19 patients et n’a été récupéré que chez 11patients et 

sans aucune anomalie. 

2. Groupage sanguin ABO Rh 

Le groupage sanguin a été précisé chez 13 patients : 

Groupage sanguin Nombre de cas Pourcentage 
A 03 11.5% 
B 02 7.7% 

AB 03 11.5% 
O 05 19.2% 

Rh + 07 27% 
Rh - 06 23.1% 

La recherche d’anticorps irréguliers n’a été pratiquée chez aucun malade. 

3. Bilan d’hémostase /TP, TCA, ±TS  

Il a été pratiqué chez 19 patients, les résultats sont revenus normaux. 

4. Médullogramme 

Le Médullogramme a été fait chez tous les malades de notre série et a 

montré une moelle osseuse richement cellularisée avec une répartition normale 

ou élevée des mégacaryocytes ainsi qu’un diagramme cellulaire normal sans 

cellules blastiques ou malignes.  Il s’agissait dans tous les cas d’une 

thrombopénie d’origine périphérique. 

5. Autres examens biologiques 
5.1. Sérologie virale 

Les sérologies virales notamment CMV, rubéole, hépatite et rétrovirale ont 

été pratiquées chez 04 patients et sont revenues toutes négatives. 
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5.2. Etude de la durée de vie des plaquettes : 

Elle n’a été réalisée chez aucun patient. 

5.3. Test de coombs direct : 

Il n’a été pratiqué chez aucun patient de notre série. 

5.4. Anticorps anti-nucléaire totaux et anticorps anti-DNA natifs : 

Cette recherche a été faite chez un seul patient et est revenue négative. 

6. Fond d’œil 

Il a été réalisé dans 03 cas (11.5%) et est revenu normal. 

7. Bilan radiologique 
7.1. Echographie abdominale  

Elle a été réalisée chez 04 patients (15.4%) sans objectiver aucune 

anomalie. 

7.2. TDM cérébrale 

Elle a été réalisée chez le seul patient ayant présenté des signes d’HTIC et a 

montré un hématome frontal droit avec début d’engagement sous falcoriel. 

IV. Données thérapeutiques 

1. Abstention thérapeutique 

Quatre patients, soit 15.4% des cas étudiés, n’ont fait l’objet d’aucun 

traitement transfusionnel ou immuno-modulateur et dont l’évolution a été 

favorable en quelques jours. 
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2. Corticothérapie 

La corticothérapie à base de prédnisone a été utilisée d’emblée chez 10 

patients. Parmi lesquels, 06 patients ont reçu une dose de 2mg/kg/j durant 07-10 

jours suivie de doses rapidement dégressives. 

La dose de 4mg/kg/j pendant 05 jours a été administrée chez 04 patients. 

3. Immunoglobulines intraveineuses (IGIV) 

Elles ont été utilisées chez 12 enfants, à raison de 1g/kg/j en perfusion 

lente, dont six l’ont reçue en association avec la corticothérapie (tableau VIII). 

Attitude thérapeutique Nombre de cas Pourcentage 
Abstention 04 15.4% 

Corticothérapie seule 10 38.5% 
Corticothérapie + IG IV 06 23% 

IG IV seuls 06 23% 
Culots Globulaires 02 7.7% 

Culots Plaquettaires 03 11.5% 
Total 26 100% 

Tableau VIII : Attitude thérapeutique 

4. Traitement transfusionnel et mesures accompagnantes 

4.1- Hospitalisation et repos ont été indiqués chez tous les patients à 

l’admission avec proscription de toute médication anti-agrégante (Aspirine...) et 

toute injection intramusculaire. 

4.2- Transfusions de culot plaquettaire 

Trois patients ont reçu chacun une transfusion de culot plaquettaire devant 

des signes hémorragiques importants et menaçants (tableau VIII). 
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4.3- Transfusion de culot globulaire 

Deux patients ont présenté une anémie importante et mal tolérée avec un 

taux d’hémoglobine, respectivement, de 6.9g/dl et de 07g/dl. Ces deux patients 

ont reçu chacun une transfusion de concentré de globules rouges (tableau VIII). 

5. Splénectomie 

Elle n’a été pratiquée chez aucun patient de notre série. 

V. Données évolutives 
A. Forme aigue : 

Parmi les 22 cas traités par corticothérapie et/ou IGIV, nous avons relevé 

les résultats suivants: 

1) Rémission complète : 

Elle est définie par l’augmentation des chiffres de plaquettes au-dessus de 

150.000 /mm3. Elle a été obtenue chez 08 patients (36.3%). 

2) Echec du traitement :  

Il est défini par la persistance d’un nombre de plaquettes inférieur à 

150.000/mm3 à la sortie du patient. Il a été constaté chez 14 cas (63.6%). 

3) Rechute : 

Elle est définie par la réapparition du syndrome hémorragique avec une 

thrombopénie. 

Elle a été constatée chez 03 enfants, soit 11.5% des patients: 

 le premier a eu une rechute de son PTI un mois après son premier 

épisode de P.T.I. et a été remis sous corticothérapie à raison de 4mg/kg/j durant 
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05 jours puis doses dégressives. Le patient s’est amélioré cliniquement ainsi que 

son nombre de plaquettes, qui est passé de 29.000/mm3 à 135.000/mm3 après 10 

jours de traitement. Après 2mois de sa rechute, il a présenté une 2éme rechute 

marquée par un nombre de plaquettes de 16.000/mm3. Le patient a été a été 

remis sous corticothérapie à raison de 4mg/kg/j durant 05 jours suivie d’une 

réduction progressive. Le patient s’est amélioré cliniquement ainsi que son 

nombre de plaquettes (135.1000/mm3) après 10 jours de traitement. 

 le deuxième patient a eu une rechute de son nombre de plaquettes 

après deux semaines de son premier épisode de P.T.I. Il a été remis sous 

corticothérapie à raison de 4mg/Kg/j durant 10 jours suivie d’une réduction 

progressive. Le patient s’est amélioré cliniquement ainsi que son nombre de 

plaquettes, qui est passé de 3.000/mm3 à 102.000/mm3 après 10 jours de 

traitement. 

 le troisième cas a eu une rechute de son nombre de plaquettes après 

deux mois de son premier épisode de P.T.I. et a été remis sous corticothérapie à 

raison de 2mg/kg/j durant 15 jours suivie d’une réduction progressive. Le patient 

s’est amélioré cliniquement ainsi que son nombre de plaquettes, qui est passé de 

10.000/mm3 à 201.000/mm3 après traitement par IGIV. 

 Passage à la chronicité : 

Nous rappelons que la chronicité est définie par un taux de plaquettes 

<150.000/mm3 pendant plus de 12 mois après la première poussée. 

Dans notre série, 14 patients (53.8%) ont présenté un P.T.I aigu. Le reste 

des patients ont été perdus de vue avant le délai d’un an. 
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VI- Tableau récapitulatif des observations 

N° NE/Année Age (ans) Sexe Antécédents Motif d’hospitalisation Mode de début Personnels Familiaux 

01 67/2012 3 G RAS RAS Purpura pétéchial et 
ecchymotique Brutal 

02 414/2012 8 G Angine à répétition Consanguinité 2ème  degré Purpura ecchymotique post-
traumatique minime Brutal 

03 1992/2012 4.5 G Suivi pour asthme Consanguinité 2ème  degré Purpura pétéchial et 
ecchymotique Brutal 

04 3966/2012 2.5 F Conjonctivite + 
dermatite atopique RAS Purpura pétéchial et 

ecchymotique Progressif 

05 12201/2012 10 F RAS RAS Purpura pétéchial et 
ecchymotique Progressif 

06 16273/2012 2.5 F RAS RAS Purpura pétéchial et 
ecchymotique Brutal 

07 2373/2013 5 F RAS RAS Purpura pétéchial et 
ecchymotique Brutal 

08 10286/2013 6 F RAS RAS Purpura pétéchial et 
ecchymotique Progressif 

09 12526/2013 5 F 
DHA sur gastro-

entérite aigue un mois 
avant. 

RAS Purpura pétéchial et 
ecchymotique Progressif 

10 12546/2013 9mois G RAS *Consanguinité 1er degré 
*Père diabétique 

Purpura pétéchial et 
ecchymotique Brutal 

(RAS: Rien à signaler ; G : Garçon ; F : Fille ; DHA : déshydratation aigue)  
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N° 

Symptomatologie clinique Données para cliniques 
Signes hémorragiques 

Autres 
manifesta-

tions 
cliniques 

NFS 

Gp. 
Sg. 

TP / 
TCA 

Médullo
gramme 

(T. 
d’origin

e :) 

Sérol
ogie 

virale 

F.
O. 

Echo. 
Abdo

. 

Ac  
antiNy 
totaux, 
Ac anti 
DNA 
natif 

 

Pétéchies + 
ecchymoses 

Gingivor
ragies Epistaxis 

Mélaena 
+ réctor-

ragie 
Hématurie Hgie sous 

conjonctivale 
Hgie 

cérébrale 

Plq 
x103/
mm3 

Hb 
(g/dl) 

GB 
x103/
mm3 

 01 ++ ++ -- -- -- -- -- Pâleur 
conj  

01 10.1 8.17 A+ --/-- P -- -- -- -- 

02 ++ -- -- -- -- -- -- -- 88 12.7 4 O+ --/-- P -- -- -- -- 
03 ++ ++ ++ ++ -- -- -- Pâleur c-

m 
01 6.9 10 A- 99/33 P -- N N -- 

04 ++ -- -- -- -- -- -- -- 01 11.8 14 -- 87/30 P -- -- N -- 
05 ++ -- -- -- -- -- -- -- 11 11 7.5 -- 100/34 P -- -- -- -- 
06 ++ -- -- -- ++ -- -- Pâleur c-

m 
07 07 11 -- --/-- P -- N -- -- 

07 ++ ++ ++   -- -- -- -- -- 06 11.5 15.8 AB
+ 

92/30 P -- -- -- -- 

08 ++ -- ++ -- -- -- -- -- 13 11.5 6.2 O+ 78.7/31 P -- -- -- -- 
09 ++ -- -- -- -- -- -- -- 01 12.4 10.1 -- 75/38 P -- -- -- -- 
10 ++ -- -- -- -- -- -- Pâleur c-

m 
23 10.4 10.4 -- --/-- P -- N -- -- 

(++ : Présent ; P : Périphérique ; N : Normal ; -- : Absent ; Hgie : hémorragie, antiNy : antinucléaire) 
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N
° 

Traitement 
symptomatique 

Abstention 
thérapeutique 

Corticothérapie 
(mg/Kg/j) 

 

IG IV 
(TegelineR) 

(1g/kg/j) 

Corticothérapie 
+ IG IV 

(TegelineR) 

Splénecto-
mie 

Données évolutives 
 

CP CG 
Rémission 

(numération 
Plaquettaire/mm3) 

Rechute 
(délai, 

numération 
plaquettaire 

/mm3) 

F. 
aigue 

F. 
chronique 

01 - - -- 2 -- -- - 279.000 00 + - 
02 - - -- 2 -- -- - 141.000 00 - - 
03 4 U 200cc -- 2 20 x 2J + - 408.000 00 + - 

04 - - -- 
-- 

-- 
4 (1ère rechute) 

 
4 (2ème rechute) 

15 
-- 
 

-- 

-- 
-- 
 

-- 

- 

77.000 
135.000 (après 1ère 

rechute) 
128.000 (après 2ème 

rechute) 

(1mois, 29.000) 
(2mois, 16.000) - - 

05 - - -- 4 -- -- - 166.000 00 + - 
06 - - ++ -- -- -- - 408.000 - + - 

07 - - -- -- 
4 (1ère rechute) 

15 
-- 

-- 
-- - 78.000 

102.000 
(15j, 3.000) 

 - - 

08 - - -- 2 20 + - 135.000 00 + - 
09 - - -- -- 15 - - 84.000 00 - - 
10 - - ++ -- -- -- - 77.000 00 - - 
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N° NE/Année Age Sexe 
Antécédents 

Motif d’hospitalisation Mode de début 
Personnels Familiaux 

11 585/2014 4 F RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 

12 591/2014 1.5 F RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 

13 2631/2014 11 F RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 

14 5669/2014 12 G RAS RAS Purpura ecchymotique post-traumatique 
minime Brutal 

15 7508/2014 2 F RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 

16 12531/2014 3.5 F RAS Consanguinité 1er degré Purpura pétéchiale et ecchymotique Progressif 

17 2144/2015 10 G RAS Consanguinité 1er degré Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 

18 7408/2015 5.5 F RAS RAS Purpura ecchymotique post-traumatique 
minime Brutal 

19 9144/2015 7 G RAS RAS Purpura ecchymotique Brutal 

20 10649/2015 2ans 
5mois F RAS Consanguinité 1er degré Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 
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N° 

Symptomatologie clinique Données para cliniques 

Signes hémorragiques Autres 
manifesta-

tions 
cliniques 

NFS 
Gp 
sg 

TP / 
TCA 

Médullo
gramme 

(T. 
d’origine

 :) 

Sérologi
e virale FO. 

Ech
oab
do 

Ac anti Ny 
totaux, 
Ac anti 

DNA natif 
 

Pétéchies + 
ecchymoses 

Gingivor-
ragies 

Epista-
xis 

Mélaena 
+ réctorragie 

Hémat
urie 

Hémorragie 
sous 

conjonctivale 

Hémor-ragie 
cérébrale 

Plq 
x103/
mm3 

Hb 
g/dl 

GB 
x103/
mm3 

11 ++ -- -- -- -- -- -- -- 01 11.3 6.1 O+ 74/30 P -- -- -- -- 

12 ++ ++ ++ -- -- ++ -- -- 04 12.1 11.1 -- 100/3
0 P -- -- -- -- 

13 ++ -- -- -- -- -- -- -- 48 14.6 9.5 -- --/-- P -- -- -- -- 

14 ++ -- -- -- -- -- -- Pâleur conj 40 11.7 4.1 B- --/-- P Négatif -- -- -- 

15 ++ -- ++ -- -- -- -- -- 6.7 11.3 9.7 O+ 100/-- P Négatif -- -- -- 

16 ++ -- -- -- -- -- -- -- 25 12.3 6.9 -- 96/29.
6 P -- -- -- -- 

17 ++ ++ ++ -- -- -- -- -- 01 11.2 8.8 AB- --/-- P Négatif -- N -- 

18 ++ -- -- -- -- -- -- -- 67 11.5 12 O- --/-- P Négatif -- -- -- 

19 ++ -- -- -- -- -- -- -- 29 12.2 9.7 B+ --/-- P -- -- -- -- 

20 ++ -- -- -- -- -- -- -- 01 10.4 9.9 A+ --/-- P -- -- -- -- 
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N° 

Traitement 
symptomatique Abstention 

thérapeutique 

Corticothérapie 
(mg/Kg/j) 

 
 

IG IV 
(TegelineR) 

(1g/kg/j) 

Corticothérapie 
+ IG IV 

(TegelineR) 
Splénectomie 

Données évolutives 
 

CP CG Rémission 
Rechute 

(délai, Tx 
Pq) 

F. 
aigue 

F. 
chro
nique 

11 -- -- -- -- 10 -- -- 136.000 -- - -- 

12 -- -- -- 4 -- -- -- 31.000 -- - -- 

13 -- -- -- 2 -- -- -- 172.000 -- + -- 

14 -- -- ++ -- -- -- -- 128.000 -- + -- 

15 -- -- -- -- 10 -- -- 86.000 -- + -- 

16 -- -- -- 2 -- -- -- 420.000 -- + -- 

17 -- -- -- 4 -- -- -- 140.000 -- + -- 

18 -- -- -- 2 -- -- -- 35.000 -- - -- 

19 -- -- -- 2 -- -- -- 124.000 -- + -- 

20 ++ -- -- 2 15 x 2j ++ -- 447.000 -- + -- 
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N° NE/Année Age Sexe 
Antécédents 

Motif d’hospitalisation Mode de début 
Personnels Familiaux 

21 12073/2015 2ans 
8mois F RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 

22 15681/2015 5ans 
9mois F RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Progressif 

23 10396/2015 2ans 
4mois F RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 

24 16562/2015 7 F RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Progressif 

25 16145/2015 2ans 
8mois F RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 

26 11448/2015 6 G RAS RAS Purpura pétéchiale et ecchymotique Brutal 
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N° 

Symptomatologie clinique Données para cliniques 
Signes hémorragiques 

Autres 
manifesta

-tions 
cliniques 

NFS 

Gp 
sg 

TP / 
TCA 

Médull
ogram

me 
(T. 

d’origi
ne :) 

Sérol
ogie 

virale 

F
O 

Echo 
abdo 

Ac anti 
Ny 

totaux, 
Ac anti 
DNA 
natif 

 

Pétéchies + 
ecchymoses 

Gingivor
-ragies 

Epista-
xis 

Mélaena + 
réctorragie 

Hématuri
e 

Hémorragie 
sous 

conjonctival
e 

Hémorragi
e cérébrale 

Plq 
x103/
mm3 

Hb 
g/dl 

GB 
x103/
mm3 

21 ++ -- -- -- -- -- -- -- 22 13.1 8 -- 100/31 P -- -- -- -- 

22 ++ ++ -- -- ++ -- 

Synd 
d’HTIC 

Hématome 
frontal 
droit 

Pâleur c-
m 05 7 4 AB-      -- 

23 ++ -- ++ -- -- -- -- -- 22 11.5 15 O+ 100/32 P -- -- -- Négatif 
24 ++ -- -- -- -- -- -- -- 04 11.5 8.7 -- 100/25 P -- -- -- -- 
25 ++ -- -- -- -- -- -- -- 25 11.9 12 -- 99/25 P -- -- -- -- 
26 ++ -- -- -- -- -- -- -- 18 12 7.5 -- 100/31 P -- -- N -- 
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N° 

Traitement 
symptomatique Abstention 

thérapeutique 

Corticothérapie 
(mg/Kg/j) 

 
 

IG IV 
(TegelineR) 

(1g/kg/j) 

Corticothérapie 
+ IG IV 

(TegelineR) 
Splénectomie 

Données évolutives 
 

CP CG Rémission Rechute 
(délai, Tx Pq) 

F. 
aigue 

F. 
chronique 

21 -- -- -- 4 ++ ++ -- 144.000 -- - -- 

22 ++ ++ -- 4 15 ++ -- 
Décédé par arrêt 

cardio-resp. 
irrécupérable 

-- -- -- 

23 -- -- -- -- 10 -- -- 113.000 -- - -- 

24 -- -- -- 2 20 ++ -- 51.000 -- - -- 

25 -- -- ++ -- -- -- -- 267.000 -- + -- 

26 -- -- -- 2 
-- 

-- 
15 

-- 
-- -- 

210.000 
201.000 (après 

rechute) 
(2mois, 10.000) + -- 
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I. Rappel physiologique et physiopathologique 

A. Hémostase primaire (temps plaquettaire) 

L’hémostase est l’ensemble des mécanismes qui concourent à maintenir le 

sang à l’état fluide à l’intérieur des vaisseaux (arrêter les hémorragies et 

empêcher les thromboses). On distingue classiquement trois temps : 

 L’hémostase primaire ferme la brèche vasculaire par un « thrombus 

blanc » (clou plaquettaire). 

 La coagulation consolide ce premier thrombus en formant un réseau de 

fibrine emprisonnant des globules rouges (thrombus rouge). 

 La fibrinolyse permet la destruction des caillots ou la limitation de leur 

extension. 

Ces trois temps sont initiés simultanément dès qu’est enclenché le 

processus d’hémostase. 

Vu que le PTI est une pathologie de l’hémostase primaire, on va se 

contenter d’en détailler la physiologie. 

1. Acteurs de l’hémostase primaire: 

 Deux éléments cellulaires : cellules endothéliales et plaquettes 

 Deux éléments plasmatiques : facteur von Willebrand et fibrinogène. 

1.1.Endothélium et paroi vasculaire 

Toutes les parois vasculaires de l’organisme sont construites sur un schéma 

identique (Figure 6). 
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Figure 6: Structure de la paroi vasculaire 

 

 L’intima est faite d’une couche monocellulaire de cellules endothéliales 

séparée, par la membrane basale, du sous-endothélium comportant un type de 

collagène très thrombogène. Les cellules endothéliales ont des fonctions 

multiples : 

 fonctions anti-thrombotiques. 

 fonctions pro-thrombotiques. 

 propriétés de synthèse extrêmement importantes. 

 La média est plus ou moins développée suivant le type de vaisseaux. Elle 

est riche en fibres musculaires qui permettent la vasoconstriction et en 

fibroblastes. 
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 L’adventice fait le lien avec les autres structures tissulaires péri-

vasculaires. C’est là que circulent les vasa vasorum et se terminent les 

ramifications nerveuses [8]. 

1.2.Plaquettes 

Mégacaryocytopoïèse 

La mégacaryocytopoïèse est l’ensemble des mécanismes de différenciation 

cellulaire qui conduisent à la production des plaquettes sanguines. La 

mégacaryocytopoïèse s’effectue dès la naissance dans la moelle osseuse. II 

s’agit d’un système de différenciation tout à fait original puisque les plaquettes 

dérivent d’une cellule géante, le mégacaryocyte, qui les génère par 

fragmentation de son cytoplasme. Trois paramètres cellulaires indépendants 

régulent ce système:  

 le nombre des mégacaryocytes dans la moelle osseuse 

 le volume des mégacaryocytes et leur ploïdie 

 la maturation cytoplasmique des mégacaryocytes. 

Les facteurs humoraux de régulation ont une action qui peut être précoce 

représentés par «Stem Cellular factor» et interleukine-3 ou plus tardive par la 

TPO [9].  

Cellules mégacaryocytaires : (figure 7)  

La lignée mégacaryocytaire issue de la cellule pluripotente 

hématopoïétique comprend les progéniteurs (BFU-MK, CFU-MK) ou 

progéniteurs précoces identifiables grâce à des marqueurs spécifiques exprimés 

uniquement par les cellules mégacaryocytaires. 
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Ces cellules sont 2 ou 4N. Les cellules du compartiment de prolifération 

commencent par le mégacaryoblaste puis le pro-mégacaryocyte pour arriver aux 

mégacaryocytes. Ces cellules sont identifiables sur le frottis médullaire en 

microscopie optique et sont polyploïdes ; leurs ADN pouvant se dupliquer 

jusqu’à 64 N au cours de la maturation, le noyau rond devient encoché puis 

polylobé et la chromatine se condense. Le cytoplasme se modifie, devient 

basophile (mégacaryocyte basophile), s’enrichit en granulations (mégacaryocyte 

granuleux) puis libère les plaquettes par fragmentation (mégacaryocyte 

plaquettaire) [9]. 

Régulation de la mégacaryocytopoïèse (figure 7 et 8)  

L’IL-3 et le GM-CSF induisent la formation de colonies mégacaryocytaires 

en stimulant les progéniteurs BFU-MK et CFU-MK. Le « SCF » exerce un effet 

synergique avec l’IL-3 et le GM-CSF avec augmentation du nombre et de la 

taille des colonies mégacaryocytaires. La TPO est un facteur humoral de 

croissance essentiel de la mégacaryocytopoïèse. Classée et séquencée, la TPO 

est une protéine de 353 aminoacides qui présente de nombreuses homologies 

avec l’érythropoïétine et qui favoriserait aussi l’érythropoïèse. Elle agit 

essentiellement sur les temps tardifs de la différenciation mégacaryocytaire 

(polyploïdisation, maturation cytoplasmique, fragmentation et production des 

plaquettes) en se liant à un récepteur spécifique, restreint à la lignée 

mégacaryocytaire et codé par un proto-oncogène « c-mpl ». L’activité 

biologique de la TPO vis à vis de la mégacaryocytopoïèse est inversement 

corrélée à la numération des plaquettes circulantes. D’autres facteurs de 

croissance contribuent à une production normale des plaquettes par la moelle 

osseuse et notamment l’IL-6 qui augmente la taille, la ploïdie et la maturation 
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cytoplasmique et l’érythropoïétine qui exerce aussi un rôle maturationnel 

(Figure 8). Certaines cytokines, de haute affinité pour l’héparine telle que le 

facteur plaquettaire 4, protéine alpha-granulaire exercent une action inhibitrice 

[9]. 
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Figure 7 : Différentes étapes de la maturation mégacaryocytaire 
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Figure 8 : Régulation de la mégacaryocytopoïèse 
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Plaquette sanguine : 

Les plaquettes sont les plus petits éléments figurés du sang. Elles naissent 

dans la moelle osseuse (lignée mégacaryocytaire) par fragmentation du 

cytoplasme des mégacaryocytes à travers les sinus médullaires. Leur durée de 

vie est courte, 5 à 10 jours en l’absence d’activation, et elles se raccourcissent 

dès qu’il y a activation de l’hémostase. Elles sont alors phagocytées par les 

macrophages spléniques et hépatiques. Elles jouent un rôle primordial dans 

l’hémostase primaire par la formation du clou plaquettaire et dans la coagulation 

plasmatique par l’apport de phospholipides d’origine membranaire. 

Le taux normal des plaquettes est de 150.000 à 400.000/mm3. Elles 

circulent à l’état non activé. A l’état physiologique, un tiers des plaquettes est 

contenu dans la rate, ceci explique que lorsque la rate augmente de façon 

importante son volume, le chiffre des plaquettes au niveau sanguin baisse. 

L’étude sur frottis sanguin reflète très mal l’aspect des plaquettes in vivo. 

Sur une lame de sang, les plaquettes ont une forme polyédrique, irrégulière. 

Elles sont de petite taille (2à4μ) (figure 9). Leur centre est occupé par des 

granulations  (figure 10) qu’on appelle les chromomères et la partie non colorée 

s’appelle hyalomère. 

Les plaquettes portent les antigènes érythrocytaires ABO, les antigènes 

HLA et des antigènes spécifiques, les antigènes HPA permettant de décrire 5 

groupes plaquettaires, les groupes HPA-1 à HPA-5. Des anticorps peuvent donc 

apparaître après transfusion de plaquettes rendant les transfusions plaquettaires 

suivantes inefficaces [9]. 
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Figure 9: Frottis sanguin coloré au May Grünewald Giemsa (MGG) montrant les 

plaquettes 

 

Figure 10 : Granules plaquettaires 
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 Structure de la plaquette: 

De l’extérieur vers l’intérieur, la plaquette comporte: 

 une membrane composée d’une double couche de phospholipides (PL) 

répartis de façon asymétrique. Les PL anioniques sont prédominants à l’intérieur 

de la plaquette et seront externalisés lors des étapes d’activation plaquettaire. La 

membrane plaquettaire est riche en acide arachidonique et comprend des 

glycoprotéines (GP) dont les principales sont la GPIIb/IIIa et la GPIb ainsi que 

des récepteurs divers, dont le plus important est le récepteur à la thrombine. 

 sous la membrane plaquettaire on trouve un réseau musculo-

squelettique (micro fibrilles d’actine et de myosine) qui constitue une véritable 

musculature pour la plaquette douée de mouvements propres et un squelette 

(micro tubules) qui contribue à maintenir la forme discoïde de la plaquette. 

 à l’intérieur de la plaquette on trouve, dans le cytoplasme, deux réseaux 

de canaux : 

 le système canaliculaire ouvert, fait de profondes invaginations de la 

membrane plaquettaire, permettant une communication rapide entre 

des éléments extra cellulaires et l’intérieur de la plaquette 

 le système tubulaire dense, lieu de stockage du calcium. 

Dans le cytoplasme on reconnaît également des granulations de trois types : 

 granules denses (ATP, ADP, sérotonine et calcium), 

 granules alpha (facteur 4 plaquettaire, bêta-thromboglobuline, facteur 

Willebrand et de très nombreuses autres substances), 

 grains lysosomiaux (hydrolases, phosphatases). 
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Ces produits stockés pourront être libérés rapidement en grande 

concentration là où se déroule le processus d’hémostase [9]. 

1.3.Facteur von Willebrand : 

Le vWF est un polymère hétérogène composé de multimères de poids 

variable (0,5 à 15 x 106 Daltons). Il est synthétisé par les cellules endothéliales 

et les mégacaryocytes. Il est présent dans le plasma, les plaquettes et le sous-

endothélium. Dans le plasma, il circule lié au facteur anti-hémophilique A 

(facteur VIII ou FVIII) qu’il protège contre la protéolyse. Ainsi, une diminution 

importante du facteur Willebrand entraînera une diminution du FVIII. 

Dans l’hémostase primaire, il permet l’adhérence des plaquettes à la paroi 

vasculaire lésée grâce à des sites de liaison pour la GPIb plaquettaire et le 

collagène (figure 11). Il facilite également l’agrégation plaquettaire grâce à son 

interaction avec la GPIIb/IIIa [8]. 

 

Figure 11 : Schéma décrivant l’adhérence des plaquettes à la paroi vasculaire lésée par 

l’intermédiaire de facteur von Willebrand 



Purpura thrombopénique auto-immun de l’enfant, a propos de 26 cas 

52 
 

1.4.Fibrinogène 

Cette molécule est un dimère. Chaque monomère est composé de trois 

chaînes (alpha, bêta, gamma). La molécule du fibrinogène comporte un domaine 

central E et deux domaines latéraux D. Le fibrinogène interviendra dans 

l’hémostase primaire mais aussi dans la coagulation [8]. 

2. Déroulement de l’hémostase primaire 

Dès qu’une brèche vasculaire se constitue, le processus d’hémostase 

primaire se met en jeu. 

Le temps vasculaire (figure 12) 

La première réaction de l’organisme est une vasoconstriction localisée qui 

peut soit arrêter les hémorragies soit au moins réduire le flux sanguin et modifier 

les conditions hémodynamiques, favorisant le processus d’hémostase 

(concentration élevée de cellules et de substances du fait de la réduction de la 

lumière vasculaire, modification du régime d’écoulement avec perte de 

l’écoulement laminaire, ce qui, du fait des turbulences générées, favorisera les 

interactions moléculaires et cellulaires). 

L’adhésion plaquettaire (figure 13) 

Les plaquettes dès leur sortie du vaisseau adhèrent à la structure sous 

endothéliale mise à nu par la brèche vasculaire. L’adhésion se produit en grande 

partie par la GPIb qui se colle au sous endothélium grâce au facteur Willebrand 

qui sert de ciment. Une première couche monocellulaire de plaquettes se 

constitue ainsi. Les plaquettes adhérentes s’activent et recrutent d’autres 

plaquettes circulantes. 
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Figure 12                                       Figure 13 

L’agrégation plaquettaire (figure 14) 

Sur la première couche de plaquettes se fixent d’autres plaquettes. Lors de 

l’activation plaquettaire, les GPIIb/IIIa de surface subissent une modification 

conformationnelle qui leur permet de fixer le fibrinogène en présence de 

calcium. L’agrégation plaquettaire se fait ainsi grâce au fibrinogène qui établit 

des ponts entre les plaquettes, créant un premier thrombus fragile (agrégation 

réversible). Grâce à la libération des enzymes et du contenu granulaire des 

plaquettes, le caillot se solidifie (agrégation irréversible), constituant le 

thrombus blanc ou clou plaquettaire [8]. 
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Figure 14 

 

B. Physiopathologie du P.T.I. (figure 16) : 

1. Destruction périphérique des plaquettes  

1.1. Implication de la réponse humorale :  

Un des mécanismes impliqués dans la destruction périphérique des 

plaquettes au cours du PTI est la production d’auto-anticorps (auto-Ac) dirigés 

contre des antigènes (Ag) plaquettaires. Les principales cibles antigéniques sont 

les glycoprotéines (GP) plaquettaires, notamment les complexes GPIIb/IIIa, qui 

correspondent aux récepteurs du fibrinogène. Au cours du PTI, un faible risque 

hémorragique est observé, du fait du maintien des fonctions d’hémostase 

primaire, l’interaction des auto-Ac avec ces Ag plaquettaires n’altérant que 

rarement leurs fonctions. Par ailleurs, les plaquettes produites au cours du PTI 

sont des plaquettes jeunes, de plus gros volume.  
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Leur seuil de stimulation pour la sécrétion des protéines participant à 

l’hémostase, contenues dans les granules α (facteur Von Willebrand, fibrinogène 

ou thrombospondine), est plus bas que les plaquettes de sujets sains ou 

présentant une thrombopénie d’origine centrale.  

La fixation des auto-Ac est responsable d’une destruction des plaquettes 

par divers mécanismes : phagocytose par les macrophages, cytotoxicité 

cellulaire dépendante des Ac et dans une moindre mesure, cytotoxicité 

dépendante du complément.  

La maturation et la stimulation des lymphocytes B (LB) auto-réactifs sont 

en partie médiées par la cytokine BAFF (B cell-activating factor), dont les taux 

sériques sont élevés au cours du PTI et se normalisent lorsque la maladie est 

inactive ou contrôlée par des traitements immunosuppresseurs (figure 15) [10]. 

 

Figure 15 : Figure montrant la physiopathologie auto-immune du PTI  
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1.2. Destruction splénique par les macrophages  

La fixation des auto-Ac à la surface des plaquettes favorise leur 

phagocytose et leur destruction par les macrophages spléniques.  

Les macrophages spléniques jouent un rôle prépondérant dans le maintien 

de la réponse auto-immune au cours du PTI en induisant in vitro la prolifération 

de lymphocytes T (LT) spécifiques de la GPIIb/IIIa. Ils participent aussi à la 

diversification épitopique en exposant certains épitopes cryptiques de la 

GPIIb/IIIa. 

Une hyper activation des cellules présentatrices d’antigènes (CPA), des 

cellules dendritiques (DC) et des macrophages a été mise en évidence au cours 

du PTI, comme en témoigne la surexpression de marqueurs de maturation des 

DC (molécule de costimulation CD86). L’élévation des taux sériques de GM-

CSF au cours du PTI, un des facteurs de croissance principaux des macrophages, 

peut être interprétée comme un témoin de l’activité du système réticulo-

endothélial ou d’un mécanisme de correction de la thrombopénie, puisque cette 

cytokine agit également comme facteur de croissance des mégacaryocytes, et 

que ces taux sont normalisés après correction de la thrombopénie. Par ailleurs, 

l’apoptose accrue des plaquettes, déterminée par l’expression d’annexine V à 

leur surface, constitue une source d’Ag pour les DC qui, après activation,  sont 

alors capables d’induire la prolifération des LT spécifiques des Ag plaquettaires. 

Les macrophages expriment à leur surface plusieurs types de récepteurs 

reconnaissant le fragment Fc des IgG qui favorisent la phagocytose des 

plaquettes recouvertes par les auto-anticorps.  
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Ces récepteurs, FcγRI (CD64), FcγRII (CD32) et FcγRIII (CD16) 

appartiennent à la superfamille des Ig. Ils présentent des affinités différentes 

pour les Ig et on distingue les récepteurs de faible affinité (CD32) et ceux de 

forte affinité (CD64). Par ailleurs, on dénombre plusieurs isoformes capables de 

transmettre des signaux activateurs ou inhibiteurs après fixation de l’Ig. Ces 

différences sont liées à l’agrégation de motifs cytoplasmiques différents après 

fixation de l’Ig. Ainsi, le FcγRIIb, couplé à des motifs ITIM (Immunoreceptor 

Tyrosine-based Inhibitory Motifs) transmet un signal inhibiteur, tandis que les 

autres récepteurs, présentant des motifs ITAM (immuno-tyrosine based 

activation motifs), transmettent un signal activateur. Le signal transmis par la 

phosphorylation des motifs ITAM induit l’activation de nombreuses fonctions 

cellulaires, comme la phagocytose, l’ADCC, la sécrétion de médiateurs et 

l’augmentation de l’apprêtement des antigènes. A l’inverse, les motifs ITIM 

inhibent l’activation cellulaire. Au cours du PTI, un polymorphisme des FcγR a 

été incriminé dans la chronicisation de la maladie chez l’enfant, probablement 

lié à une augmentation de l’affinité des récepteurs pour les Ig.  

Par ailleurs, un polymorphisme de FcγRIIIa est également impliqué dans la 

réponse au traitement par le RTX.  

On observe une augmentation du récepteur inhibiteur FcγRIIb chez les 

patients répondeurs au traitement d’éradication de Helicobacter pylori, bactérie 

impliquée dans certains PTI. Ainsi, l’éradication de cette bactérie permet dans 

certains cas une immuno-modulation par un rééquilibrage entre récepteurs 

inhibiteurs et activateurs [10].  
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1.3. Implication des lymphocytes T 

Les LT CD4+ et CD8+ participent à la physiopathologie du PTI. Au cours 

du PTI, on observe un déséquilibre de la balance Th1/Th2 en faveur d’une 

orientation Th1, puisqu’il existe une augmentation de la production d’IFN-γ et 

une diminution de la sécrétion d’IL-4 par les LT. Par ailleurs, l’analyse de la 

région hypervariable (CDR3) de la chaine β du récepteur des LT (TCR) montre 

que les LT représentent une population oligoclonale. De façon surprenante, ces 

anomalies sont réversibles chez les patients répondeurs après RTX, un 

traitement anti-lymphocytaire B. Dans le même temps, l’engagement dans une 

voie anti-apoptotique de ces LT auto-réactifs, avec l’augmentation 

intracellulaire de la molécule anti-apoptotique Bcl-2 (B-cell lymphoma-2) et la 

diminution de la molécule pro-apoptotique Bax (Bcl-2associated X protein), est 

également corrigée après traitement [10].  

1.4. Dysrégulation de la réponse immunitaire 

La présence de LT auto réactifs, reconnaissant le complexe GPIIb/IIIa, 

chez des sujets sains mais également chez des patients atteints de PTI laisse 

supposer une rupture de la tolérance périphérique au cours du PTI. Cette rupture 

de tolérance pourrait être liée à un défaut quantitatif et/ou qualitatif en LT 

régulateurs. Cette sous population lymphocytaire T CD4+, d’origine thymique, 

exprime de façon constitutive et intense le CD25, chaine α du récepteur de l’IL-

2, et le facteur de transcription Foxp3 (Forkhead box P3), qui joue un rôle 

primordial dans leur genèse et dans le maintien de leur fonction 

immunosuppressive en périphérie.  

L’existence d’un déficit quantitatif en Treg (regulatory T cells) au cours du 

PTI reste matière à débat [10].   
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2. Défaut de production médullaire 

2.1. Origine immunologique  

Deux mécanismes immunologiques sont impliqués dans la destruction des 

mégacaryocytes, progéniteurs plaquettaires. D’une part les auto-Ac sont 

capables de se fixer aux mégacaryocytes qui expriment également à leur surface 

les complexes GPIIb/IIIa et GPIb/IX. D’autre part, une cytotoxicité des LT 

CD8+ est avancée par leur nombre plus important au niveau médullaire des 

patients atteints de PTI. Ces LT expriment CX3CR1, récepteur liant la 

fractalkine, une chémokine présente à taux élevé au niveau de la moelle osseuse 

des patients, permettant ainsi leur recrutement.  

Dans une moindre mesure, la présence d’auto-Ac dirigés contre le 

récepteur de la TPO, facteur de croissance principal des mégacaryocytes, a été 

incriminée [10].  

2.2. Stimulation médullaire insuffisante  

La TPO est le facteur de croissance principal de la mégacaryocytopoïèse. 

Produite par le foie, elle se lie au récepteur c-Mpl (c-Myeloproliferative 

leukemia), présent à la surface des mégacaryocytes. Cependant, au cours du PTI, 

on observe une faible concentration sérique de TPO comparativement à des 

sujets atteints de thrombopénie d’origine centrale. En fait, la masse plaquettaire 

gagnant la circulation périphérique étant proche de celle des sujets sains au 

cours du PTI, la fraction libre de TPO est donc basse, n’entrainant pas de 

réponse médullaire accrue [10].  
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2.3. Implications des facteurs génétiques et environnementaux 

2.3.1. Génétique  

Contrairement à d’autres maladies auto-immunes, il n’existe que peu 

d’arguments en faveur d’une susceptibilité génétique au cours du PTI. Seule une 

association faible avec le HLA DR4 (DRB1*0410) a été montrée au sein de la 

population japonaise. Récemment, un polymorphisme de MICA (gène A associé 

au complexe majeur d’histocompatibilité de classe I) a également été identifié et 

pourrait jouer un rôle dans les mécanismes d’auto-immunité, MICA étant le 

ligand d’un récepteur situé à la surface de cellules natural killer (NK), NKG2D 

(Natural Killer cell receptor G2D) [10].  

2.3.2. Environnement  

De multiples infections virales [VIH, virus de l’hépatite C, 

cytomégalovirus, Epstein Barr Virus (EBV)] ou bactériennes peuvent participer 

au déclenchement du PTI.  

Des phénomènes de mimétisme moléculaire sont suspectés pour 

Helicobacter pylori dont la protéine CagA, exprimée par certaines souches, 

partagerait des déterminants antigéniques avec des glycoprotéines plaquettaires. 

Ces phénomènes de mimétisme moléculaire sont clairement identifiés pour la 

GPIIb/ IIIa et la particule virale GP120 du VIH, ainsi que pour une protéine du 

VHC (core envelope 1) [10]. 
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Figure 16 : Physiopathologie du PTI :  

Les cellules dendritiques et les macrophages sont capables de présenter des 

auto antigènes dérivés des plaquettes. Ceci permet l’activation les LT CD4+ 

auto réactifs, dont la coopération avec les LB reconnaissant ces mêmes 

antigènes, entraine la production d’auto-anticorps de classe IgG. Ces auto-

anticorps, en reconnaissant certaines GP membranaires, dont la GPIIb/IIIa, 

facilitent la phagocytose des plaquettes par le système phagocytaire splénique.  

Un défaut de production médullaire des plaquettes est lié d’une part à une 

cytotoxicité cellulaire dépendante des anticorps et du complément dirigée contre 
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les mégacaryocytes qui expriment la GPIIb/IIIa, d’autre part à l’absence 

d’élévation de la concentration en thrombopoiétine. Il existe aussi un 

déséquilibre de l’expression des molécules pro- et anti-apoptotiques 

responsables d’une apoptose accrue des mégacaryocytes et des plaquettes, et à 

l’inverse, d’une résistance à l’apoptose des LT auto réactifs par surexpression de 

Bcl-2. Un déficit périphérique et médullaire, fonctionnel et/ou quantitatif des 

Treg se traduit par un défaut de régulation de la réponse immunitaire. 

L’orientation vers une réponse Th1 permet l’activation des LT cytotoxiques, 

dont le recrutement au niveau médullaire est favorisé par la surexpression de la 

molécule d’adhésion VLA-4 et le récepteur de la chémokine CX3CR1.  

L’augmentation de diverses cytokines dont BAFF qui active les LB, et GM-

CSF, qui participe a l’activation des macrophages entraine une hyperstimulation 

de ces cellules. Enfin, des prédispositions génétiques pourraient jouer un rôle 

favorisant notamment liées à un polymorphisme des FcR. 

II. Etude épidémiologique  

1. Incidence 

L’incidence annuelle des PTI aigus se situe entre 2,2 à 5,3 pour 100 000 

enfants [2]. Les données publiées à partir d’un échantillon de population du 

Royaume-Uni ont montré une incidence annuelle de 4,2 pour 100 000 enfants 

âgés de moins de 18 ans  [3]. Une étude faite par le registre international 

(Intercontinental Childhood ITP Study Group, ICIS), a montré que l’incidence 

est de l’ordre de 4 ou 5 cas pour 100.000 enfants par an [11]. 
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2. Fréquence selon l’âge 

Le P.T.I. de l’enfant apparaît à tout âge. 

Dans notre série, l’âge médian a été de 04 ans et 02 mois avec des extrêmes 

de 09 mois à 12ans. Une étude faite à Chandigarh en Inde, a montré que les 

patients ont un âge compris entre 02 ans et 13ans avec un âge médian de 07 ans 

[13]. 

Dans une autre étude réalisée dans les pays nordiques [12], l’âge médian 

des patients a été de 04 ans, avec environ 80% des cas âgés de moins de 08 ans. 

Dans la littérature, l’âge des enfants atteints de P.T.I est souvent compris 

entre 02ans et 10 ans [14]. Dans d’autres séries marocaines les résultats sont 

proches des nôtres (voir Tableau IX). 

 
Notre 
série 

(26cas) 

Zahraoui 
(22cas) 

[8] 

Belkheiri 
(67 cas) 

[13] 

Lahlou 
(15 
cas) 
[14] 

Boutayeb 
(32 cas) 

[15] 

Belbachir 
(100 cas)  

[9] 

Walfi 
(37 
cas) 
[16] 

Fatouh 
(99 
cas) 
[17] 

Ages 
extrêmes 

9mois 
-12ans 4-6ans 2-8ans non 

précisé 3-5ans 2- 8ans 3–
8ans 2-4ans 

Age 
médian 

4ans et 
2mois 

5ans et 
4mois 5ans non 

précisé 
non 

précisé 
6ans et 
7mois 

non 
précisé 

5ans et 
8 mois 

Tableau IX : Age des malades au diagnostic 

3. Fréquence selon le sexe 

Le garçon durant les premières années est un peu plus souvent atteint, puis 

vers 10ans le sex-ratio s’inverse peu à peu. Le pic pédiatrique se situe entre 1 et 

6 ans. Notre étude a montré un sex-ratio (G/F) de 0.44, les filles présentant 

69.2% des patients.  
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Une étude faite au Danemark [18] a montré un sex-ratio (G/F) de 1.73. 

Dans les autres séries marocaines, la répartition du P.T.I en fonction du 

sexe est variable selon les auteurs (Tableau X). 

 
Notre 
série 

(26cas) 

Zahraoui 
22 cas 

Belkhairi 
67 cas 

Lahlou 
15 cas 

Boutayeb 
32 cas 

Belbachir 
100 cas 

Walfi 
37 
cas 

Fatouh 
99 cas 

Garçons 30.8% 59% 53% 53% 44% 49% 54% 58% 
Filles 69.2% 41% 47% 47% 36% 51% 46% 42% 
Sex-
Ratio 0.44 1.4 1.1 1.1 1.2 0.9 1.2 1.4 

Tableau X : répartition du P.T.I. selon le sexe dans les séries marocaines 

 

III. Etude clinique 

A. Diagnostic positif 
1. Mode de début : 

Souvent, le P.T.I. se manifeste brutalement chez un enfant en bon état 

général. 

Dans la série de Berward [16], le mode de début a été brutal dans 74,9 % 

des cas, résultat similaire à celui de notre étude où le mode de début a été brutal 

dans 73% des cas. 

L’analyse des séries marocaines a également montré la prédominance de 

l’installation brutale des signes cliniques (Tableau XI). 
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Notre 
série 
26cas 

Zahraoui 
22 cas [8] 

Belkheiri 
67 cas 
[13] 

Lahlou 
15cas 
[14] 

Boutay
eb 

32cas 
[15] 

Belbac
hir 

100cas
[9] 

Walfi 
37cas 
[16] 

Fatouh 
99cas 
[17] 

Berward 
85 cas 
[10] 

 

Brutal 73% 75 % 53 % non 
précisé 

non 
précisé 65 % 84 % 67 % 74,9 % 

Progressif 27% 25 % 47 % non 
précisé 

non 
précisé 53 % 16 % 32 % 25,1% 

Tableau XI : Mode de début du P.T.I dans différentes séries 

 

2. Circonstance du diagnostic 

Le PTI peut être découvert à l’occasion d’un hémogramme systématique 

alors que le patient est asymptomatique ou devant la présente d’un syndrome 

hémorragique discret, et alors souvent non reconnu par le malade ou le médecin 

comme pathologique, chose qu’on n’a pas rencontrée dans notre série. 

3. Antécédents pathologiques 

Le P.T.I se manifeste par un syndrome hémorragique souvent précédé de 

quelques jours à quelques semaines par un épisode infectieux ou une vaccination 

dont l’association avec le P.T.I. n’est pourtant pas toujours claire. 

 Antécédents infectieux: 

Les viroses qui peuvent précéder l’installation du P.T.I peuvent être non 

spécifiques telles que la rubéole, la rougeole, la varicelle, les oreillons, l’herpès 

et les hépatites [21-24]. 

Dans notre série aucun patient n’a présenté un tableau de virose avant 

l’installation du purpura. 
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Dans la série de Berward, 57.7% des patients ont eu une infection virale 

dans les 4 semaines précédant le diagnostic. Les autres, dont le nombre est 

imprécis, ont eu, par contre, une infection bactérienne de type : sinusite, otite ou 

autre avant l’apparition du P.T.I. 

Dans la série d’Idil et Sevgi [25], 13.3 % des patients ont présenté un P.T.I 

associé à d’autres infections virales de type EBV, CMV ou rubéole. 

Dans une autre étude réalisée dans la ville d’Antananarivo à Madagascar, la 

notion du syndrome infectieux récent a été retrouvée dans 50% des cas. 

Dans les séries marocaines (Tableau XII), la fréquence des antécédents 

infectieux varie d’une étude à l’autre : 

Dans la série de Belbachir [9] et la série de Boutayeb [15], les enfants ayant 

des épisodes infectieux dans leurs antécédents ont représenté respectivement 79 

% et 75% des cas. Dans la série de Fatouh [17], 59 % des cas ont présenté un 

antécédent infectieux récent, dans la série de Walfi [16] c’est 35 % des cas et 

dans la série de Belkheiri [13] c’est 24% des cas. Dans la série de Lahlou [14], 

les enfants ayant des antécédents infectieux précédant leurs syndromes 

hémorragiques ont représenté 07 % des cas étudiés, et dans la série de Zahraoui 

[8] ce pourcentage a été de 09 %.   

 
Notre 
série 
26cas 

Zahraoui 
[8] 

22cas 

Belkheiri 
[13] 

67cas 

Lahlou 
[14] 

15cas 

Boutayeb 
[15] 

32cas 

Belbachir 
[9] 

100cas 

Walfi 
[16] 

37cas 

Fatouh 
[17] 

99cas 

Pourcentage 
des antécédents 

infectieux 

 
00% 

 
09% 

 
24% 

 
07% 

 

 
75% 

 
79% 

 
35% 

 

 
59% 

Tableau XII : Antécédents infectieux selon les séries marocaines 
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Les antécédents infectieux sont fréquents dans la plupart des séries, 

contrairement à notre série où ces antécédents sont absents ou non précisés. Il 

est fort probable, comme le soulignent Paul et Bierling [13], que malgré une 

enquête anamnestique rigoureuse la fréquence de ces épisodes infectieux est 

sous-estimée du fait que plusieurs d’entre eux passent inaperçus. 

 Antécédents de vaccination 

La survenue du P.T.I dans les suites d’une injection vaccinale a été décrite 

dans la plupart des séries. Différents vaccins sont incriminés (anti-grippal, anti-

oreillons, anti-rougeole, vaccins combinés..), sans que l’on sache si l’injection 

joue le rôle de facteur déclenchant, ou qu’il s’agit d’une coïncidence [27]. 

Dans notre série, aucun enfant n’a reçu récemment de vaccin avant 

l’apparition de son purpura, résultat similaire aux séries marocaines où aucune 

vaccination n’a été notée dans les antécédents récents des cas étudiés.  

Cependant, Boutayeb [15] a rapporté la notion de vaccination récente 

précédant l’apparition du P.T.I dans sa série. Dans la série de Berward [10], 6,9 

% des cas ont été vaccinés dans les semaines précédant l’apparition du 

syndrome hémorragique. 

Selon Miller et al [28], il semble exister une relation entre le vaccin R.O.R. 

et la survenue d’un PTI, comme l’ont montré des études de liaison entre 

l’admission à l’hôpital et la vaccination. Le risque absolu au cours des 6 

semaines suivant la vaccination est de 1/22.300 doses dont 2/3 des cas survenant 

dans la semaine suivant la vaccination. En revanche, les enfants qui ont présenté 

un PTI avant la vaccination n’ont pas rechuté au décours de celle-ci. 
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4. Signes d’examen 

Le P.T.I peut être révélée par un syndrome hémorragique dont les 

caractéristiques sont communes à toutes les pathologies entraînant une anomalie de 

l’hémostase primaire. Ce dernier peut être limité à un purpura cutané pétéchial ou 

ecchymotique (Figure 17), plan, ne s’effaçant pas à la vitropression, prédominant aux 

membres inférieurs ou associé à des hématomes de petite taille, souvent alors dus à 

des traumatismes passés inaperçus et localisés aux membres et aux zones de pression 

(ceinture par exemple). Il peut aussi être plus sévère et alors caractérisé par des 

hématomes spontanés extensifs disséminés sur tout le corps, des bulles 

hémorragiques dans la bouche (Figure18), des saignements muqueux, épistaxis 

(particulièrement évocatrices lorsqu’elles sont bilatérales), gingivorragies, 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 caractère 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 extrême. Il 

peut s’agir d’hématuries, d’hémorragies digestives et surtout cérébro-méningées, 

dont l’incidence est évaluée entre 0,1 et 1% des enfants atteints de P.T.I et que l’on 

doit systématiquement évoquer en cas d’anomalie de l’examen neurologique 

(céphalées, agitation…) vu leur pronostic vital sévère (plus de 50% de décès) [29]. 

La notion de traumatisme crânien comme facteur déclenchant de 

l’hémorragie cérébrale est rapportée dans la littérature. La présence 

d’hémorragies rétiniennes (Figure 19) lors de l’examen du fond d’œil est 

considérée comme annonciatrice d’hémorragies graves en particulier cérébro-

méningées [30]. 
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Dans notre série, tous les enfants ont présenté des hémorragies cutanées 

(100 %)  associées, dans 40%, à une hémorragie des muqueuses. 

Dans les études marocaines, on note une prédominance des hémorragies 

cutanées avec une fréquence d’association à d’autres types d’hémorragie 

variable selon les auteurs (tableau XIII). Dans la série de Berward [10], 59,1% 

des patients ont présenté une hémorragie cutanée isolée et 40,9% l’ont présentée 

associée à une hémorragie muqueuse. Dans la série de Choulot [35] 95% des cas 

ont présenté des hémorragies cutanées. 

Signes 
hémorragiques 

Notre 
série 
26cas 

Zahraoui 
[8] 
(22cas) 

Belkheiri 
[13] 
(67cas) 

Lahlou 
[14] 
(15cas) 

Boutayeb 
[15] 
(32cas) 

Belbachir 
[9] 
(100cas) 

Walfi 
[16] 
(37cas) 

Pétéchie et/ou 
ecchymose 100% 96 % 87 % 72 % 97 % 80 % 100% 

Epistaxis 26.7% 23 % 39 % 60 % 60 % 47 % 84 % 
Gingivorragies 20% 32 % 27 % 46 % 52 % 36 % 43 % 
Hématomes 00% 0 % 10 % 3 % 8 % 26 % 3 % 
Hématuries 6.7% 18 % _ _ _ _ _ 
Hématémèses 00% 6% _ _ _ _ _ 
Mélaena et/ou 
réctorragie 10% 14% 33 % 3 % 45 % _ 47 % 

Hémorragie 
Rétinienne 00% _ 1 % _ _ _ _ 

Hémorragie 
Génitale 00% 0 % 1 % _ 1 % 5 % 2% 

Hémorragie 
Cérébro-méningée 3.4% 0 % _ _ _ _ _ 

Hémorragie Sous 
Conjonctivale 3.4% 6 % 3 % _ 15 % 5 % _ 

Tableau XIII: Signes hémorragiques initiaux dans les différentes séries marocaines 
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Figure 17: Purpura pétéchial et ecchymotique 
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Figure 18: Hémorragie des muqueuses 
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Figure 19: Hémorragie rétinienne au fond d’œil 

 

Il est important aussi de qualifier la gravité du syndrome hémorragique en 

établissant le score de Buchanan par addition de points associés aux signes 

cliniques les plus significatifs de la maladie (figure 20) et en recherchant des 

signes d’hémorragie viscérale (céphalée, anomalie de l’examen neurologique, 

douleur abdominale...). Une fois calculé, ce score hémorragique oriente le 

clinicien dans la suite de la prise en charge du patient (figure 21). 
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Figure 20 : Score hémorragique d Buchanan [31] 
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Figure 21 : Stratégie de traitement des patients atteints de PTI en fonction du score 

hémorragique [31] 

Dans le P.T.I on ne retrouve pas d’adénopathie, de fièvre ou de douleur 

osseuse. La splénomégalie manque dans la plupart des cas et lorsqu’elle est 

présente, elle est très modérée. 

Aucune adénopathie (ADP) ni splénomégalie (SMG) ni hépatomégalie 

(HMG) n’a été trouvée chez les malades dans notre série. Cependant, ces signes 

ont été retrouvés dans les autres séries marocaines isolés ou associés (Tableau 

XIV).  

Une splénomégalie n’est pas compatible avec un tableau de P.T.I., ce qui 

rend une recherche étiologique obligatoire avant de retenir le diagnostic de 

P.T.I. 
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Notre 
série 
26cas 

Zahraoui 
[8] 

22cas 

Belkheiri 
[13] 

67cas 

Lahlou 
[14] 

15cas 

Boutayeb 
[15] 

32cas 

Belbachir 
[9] 

100cas 

Walfi 
[16] 

37cas 

Fatouh 
[17] 

99cas 
SMG 00% 0% 0 % 13 % 6 % 24 % 5 % 1 % 
HMG 00% 0 % 0 % 0 % 19 % 14 % 2 % 2 % 
ADP 00% 6% 13 % 53% 19 % 36 % 13 % 11 % 
Tableau XIV : Présence d’adénopathies, d’hépatomégalie et/ou de splénomégalie dans 

les séries marocaines 

 

B. Complications 

La gravité du PTI réside dans l’importance du syndrome hémorragique lié à 

une thrombopénie profonde [19]: 

 Saignement extériorisé, hématurie macroscopique, méno-métrorragies 

 Atteinte des muqueuses  

(bulles hémorragiques intra-buccales, gingivorragies, épistaxis) 

 Syndrome abdominal aigu  

(hémorragie digestive/gynécologique/urologique, rupture de rate) 

 Collapsus, syndrome anémique lié à une hémorragie aiguë. 

 Hémorragie intracrânienne [26-30]. 

Le risque d’HTIC (figure 22) compliquant un PTI aigu, bien 

qu’exceptionnel, est réel et cet accident garde un pronostic très péjoratif. 

L’HTIC est souvent inaugurale dans l’histoire du purpura aigu et lorsque celle-ci 

survient secondairement, les enfants sont en échec d’un traitement bien conduit 

pour une thrombopénie d’emblée sévère. Les mécanismes favorisant la survenue 

de cet accident, en dehors de la prise intempestive d’AINS, d’un traumatisme 

crânien, d’une poussée hypertensive ou de la présence d’une malformation 
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vasculaire cérébrale, ne sont pas élucidés. Le suivi des patients rescapés 

d’hémorragie intracrânienne semble montrer que leur évolution n’est pas 

différente de celle d’un PTI non compliqué. Un trouble constitutionnel de 

l’hémostase, un déficit immunitaire sous-jacent ou une malformation vasculaire 

cérébrale ayant favorisé le saignement, doivent toujours être recherchés. 

L’utilisation de corticoïdes et d’immunoglobulines intraveineuses, de 

transfusions de plaquettes en « continu » et l’évacuation d’un hématome 

compressif ne laissent guère de place à la discussion.  

Dans notre série, on a eu un cas de décès secondaire à un hématome frontal 

droit avec début d’engagement sous falcoriel. L’enfant décédé a eu à 

l’admission un nombre de plaquette de l’ordre de 5.000/mm3. Il a été mis sous 

corticothérapie à forte dose associée aux IGIV. Après un jour de son admission, 

l’enfant a présenté des signes cliniques d’HTIC ce qui a sollicité son transfert à 

la réanimation où il est décédé le même jour de son transfert. Dans la série de 

Belkheiri, Fatouh et Walfi, aucun cas de décès n’a été noté. Dans la série de 

Choulot, un seul cas de décès a été rapporté. La série de Boutayeb a comporté 8 

décès, 05 par hémorragie cérébro-méningée après 5 jours à 5 ans d’évolution, et 

01 par syndrome hémorragique diffus. Chez 02 enfants la cause n’a pas été 

précisée. 
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Figure 22: Coupe tomodensitométrique cérébrale montrant l’accident vasculaire 

cérébral hémorragique 

 

C. Association PTI  et autres maladies 

1. P.T.I associé au lupus 

La coexistence d’un P.T.I et d’une connectivite, en particulier d’un lupus 

érythémateux disséminé, est possible. La fréquence de l’association a conduit à 

inclure la thrombopénie immunologique dans la série des critères diagnostiques 

de lupus de «l’American Rheumatism Association». La thrombopénie survient 

souvent au cours de l’évolution du lupus, mais il existe des formes 

hématologiques où la thrombopénie est au premier plan et peut révéler la 

maladie, elle est alors souvent associée à une anémie hémolytique auto-immune 

(syndrome d’Evans) [46]. 
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2. P.T.I associé à la RCH 

Seuls 7 cas de thrombopénie associée à une rectocolite hémorragique 

(RCH) ont été rapportés dans la littérature. Trois sont cités sans commentaires 

dans un travail général sur les complications de la maladie. Dans une autre 

observation, la chute des plaquettes était d’origine centrale. Dans les trois 

derniers cas survenus chez l’enfant, il s’agissait d’une thrombopénie, deux 

d’entre eux ont été considérés comme des purpuras thrombopéniques 

idiopathiques malgré l’absence de recherche d’anticorps anti-plaquettes [46]. 

3. P.T.I et infection à VIH 

La survenue d’une thrombopénie est un événement très fréquent au cours 

de l’infection par le VIH. 

La thrombopénie peut être centrale, par défaut de production, en particulier 

à un stade avancé de l’infection. Les causes sont multiples et souvent intriquées : 

infections opportunistes, infiltration de la moelle par un lymphome, toxicité des 

médicaments en particulier antiparasitaires ou antiviraux. Les thrombopénies 

centrales peuvent également être secondaires à une toxicité médullaire du VIH 

qui entraîne une perturbation des mécanismes de régulation de l’hématopoïèse, 

peut-être par le biais d’un défaut de synthèse des facteurs de croissance 

hématopoïétiques par le micro environnement médullaire. La thrombopénie peut 

également être d’origine périphérique immunologique. Une telle complication 

est observée chez 10 à 20 % des patients. Bien que volontiers observée à un 

stade précoce de la maladie, la thrombopénie immunologique peut survenir à 

tous les stades de la maladie, parfois même elle révèle l’infection par le VIH ce 

qui justifie qu’une sérologie soit systématiquement proposée en présence d’une 
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thrombopénie immunologique. Cette dernière ne constitue pas un facteur 

évolutif aggravant de la maladie à VIH [49]. 

4. P.T.I. et autres maladies auto-immunes 

Le P.T.I peut s’associer à d’autres maladies, apparaissant en cours 

d’évolution (formes frontières à la limite du diagnostic différentiel), en 

particulier l’hyperthyroïdie, le lymphome, l’anémie hémolytique auto-immune 

(syndrome d’Evans) [20]. Chez l’enfant l’association du P.T.I à une maladie 

sous jacente est exceptionnelle [48]. 

5. P.T.I. et infection à Hélicobacter pylori 

Le P.T.I a été statistiquement corrélé à l’infection par H. pylori, bien que 

certaines études n’objectivent pas l’association. D’autre part, plusieurs cas 

cliniques rapportent des guérisons du P.T.I après traitement de l’Helicobacter 

pylori, y compris lors du P.T.I résistant aux thérapeutiques usuelles. De plus 

larges études sont nécessaires avant de conclure [48]. 

D. Diagnostic différentiel 

Le diagnostic du P.T.I. repose sur la notion de thrombopénie isolée. Il 

s’agit en théorie d’un diagnostic d’élimination. Avant de le retenir, il faut 

exclure l’éventualité d’une pseudothrombopénie, notamment les fausses 

thrombopénies dues à l’E.D.T.A, et éliminer les étiologies des thrombopénies. 

Selon le mécanisme physiopathologique, les thrombopénies peuvent être 

classées en 5 groupes (tableau XV) [31]. 
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Mécanismes Etiologies 
Mécanisme central : 
insuffisance de 
production 

Insuffisance médullaire globale acquise : bi- ou pancytopénie : 
 Anémie mégaloblastique (déficit en vitamine B12 ou déficit en 

folates) 
 Myélodysplasie 
 Aplasie médullaire idiopathique ou toxique (médicamenteuse) 
 Leucémie aiguë 
 Lymphome 
 Myélome 
 Leucémie myéloïde ou lymphoïde chronique à un stade avancé 
 Cancer 

Atteinte sélective des mégacaryocytes : 
 Médicaments : Chlorothiazide, Sulfaméthoxazole, phénylbutazone, 

les œstrogènes, sels d’or… 
 Intoxication alcoolique aiguë 
 Infections virales : rubéole, oreillons, rougeole, varicelle, hépatite, 

MNI, CMV... 
Thrombopénies héréditaires (rares) : 
 Amégacaryocytose avec aplasie radiale : syndrome de Fanconi-

Zinsser 
 Maladie de Wiskott-Aldrich (récessif lié au sexe) 
 Thrombopathie de Bernard-Soulier 
 Maladie de Fanconi: aplasie médullaire avec poly-malformations 

congénitales et anomalies chromosomiques. 
 

Mécanisme 
périphérique 
thrombopénie par 
destruction accrue 

Thrombopénies immunologiques (production d’anticorps anti-
plaquettes). 
 Purpura thrombopénique immunologique 
 Infectieuses : HIV, hépatites (B, C), MNI, rubéole, varicelle, 

rougeole. 
 Associées à autre affection auto-immune: anémie hémolytique 

(syndrome d’Evans), LED, syndrome de Sjögren, SAP, thyroïdite 
auto-immune. 

 Secondaires au dysfonctionnement immunitaire induit par une 
affection hématologique : leucémie lymphoïde chronique, 
lymphome. 

 Médicamenteuses : quinine, quinidine, digitoxine, sulfamides, 
rifampicine, héparine, phénylbutazone, méprobamate, aspirine 

Thrombopénies allo-immunes : 
 Post-transfusionnelles (après transfusions abondantes). 
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Mécanisme 
périphérique : 
thrombopénies par 
consommation 
excessive 

 CIVD 
 Syndrome de Kasabach-Merritt (séquestration plaquettaire dans 

l’angiome) 
 Microangiopathies thrombotiques diffuses : purpura thrombotique 

thrombocytopénique (maladie de Moschowitz), SHU 
 Infections bactériennes ou parasitaires : septicémies, 

méningococcies, typhoïde, tuberculose, paludisme 
 Prothèse cardiaque, circulation extra-corporelle 
 Cancers 
 Leucémies aiguës promyélocytaires (LAM M3). 

Mécanisme 
périphérique : 
thrombopénies par 
anomalie de 
distribution 
plaquettaire 

 Hypersplénisme 
 Hypothermie sévère 
 Brûlures  

Mécanisme 
périphérique : 
thrombopénies par 
pertes et dilution 

 Transfusions massives. 

Tableau XV : Principales étiologies des thrombopénies 

 

1. Thrombopénies d’origine centrale 

Le diagnostic de thrombopénie est habituellement facile à écarter devant 

l’absence d’anomalies des autres lignées sur la NFS et sur les données du 

myélogramme. Parmi elles, certaines thrombopénies congénitales sont 

cependant quelquefois difficiles à identifier.  

Les thrombopénies constitutionnelles sont des maladies plus ou moins rares  

chez l’enfant, trop souvent méconnues. Cependant, le diagnostic de celles-ci est 

important et les progrès récents réalisés dans la mise en évidence des anomalies 

moléculaires en lien avec ces différentes thrombopénies ont amélioré nos 

connaissances. Les thrombopénies constitutionnelles constituent un ensemble de 
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maladies rares (tableau XVI), souvent méconnues et diagnostiquées à tort 

comme des PTI, voire des syndromes myélodysplasiques. Différents critères ont 

été proposés en vue d’une classification : le mode de transmission génétique, le 

volume moyen plaquettaire ou l’existence d’une thrombopathie associée. 

Chez un enfant présentant une thrombopénie, il faut évoquer le diagnostic 

de thrombopénie constitutionnelle, voire remettre en question le diagnostic de 

PTI, dès lors : 

 qu’on a la notion d’une chronicité ; 

 qu’on a une mauvaise réponse aux traitements immuno-modulateurs 

(corticoïdes, IGIV) et aprés splénectomie ; 

 qu’il existe une thrombopénie ou une tendance hémorragique familiale ; 

 que la thrombopénie a été diagnostiquée à un âge précoce (moins d’un 

an) ou qu’il existe des hématomes fréquents depuis la marche ; 

 que le syndrome hémorragique est plus sévère que ne le laisserait prévoir 

le taux de plaquettes (thrombopathie associée) ; 

 que la thrombopénie est associée à des signes extra-hématologiques tels 

que syndrome malformatif, déficit immunitaire, surdité, cataracte ou 

atteinte rénale personnelle ou familiale ; 

 qu’il existe des anomalies morphologiques des plaquettes ou des autres 

éléments figurés du sang : une taille plaquettaire (plaquettes géantes ou 

petites) ou une morphologie plaquettaire anormales (plaquettes grises) ; 

inclusions leucocytaires (pseudo-corps de Döhle), morphologie 

érythrocytaire anormale (microcytose, aniso poïkilocytose, ponctuations 

basophiles). 
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Figure XVI: Classification des thrombopénies constitutionnelles en fonction de la taille 

des plaquettes 

 

La maladie de Jean Bernard et Soulier, également appelée la dystrophie 

thrombocytaire hémorragipare, est une maladie extrêmement rare (100 cas 

rapportés dans la littérature). Son mode de transmission est autosomique récessif 

et elle est due à un déficit quantitatif ou fonctionnel du complexe glycoprotéique 

GP Ib-V-IX des plaquettes sanguines. A coté de la thrombopénie, le diagnostic 

est basé sur un temps de saignement allongé, la présence de plaquettes de très 

grande taille (macro-thrombocytopénie), d’une absence d’agglutination 

plaquettaire induite par la ristocétine et une expression réduite ou absente du 
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complexe GPIb-V-IX. Une nette diminution de la consommation de la 

prothrombine a été aussi notée. Le pronostic est généralement bon avec un 

traitement approprié, néanmoins des épisodes d’hémorragies sévères peuvent se 

produire au cours des règles, de traumatismes ou d’interventions chirurgicales.  

Une place à part doit enfin être faite, au sein des thrombopénies centrales, à 

la carence aiguë en folates qui peut se traduire par une thrombopénie isolée 

d’installation brutale dont elle peut être le premier signe. Elle survient souvent 

dans un contexte de réanimation lourde [32, 33]. 

2. Thrombopénies périphérique par consommation 

Les thrombopénies par consommation sont observées au cours de CIVD et 

de microangiopathies thrombotiques.  

Les CIVD sont caractérisées par une thrombopénie qui s’accompagne d’un 

abaissement du TP et d’une chute du fibrinogène dont le taux est souvent 

inférieur à 1g/l. Le diagnostic est confirmé par la présence de produits de 

dégradation de la fibrine et par une augmentation du taux des D-dimères. La 

CIVD s’observe habituellement dans un contexte clinique évocateur, sepsis 

grave, cancer, leucémie aigue myéloïde à promyélocytes, accident 

d’incompatibilité transfusionnelle érythrocytaire.  

On regroupe sous le terme de microangiopathies thrombotiques le purpura 

thrombotique thrombocytopénique (PTT), également appelé syndrome de 

Moschcowitz, et le syndrome hémolytique et urémique (SHU). 

Le SHU est une pathologie touchant surtout l’enfant âgé de moins de 3ans 

avec une incidence de 70-100 cas/an, liée à une toxi-infection alimentaire 

(Escherichia coli entéro-hémorragique : O157, H7, shigelles…). Après une 
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phase diarrhéique, la vérotoxine passe dans le sang et altère les cellules 

endothéliales qui relarguent des multimères de facteur von Willebrand. Ces 

multimères vont provoquer les phénomènes d’adhésion et d’agrégation 

plaquettaires (thrombopénie de consommation, thrombose) entraînant une 

consommation des plaquettes. Les parois altérées des petits vaisseaux vont 

provoquer une fragmentation des hématies d’où l’hémolyse intravasculaire 

responsable d’une anémie hémolytique avec la présence de nombreux 

schizocytes. Les récepteurs de la vérotoxine sont présents en plus grande 

quantité à la surface des cellules endothéliales rénales et des cellules tubulaires 

(nécrose épithéliale tubulaire) d’où l’insuffisance rénale aigue.  

Le PTT est très rare chez l’enfant (formes héréditaire) et sa 

physiopathologie est quasi-identique à celle du SHU. Les multimères du facteur 

von Willebrand s’accumulent ici par déficit constitutionnel ou acquis en 

protéase clivant le facteur Willebrand : ADAMTS13 (secondaire à la présence 

des anticorps anti-ADAMTS13). On obtient les mêmes phénomènes de 

formation de micro thromboses dans la microcirculation (surtout cérébrale et 

rénale), d’hémolyse intravasculaire avec présence de schizocytes. La fièvre est 

pratiquement constante au cours de la maladie, mais elle est peu élevée [34].  

3. Thrombopénies périphériques par anomalie de répartition 

Les thrombopénies périphériques par anomalie de répartition sont presque 

toujours dues à un hypersplénisme et sont alors en rapport avec une 

splénomégalie dont la cause la plus fréquente est l’existence d’une hypertension 

portale. La thrombopénie est alors modérée avec un chiffre de plaquettes 

supérieur à 50.000/mm3 et elle s’accompagne souvent d’une neutropénie et 



Purpura thrombopénique auto-immun de l’enfant, a propos de 26 cas 

86 
 

d’une anémie modérée volontiers macrocytaire. Elle n’entraîne pas directement 

de complications hémorragiques [10]. 

4. Thrombopénies périphériques immunologiques 

Le P.T.I est en fait la principale cause de thrombopénie périphérique 

immunologique. Les thrombopénies immunologiques peuvent cependant être 

occasionnellement dues à la présence d’un anticorps reconnaissant les plaquettes 

par un mécanisme immuno-allergique. C’est le cas des thrombopénies immuno-

allergiques médicamenteuses. Celles-ci sont dues à la présence d’un anticorps 

capable de se fixer sur la membrane plaquettaire uniquement en présence du 

médicament incriminé (Figure 23). Souvent de survenu brutale, elles sont 

sévères et souvent associées à un syndrome hémorragique important. Elles 

guérissent en règles en moins de 10 jours après l’arrêt du médicament 

responsable. En présence d’une thrombopénie, la prise de tout médicament doit 

être considérée comme potentiellement responsable, et la règle est de les arrêter 

lorsqu’ils ne sont pas indispensables et de changer de classe thérapeutique dans 

les autres cas. Le diagnostic repose sur le contexte clinique. L’imputabilité est 

rarement démontrée avec certitude au laboratoire. Une place à part doit être faite 

aux thrombopénies dues à l’héparine dont le mécanisme est également immuno-

allergique, mais les caractéristiques cliniques très différentes. Elles sont 

fréquentes, peuvent survenir quel que soit le type d’héparine utilisée et 

s’installent dans les formes sévères 10 à 25 jours après le début du traitement. 

La thrombopénie est souvent inférieure à 50.000/mm3 et l’originalité du 

syndrome provient de la survenue fréquente de complications sous formes de 

thromboses artérielles ou veineuses souvent graves, alors que les complications 

hémorragiques sont en revanche rares. Le diagnostic repose sur le contexte et la 
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gravité potentielle du syndrome doit faire discuter l’arrêt du médicament devant 

toute thrombopénie survenant au décours d’un traitement par héparine. Une 

confirmation diagnostique peut être apportée au laboratoire par différentes 

techniques qui permettent de mettre en évidence les anticorps anti-plaquettes 

héparine dépendants. 

Les thrombopénies immunologiques peuvent être secondaire à un 

mécanisme allo-immun par présence d’allo-anticorps. C’est le cas des 

thrombopénies néonatales allo-immunes et des purpuras post-transfusionnels. A 

l’image des systèmes de groupes érythrocytaires, les glycoprotéines 

membranaires plaquettaires expriment en effet des polymorphismes 

antigéniques qui définissent des systèmes de groupes plaquettaires (phénotype). 

Chez les sujets présentant un phénotype plaquettaire rare, la transfusion peut 

entraîner l’émergence d’allo-anticorps anti-plaquettes. Ces allo-anticorps 

peuvent être responsables d’un purpura post-transfusionnel. Ce dernier survient 

le plus souvent chez des patients de phénotype plaquettaire HPA1a négatif (PLA 

1 négatif) présentant un allo anticorps anti-HPA1a apparu lors d’une transfusion 

antérieure. A l’occasion d’une nouvelle transfusion de plaquettes de phénotype 

HPA1a positif, les allo anticorps du receveur vont entraîner la destruction des 

plaquettes transfusées, mais également, pour une raison que l’on ignore, des 

propres plaquettes, pourtant HPA1a négatif, du receveur. La thrombopénie, 

souvent sévère, survient habituellement dans les 10 jours qui suivent la 

transfusion et peut simuler un tableau de P.T.I aigu. La notion de transfusion 

érythrocytaire ou plaquettaire dans les jours précédents et les résultats des 

examens immuno-hématologiques réalisés au laboratoire redressent le 

diagnostic [35]. 
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Figure 23: Principaux médicaments impliqués dans la survenue de thrombopénies 

immunologiques 
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IV. Etude Paraclinique: 

1. Numération formule sanguine et frottis sanguin 

1.1. Numération plaquettaire 

Tous les patients de notre série ont présenté une thrombopénie et le taux de 

plaquettes est compris entre 1.000/mm3 et 100.000/mm3.  

Habituellement, le taux des plaquettes est en rapport étroit avec le risque 

hémorragique. 

En l’absence de signes hémorragiques ou lorsque ceux-ci sont discrets alors 

que la thrombopénie est sévère, il faut d’abord confirmer la réalité de la 

thrombopénie en vérifiant l’absence d’agglutination des plaquettes in vitro 

entraînant une erreur de compte par l’appareil automate. Cette fausse 

thrombopénie est secondaire à la présence d’un anticorps anti-plaquette actif 

uniquement en présence d’acide éthylène diamine tétra-acétique (EDTA), 

anticoagulant utilisé dans les tubes de prélèvement. Ce diagnostic peut être 

suspecté par l’analyse du frottis sanguin qui révèle la présence d’agglutinats de 

plaquettes. Il est confirmé par la normalité du compte des plaquettes lorsque 

celui-ci est effectué sur un prélèvement capillaire ou sur du sang prélevé avec un 

autre anticoagulant, tel que le citrate [36,37]. 

Dans notre série, 88.5% des malades ont un taux initial des plaquettes 

inférieur à 50.000 /mm3. Dans la série de Leverger [42], 46% des enfants ont 

une thrombopénie initiale de moins de 50.000/mm3. Dans les autres séries 

marocaines plus de 50% des malades ont un taux initial des plaquettes de moins 

de 50.000/mm3 (tableau XVII). 
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Notre 
étude 
26cas 

Zahraoui 
[8] 

22cas 

Belkheiri 
[13] 

67cas 

Boutayeb 
[14] 

32cas 

Belbachir 
[15] 

100cas 

Walfi 
[9] 

37cas 

Fatouh 
[16] 

99cas 

Leverger 
[42] 

59cas 
Numération 

plaquettaire initiale 
(x1000/mm3) 

 
< 50 

 
< 50 

 
< 50 

 
< 40 

 
< 50 

 
< 50 

 
< 50 

 
< 50 

Pourcentage 88.5% 86% 80% 62% 84% 94% 87% 46% 

Tableau XVII : Taux initial des plaquettes 

 

1.2. Taux d’hémoglobine 

S’il existe une anémie, elle est en rapport avec un saignement. Elle est 

normocytaire si le saignement est récent, hypochrome microcytaire s’il est 

chronique. Une anémie microcytaire peut traduire simplement une carence 

martiale touchant les deux tiers de la population au Maroc (statistique du 

ministère de la santé [87]).  

Dans notre série, l’anémie a été retrouvée dans 23% des cas. Dans la série 

de Choulot [35] on ne note pas d’anémie et dans les autres séries marocaines la 

fréquence de l’anémie variait entre 18 et 81% des cas (tableau XI). 

 

 
Notre 
étude 
26cas 

Zahraoui 
[8] 

22cas 

Belkheiri 
[13] 

67cas 

Boutayeb 
[14] 

32cas 

Belbachir 
[15] 

100cas 

Walfi 
[9] 

37cas 

Fatouh 
[16] 

99cas 
Présence 
d’anémie 23% 18% 45% 22% 56% 81% 31% 

Tableau XI : Incidence de l’anémie 
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1.3. Numération leucocytaire 

Les leucocytes sont généralement normaux, mais une hyper leucocytose 

peut se voir, en rapport probablement avec une régénération médullaire et une 

hyperactivité hématopoïétique, intéressant non seulement la lignée 

mégacaryocytaire mais également la lignée granuleuse [38]. 

Dans notre série, 07 cas (27 %) ont présenté une hyperleucocytose. Dans 

les autres séries marocaines, l’hyperleucocytose a été observée dans 19 à 41% 

(tableau XII) 

 
Notre 
Série 
26cas 

Zahraoui 
[8] 

22cas 

Belkheiri 
[13] 

67cas 

Boutayeb 
[14] 

32cas 

Belbachir 
[15] 

100cas 

Walfi 
[9] 

37cas 

Fatouh 
[16] 

99cas 
Présence d’une 

hyperleucocytose 27 % 41% 27% 19% 30% 27% 37% 

Tableau XII : Fréquence de l’hyperleucocytose 

 

1.4. Frottis sanguin 

Devant toute thrombopénie, un frottis sanguin est toujours indispensable 

ainsi qu’une étude détaillée des éléments figurés du sang.  

Les aspects suivants sont considérés comme compatibles avec un P.T.I aigu 

[38, 42]: 

 Thrombopénie. 

 Plaquettes de taille normale ou légèrement augmentées (mais il ne faut pas 

qu’il y est des plaquettes géantes ayant presque la taille du globule rouge). 

 Morphologie normale des globules rouges. 

 Morphologie normale des globules blancs.  
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Les aspects suivants ne sont pas compatibles avec un P.T.I. : 

 Globules Rouges : poïkilocytose, schizocytes, polychromatophilie. 

 Globules Blancs : hyperleucocytose ou leucopénie, cellules anormales ou 

immatures. 

Dans notre série, le frottis sanguin a été demandé chez 19 patients et 

récupéré chez seulement 11 patients sans aucune anomalie. 

Dans la série de Belkheiri [13], l’étude du frottis sanguin a été faite chez un 

seul enfant et a montré la présence de larges plaquettes sans toutefois préciser la 

taille. Pour Belbachir [15], ce frottis a été fait chez deux enfants et a montré des 

plaquettes plus grandes que normalement, sans préciser là aussi leur taille par 

rapport à celle des globules rouges. 

Dans les autres séries [9, 14, 16], les données du frottis sanguin n’ont pas 

été mentionnées. 

2. Bilan d’hémostase 

L’étude de l’hémostase comprend une mesure du taux de prothrombine 

(TP), du temps de céphaline avec activateur (TCA) et du fibrinogène.  

Dans le cas d’un PTI, le bilan d’hémostase n’est pas perturbé mais il est 

surtout demandé pour éliminer une thrombopénie périphérique de 

consommation notamment la CIVD qui s’exprime par l’allongement des temps 

de coagulation (TP, TCA), une hypofibrinogénémie, une élévation des D-

dimères et une baisse du facteur V [39]. 

Dans notre série le temps de saignement n’a été pratiqué chez aucun 

patient.  
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En outre, le TP et le TCA ont été pratiqués chez tous les patients et ont été 

normaux chaque fois qu’ils ont été pratiqués. 

3. Etude de la moelle osseuse 

Chez l’enfant, il n’existe pas de consensus et certaines équipes l’ont réservé 

aux tableaux atypiques ou lorsque la thrombopénie est résistante au traitement 

par les IGIV, avant de proposer une corticothérapie. La moelle est recueillie par 

une ponction sternale ou iliaque et peut être prélevée sans précautions 

particulières (notamment sans transfusion plaquettaire), même en cas de 

thrombopénie profonde. Cet examen permet le plus souvent d’affirmer la nature 

périphérique de la thrombopénie et d’éliminer une thrombopénie centrale au 

cours de laquelle les mégacaryocytes sont en nombre diminué, voir absents, et 

présentent souvent des anomalies de maturation témoignant d’une dysplasie. 

Une biopsie médullaire n’est réalisée que dans les cas exceptionnels où le 

myélogramme est non concluant. 

La société américaine d’hématologie (SAH) n’a émis aucun avis dans ce 

sens. Par contre la société d’hématologie britannique (SHB) recommande de 

faire un médullogramme s’il y a absence de rémission après 2 à 3 semaines 

d’observation ou si une corticothérapie est envisagée. 

Dans une enquête auprès des pédiatres hématologues de la société 

d’hématologie-immunologie pédiatrique (SHIP), publiée en 2006, le 

médullogramme est indiqué lorsque le traitement envisagé est une 

corticothérapie et non dans les autres cas. Dans d’autres pays, cette opinion n’est 

pas partagée avec la même constance, la ponction de moelle ne parait pas 

indispensable si l’examen clinique et l’étude du frottis sanguin sont rassurants, 

tant dans ces conditions, le diagnostic de leucémie aiguë est peu vraisemblable. 
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À l’inverse, cet examen est nécessaire en cas de doute clinique ou biologique ou 

si la maladie persiste [40, 41]. 

Dans notre série, le médullogramme a été pratiqué chez tous les malades 

(100%) et la richesse en mégacaryocytes a été normale dans 33% des cas et 

augmentée dans 67% des cas. 

Dans la série Choulot [43], le myélogramme est moins souvent pratiqué 

depuis quelques années. Dans la série de Belkheiri [13], la richesse en 

mégacaryocytes a été retrouvée dans 64 %, normale dans 47 % des cas, 

augmentée dans 53% des cas. Dans la série de Boutayeb [15], la richesse en 

mégacaryocytes a été normale dans 3 cas (9%), et de richesse augmentée dans 

66 % des cas. Dans la série de Belbachir [9], sur les cas étudiés de la moelle 

osseuse, deux cellularités sont légèrement inférieures à la normale, 96 sont 

normales ou riches. Dans la série de Walfi [16], la richesse en mégacaryocytes a 

été retrouvée dans 100 % des cas avec une richesse normale dans 56 % des cas 

et augmentée dans 44 % des cas. Dans la série de Fatouh [17], tous les patients 

ont eu une ponction médullaire. La richesse de la moelle en mégacaryocytes a 

été constamment retrouvée (98%) avec quelques cas (2%) de moelle à cellularité 

normale (Tableau XVIII). 

Richesse 
médullaire en 

mégacaryocytes 

Notre 
série 
26cas 

Zahraoui 
[8] 

22cas 

Belkheiri 
[13] 

67cas 

Boutayeb 
[15] 

32cas 

Belbachir 
[9] 

100cas 

Walfi 
[16] 

37cas 

Fatouh 
[17] 

99cas 
Normale 33% 50% 47% 9% 65% 56% 2% 

Augmentée 66% 22% 53% 66% 31% 44% 98% 
Diminuée - - - - 2% - - 

Tableau XVIII : Richesse médullaire en mégacaryocytes 
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4. Bilan immunologique 

4.1. Recherche d’une maladie auto-immune 

Cette recherche n’est pas indispensable. Le P.T.I s’accompagne d’une 

augmentation du taux des immunoglobulines liées aux plaquettes ceci peut être 

objectivé par des tests quantitatifs ou qualitatifs. 

L’intérêt pratique de ces résultats est faible même si une normalisation 

rapide du taux des immunoglobulines liées aux plaquettes est un argument en 

faveur d’une évolution favorable. 

C’est surtout chez un enfant d’un certain âge ayant une évolution 

prolongée, que le bilan immunologique recherchera une maladie auto-immune 

sous-jacente ou une anémie hémolytique auto-immune [44]. 

4.2. Anticorps anti-plaquettes  

La recherche d’anticorps anti-plaquettes peut être utile lorsqu’il existe un 

doute diagnostique, en particulier lorsque la thrombopénie est modérée, car la 

découverte d’anticorps anti-plaquettes est alors un argument supplémentaire, 

mais non absolu, en faveur du mécanisme immunologique de la thrombopénie. 

Certaines glycoprotéines de la membrane plaquettaire fonctionnent comme 

des récepteurs pour des protéines jouant un rôle dans les phénomènes de 

l’hémostase primaire et interviennent donc dans les fonctions d’agrégation et 

d’adhésion plaquettaires. Ces glycoprotéines expriment des sites antigéniques, 

ou «épitopes » qui sont reconnus par les anticorps anti-plaquettes. Parmi elles, 

les glycoprotéines IbIX et surtout IIb/IIIa expriment les épitopes reconnus par la 

plupart des auto-anticorps responsables du P.T.I. Les techniques utilisées pour 

rechercher les anticorps anti-plaquettes permettent de mettre en évidence les 
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anticorps présents dans le sérum du patient (test indirect) ou fixés sur les 

plaquettes autologues (test direct) et d’en déterminer l’isotype.  

Les techniques sérologiques de dépistage utilisent une anti-globuline 

humaine marquée, par exemple par un radio-isotope ou par un produit 

fluorescent. Le test direct, souvent difficile à réaliser lorsque la thrombopénie 

est profonde (<10.000/mm3), a une sensibilité importante (il existe néanmoins 

10% de tests négatifs au cours d’authentiques P.T.I.) et une spécificité médiocre, 

puisqu’il existe de nombreuses situations où le test est positif sans que la 

thrombopénie réponde à un mécanisme immunologique 

(hypergammaglobulinémie, virose, hépatopathie chronique, etc.). La technique 

d’immunocapture (monoclonal antibody-specific immobilization of platelet 

antigens [MAIPA]) est plus spécifique puisqu’elle permet de définir précisément 

les cibles glycoprotéiques qui expriment les épitopes reconnus par les anticorps 

anti-plaquettes. La sensibilité de cette technique, dont le maniement est réservé à 

des laboratoires spécialisés, est cependant faible ; elle est utile pour la recherche 

ou pour éclaircir certaines situations cliniques difficiles [44]. 

4.3. Test de coombs direct 

L’association de l’anémie hémolytique avec le P.T.I dans le syndrome 

d’Evans se fait de façon variable, le plus souvent les syndromes sont dissociés 

avec un décalage chronologique qui atteint parfois plusieurs années, ce qui 

explique que la maladie peut prendre l’aspect d’une simple anémie hémolytique 

acquise ou d’un purpura thrombopénique idiopathique d’où l’intérêt d’un test de 

coombs direct, aussi appelé test direct à l’antiglobuline (figure 24) [45]. 
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Dans notre série, le test de coombs n’a été réalisé chez aucun patient. Dans 

les séries marocaines le test de coombs a été négatif chaque fois qu’il a été 

pratiqué. 

 

 

Figure 24: Principe du test de Coombs direct 

 

5. Sérologies virales 

L’enquête virologique devant un tableau de P.T.I. n’a qu’un intérêt 

informatif, puisque l’évolution de ces purpuras post infectieux ne diffère pas 

statistiquement de celle de P.T.I sans aucun antécédent infectieux récent aussi 

bien chez l’enfant que chez l’adulte. Une infection par les virus des hépatites B 

et C sera recherchée, car ils peuvent être associés à d’authentique P.T.I, et leur 

présence peut modifier l’attitude thérapeutique à adopter. Une sérologie VIH 

doit être effectuée, même en l’absence de facteurs de risque évidents. 

Dans notre série, l’enquête virologique a été pratiquée chez 06 patients et 

est revenue négative dans tous les cas. 
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Dans la série de Boutayeb, la sérologie virale a été positive dans 30 % des 

cas. Dans la série de Fatouh, l’enquête virologique a porté essentiellement sur la 

M.N.I et la rubéole et est revenue négative dans les où elle a été pratiquée. Dans 

la série de Belkheiri, l’enquête virologique a été effectuée dans 03 cas et a été 

négative dans 02 cas et positive chez 01 enfant en faveur d’une infection 

ancienne au C.M.V. Dans la série de Walfi, la sérologie de la rubéole a été 

positive dans un seul cas. Dans les autres séries marocaines la sérologie virale 

n’a pas été réalisée [45]. 

6. Examens inutiles [42] [50] 

Parmi l’ensemble des examens réalisables au cours d’une démarche 

diagnostique de PTI, certains, dont l’intérêt n’ayant pas été suffisamment 

évalué, ont été jugés inutiles. 

Il s’agit: 

 du temps de saignement (sauf si le clinicien suspecte une maladie de 

Willebrand de type 2b chez un patient ayant une numération plaquettaire 

supérieure à 50.000/mm3) ; 

 du dosage du complément ; 

 du dosage de la thrombopoïétine ; 

 de la recherche de plaquettes réticulées (forme « jeune » des plaquettes). 

L’absence de standardisation de cette recherche ne permet pas sa réalisation 

dans la pratique courante. 

 de la scintigraphie aux plaquettes marquées à l’indium 111. Cet examen 

permet de mesurer la durée de vie des plaquettes et de déterminer le siège de 

destruction des ces dites plaquettes. Son indication n’est pas consensuelle. 

Lorsqu’il est disponible, certains proposent sa réalisation en cas de difficulté 
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diagnostique ou lorsqu’une splénectomie est envisagée puisqu’en cas de 

séquestration splénique pure, l’efficacité attendue de la splénectomie est 

supérieure à celle observée lorsque la séquestration est mixte 

hépatosplénique, voire hépatique pure ou dans les rares cas de destruction 

uniquement intravasculaire, où la probabilité de succès de la splénectomie 

est alors très faible. Le siège précis de la destruction peut être difficile à 

préciser chez le petit enfant pour des raisons techniques. 

7. Examens contre-indiqués (risque de complication hémorragique) 

[50] : 

 ponction lombaire 

 tout geste invasif en général 

V. Traitement et évolution : 

Le traitement du P.T.I reste empirique, car fondé plus sur des constatations 

individuelles que sur des études randomisées du fait de l’hétérogénéité des 

groupes de patients. En première intention, l’intérêt de l’association corticoïdes 

et IGIV apparaît clair. S’il existe une résistance ou une cortico-dépendance la 

splénectomie a alors sa place. Cependant dans 20% des cas, la thrombopénie 

peut récidiver après la splénectomie. 

A. Critères d’hospitalisation 

La société américaine d’hématologie (SAH) recommande l’hospitalisation 

de l’enfant avec une hémorragie sévère ayant un risque vital quelque soit le taux 

des plaquettes ainsi que les enfants avec un taux de plaquettes < 20.000/mm3 et 

une hémorragie muqueuse ou les enfants indisciplinés ou difficiles à suivre. 
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Pour d’autres équipes, l’hospitalisation est recommandée pour certains 

patients, possiblement plus à risque de complications hémorragiques ou 

nécessitant des investigations. Ceci inclut tout patient: 

 avec forme de PTI atypique justifiant de plus amples investigations ; 

 âgé de moins de 3ans avec thrombopénie <10.000/mm3 ; 

 avec PTI sévèrement symptomatique (épistaxis important, hémorragie 

digestive, hémorragie intracrânienne, hématurie macroscopique…) ; 

 avec facteurs de risque d’hémorragie majeure tel que : 

o PTI avec saignement muqueux actif ou autre saignement majeur 

o hématurie macroscopique 

o antécédents d’épistaxis majeure ou autre saignement sévère. 

L’hématologue aux consultations doit être consulté pour tout patient 

hospitalisé pour un PTI (le frottis sanguin est revu par des personnes 

expérimentées et en cas d’anomalies tels que suspicion de blastes ou 

schizocytes, l’hématologue est averti d’office par le laboratoire). 

Ainsi, les mêmes équipes suggèrent une prise en charge en centre de jour 

sans hospitalisation chez tout nouveau cas âgé de plus de 03ans, quel que soit sa 

numération plaquettaire, qui ne présente pas de saignement des muqueuses ni 

d’autre facteur de risque d’hémorragie majeure. 

Comme ces équipes pensent qu’il vaut mieux garder l’enfant les 04 

premiers jours du traitement, ne serait-ce que pour expliquer à l’enfant et à ses 

parents le P.T.I, son évolution et les mesures préventives à prendre en cas de 

thrombopénie. 
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Dans notre série, les enfants ont été souvent hospitalisées à la phase initiale 

[51, 52]. 

B. Traitement en urgence  

En cas de formes graves (syndrome hémorragique cutanéo-muqueux 

majeur, saignement aux points de ponction, avec souvent des hémorragies au 

fond d’œil) ou en cas d’hémorragie menaçant le pronostic vital (hémorragie 

intracrânienne, hémorragie obstruant les voies aériennes supérieures, hémorragie 

intra-abdominale par exemple) et un score de Buchanan >4: le traitement doit 

associer : 

 une perfusion d’IGIV à la dose de 0,8 à 1 g/kg ; 

 à une corticothérapie intraveineuse sous forme de 

méthylprednisolone.  

Deux types d’administration de la corticothérapie peuvent être proposés : 

 une posologie de 4 mg/kg/j par voie intraveineuse en deux injections 

quotidiennes pendant une durée maximale de 04jours, avec une décroissance 

progressive au décours ; 

 un bolus à la posologie de 30 mg/kg/j à répéter durant 2 à 3 jours, sans 

dépasser la dose de 1g/j par voie intraveineuse lente en 1 heure sous scope et 

surveillance de la tension artérielle et de l’ionogramme sanguin (risque 

d’hypokaliémie).  

Il n’existe pas d’argument dans la littérature permettant de privilégier l’une 

de ces attitudes par rapport à l’autre. Dans tous les cas, l’association à un anti- 

sécrétoire gastrique est nécessaire. 
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 une transfusion de plaquettes (1 unité/5 à 7 kg de poids corporel/j) 

en transfusions fractionnées à répéter toutes les 8 à 12 h en fonction de 

l’évolution clinique ; une transfusion de culot globulaire doit être effectuée en 

cas de signes de mauvaise tolérance de l’anémie. 

La pose d’une et si possible de deux voies d’abord veineux de diamètre 

suffisant est indispensable en cas d’hémorragie sévère. 

 consultation de l’équipe des soins intensifs de pédiatrie et 

discussion de l’admission dans l’unité de soins intensifs pédiatriques. 

 consultation en chirurgie (avertir l’équipe de chirurgie, une 

splénectomie en urgence étant l’une des options à considérer) 

En cas d’épistaxis sévère prolongée, un méchage antérieur ou postérieur 

associé à un traitement par IGIV est préconisé. L’association à une 

corticothérapie et à une transfusion de plaquettes dépend de l’évolution au cours 

des heures suivant cette prise en charge. L’examen de l’arrière gorge à la 

recherche d’une épistaxis postérieure et la recherche de signes de mauvaise 

tolérance d’une anémie doivent être répétés. Les indications de la transfusion de 

culot globulaire sont les mêmes que dans le cas précédent. 

Des perfusions intraveineuses de vincristine (1 à 2 mg) ou de vinblastine (5 

à 10mg) peuvent être administrées en cas de thrombopénies profondes et 

symptomatiques résistantes à l’association IGIV-corticothérapie intraveineuse. 

L’administration du facteur VII activé peut être aussi envisagée dans des 

situations d’impasse thérapeutique avec engagement immédiat du pronostic vital 

[53-56]. 
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Il ne faut pas oublier les mesures générales qui sont aussi à adopter : 

 les médicaments susceptibles d’induire une thrombopénie devront être 

arrêtés ; 

 les traitements anticoagulants ou antiagrégants plaquettaires devront être 

suspendus dans la mesure du possible ; 

 la pression artérielle devra être contrôlée ; 

 et les gestes à risques ainsi que les traumatismes seront à éviter. 

C. Traitement du PTI en phase aigüe: traitement de première 

ligne 

1. Moyens thérapeutiques 

1.1. Corticoïdes  

La corticothérapie est utilisée comme traitement initial chez l’enfant atteint 

de PTI. Elle repose sur l’administration de dérivés de synthèse de la cortisone : 

prednisone, déxaméthasone ou méthylprednisolone.  

Ils agissent en diminuant la phagocytose des plaquettes opsonisées, peut-

être en augmentant la production médullaire plaquettaire et en diminuant la 

production des auto-anticorps anti-plaquettes. Une ascension significative de la 

numération plaquettaire est observée au cours de la première semaine et une 

normalisation en 7 à 20 jours chez 60% des patients. Une réponse tardive est 

plus rare. Toutefois, il n’y a pas d’études contrôlées qui permettent de comparer 

valablement ces différentes molécules. Afin d’éviter un retard de croissance 

chez l’enfant, on privilégiera une corticothérapie associant une forte posologie 

(4mg/kg/j) et une courte durée de traitement. L’administration de corticoïdes 
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sera contre-indiquée en cas d’hypersensibilité à la molécule, d’infections sous-

jacentes et de vaccinations par des vaccins vivants. 

Consensuellement, la corticothérapie n’est pas prescrite de façon 

prolongée, car à terme elle engendre de graves effets secondaires dont un retard 

de croissance non négligeable chez l’enfant. Les cures de corticothérapie 

associant une forte posologie et une courte durée de traitement sont plus 

tolérables et plus efficaces, permettant d’obtenir des résultats comparables à 

ceux observés avec les IGIV pour un coût très inférieur.  

La société d’hématologie-immunologie pédiatrique (SHIP) recommande 

l’administration de : 

 prednisone à la dose de 4 mg/kg/jour pendant 4 jours ou 2mg/kg/jour 

pendant 7 jours ;  

 déxaméthasone à la dose de 10 mg/m²/jour en 2 prises pendant 4jours 

consécutifs ;  

 méthylprednisolone à la dose de 30 mg/kg/jour (maximum 1g/jour) 

pendant 2 à 3 jours) administré par voie IV sur 30 à 60 minutes, sous 

surveillance tensionnelle.  

Les injections intraveineuses sont réservées aux situations d’urgence sur le 

plan hémorragique où les corticoïdes peuvent être associés aux IGIV voire aux 

transfusions de plaquettes [57]. 

1.2. Immunoglobulines intraveineuse (IGIV)  

L’injection intraveineuse d’immunoglobulines humaines (IGIV) à la 

posologie de 1g/kg/j permet d’obtenir une augmentation du chiffre de plaquettes 

à plus de 50.000/mm3 en 24 à 48 heures chez environ 70% des patients. Une 
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rechute survient cependant 02 à 04 semaines après l’arrêt du traitement avec la 

même fréquence qu’après un traitement par les corticoïdes. Une posologie 

réduite à 0,8g/kg pourrait être aussi efficace que la dose de 1g/kg habituellement 

utilisée. L’efficacité de cette posologie réduite n’est cependant pas démontrée 

chez tous les malades, ce qui ne permet pas de la proposer chez ceux présentant 

un syndrome hémorragique préoccupant. 

La tolérance immédiate est, en règle, bonne si la vitesse de perfusion n’est 

pas trop rapide. De rares cas de méningites aseptiques ont été signalés et une 

toxicité rénale réversible est également possible. Grâce aux méthodes 

d’inactivation virale actuellement utilisées pour préparer les concentrés 

d’immunoglobulines, le risque de transmission de maladie virale connue peut 

être considéré comme nul. La transmission d’agents transmissibles non 

conventionnels (prions) est très improbable. La principale limite à l’utilisation 

des IGIV est représentée par leur coût élevé et leur effet le plus souvent 

transitoire. Afin d’essayer d’obtenir des rémissions prolongées avec ce 

traitement, il a été proposé de répéter les injections toutes les 03 à 04 semaines 

pendant 06 mois dans l’espoir d’induire une immunomodulation prolongée. Une 

augmentation prolongée pendant quelques semaines du nombre de plaquettes est 

ainsi obtenue chez 40% des patients, mais cet effet prolongé n’est cependant que 

rarement définitif. Le coût élevé d’un tel schéma thérapeutique doit le faire 

réserver à des patients atteints de P.T.I. sévère et chez qui la splénectomie est 

contre indiquée ou en échec.  

Le mode d’action des IGIV est discuté. Il est démontré que l’effet immédiat 

est dû à une diminution de la phagocytose des plaquettes sensibilisées 

secondaire à une saturation ou une modulation de la fonction des récepteurs pour 
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le fragment Fc des immunoglobulines des macrophages spléniques. Les 

rémissions prolongées occasionnellement observées après traitement par les 

IGIV pourraient être dues à une modulation du réseau idiotypique [58]. 

1.3. Immunoglobulines polyclonales antirhésus (D) d’origine 

humaine  

Leur utilisation pour un prix 10fois inférieur à celui des IGIV polyvalentes, 

représente une alternative thérapeutique chez les patients de phénotype 

érythrocytaire Rhésus positif. L’administration d’immunoglobulines anti-D 

entraînerait une «diversion phagocytaire» c’est-à-dire une destruction 

préférentielle par les macrophages spléniques des hématies Rh-positives 

recouvertes d’anticorps plutôt que des plaquettes opsonisées. Une augmentation 

du nombre de plaquettes moins rapide cependant qu’avec les IGIV est observée 

après ce traitement chez 50% des malades au prix d’une hémolyse 

habituellement modérée. La disponibilité de ces préparations étant limitée, leur 

emploi doit cependant être réservé en priorité à la prévention de la maladie 

hémolytique du nouveau-né par incompatibilité Rhésus fœto-maternelle. Pour 

contourner cet obstacle, on a testé dans cette situation un anticorps monoclonal 

anti-D produit par génie génétique et donc de disponibilité en théorie illimitée. 

Les résultats ont été malheureusement décevants malgré un pouvoir opsonisant 

satisfaisant de l’anticorps testé [59]. 

2. Indications thérapeutiques (Figure 25) 

Elles ne doivent pas être posées en se basant uniquement sur le nombre de 

plaquettes qui, interprété isolément, est insuffisant pour apprécier le risque 

d’hémorragie viscérale grave. Une étude rétrospective réalisée au Johns Hopkins 

Oncology Center sur 10ans (1988–1997) et à propos de près de 3000 patients a 
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montré en analyse multi-variée qu’il n’existait pas de lien entre la numération 

plaquettaire et la survenue d’un saignement. Plusieurs facteurs étaient 

faiblement corrélés de manière indépendante au risque hémorragique et parmi 

eux, la notification d’un syndrome hémorragique dans les 05 jours précédents. 

Lorsque la découverte de la thrombopénie est fortuite, isolée et sans signe 

hémorragique, c’est l’allure évolutive et le bilan étiologique qui permettront 

d’évaluer au mieux ce risque. Il n’existe pas de chiffre seuil permettant de 

définir précisément le risque hémorragique. En regard des études citées ci-

dessus, on peut retenir dans la pratique courante qu’un chiffre plaquettaire 

supérieur à 50.000/mm3 n’a pas de traduction clinique et peut parfaitement 

passer inaperçu. Des saignements graves peuvent survenir de façon significative 

à moins de 5.000 plaquettes/mm3. Il apparaît clairement que le risque 

hémorragique spontané n’augmente pas de façon notable jusqu’à un chiffre 

plaquettaire de 10.000/mm3 et probablement jusqu’à 5.000/mm3.  Le contexte 

étiologique de la thrombopénie influence le risque hémorragique par le biais de 

l’intensité de la thrombopénie et de l’existence éventuelle de facteurs 

potentialisateurs associés [59, 60]. 

Le meilleur critère d’évaluation de ce risque est représenté par l’analyse de 

l’intensité du syndrome hémorragique cutanéo-muqueux. Il est en effet 

exceptionnel qu’un saignement spontané et grave ne soit pas précédé par un 

syndrome hémorragique cutanéo-muqueux important, qui se traduit alors par un 

purpura extensif, des bulles hémorragiques dans la bouche, des gingivorragies 

spontanées et des épistaxis alors bilatérales. Il faut également tenir compte du 

terrain car le risque de saignement grave est majoré en cas de traumatisme ou en 

cas de prise de médicaments pouvant interférer avec l’hémostase ou favoriser les 
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saignements digestifs (aspirine, anticoagulants, anti-inflammatoires non 

stéroïdiens).  

Quelle que soit la gravité du syndrome hémorragique, il faudra toujours 

essayer d’obtenir une hémostase locale lorsque cela est possible et éviter les 

gestes invasifs (ponction lombaire, pose de cathéters centraux, sondage urinaire) 

sauf lorsque cela est indispensable et en discutant alors les indications au cas par 

cas.  

Les choix thérapeutiques sont en outre guidés par les effets secondaires 

potentiels des traitements et par la connaissance de possibles guérisons 

spontanées ou après une courte corticothérapie ou un traitement unique par les 

IGIV, traitements considérés comme ne modifiant pas l’histoire naturelle de la 

maladie chez ces patients. Ces guérisons spontanées surviennent surtout dans les 

premiers jours ou semaines après le diagnostic [59, 60].  

Les conduites thérapeutiques du P.T.I sont conditionnées par l’intensité du 

syndrome hémorragique cutanéo-muqueux, en particulier par le risque 

d’hémorragie cérébro-méningée. Bien que faible (0,1-0,5%), le risque d’une 

hémorragie cérébro-méningée existe dans les thrombopénies sévères, les pays 

industrialisés utilisent indifféremment dans ces formes sévères des IGIV ou des 

corticoïdes. 

Le recours aux IGIV d’emblé est à la préférence des médecins en Europe et 

outre-Atlantique en raison de son effet immédiat, mais un travail des auteurs 

nordiques démontre l’absence de son impact à long terme. Compte tenu de leurs 

effets secondaires potentiels, faut-il avoir recours à ces thérapeutiques d’emblée, 

qu’il s’agit des corticoïdes ou des IGIV, sachant que c’est la numération 

plaquettaire que l’on traite et non pas la maladie elle-même, ou mieux vaut-il 
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attendre pour l’appliquer un délai d’un mois au terme duquel 90% des enfants 

atteints de P.T.I. aigu se trouvent hors risque hémorragique?  

Des chercheurs penchent pour cette dernière solution, mais reconnaissent 

toutefois que la  survenue d’une hémorragie menaçant n’est pour l’instant pas 

prévisible et qu’il est impossible de trancher en faveur de l’une ou l’autre de ces 

attitudes. 

L’hémorragie intracrânienne est rare, mais souvent mortelle. La revue de 

12 séries impliquant 1693 enfants a montré que l’incidence de l’hémorragie 

intracrânienne est de 0,9%, soit 16 cas dont 13 étaient mortels. Dans les registres 

anglais, l’incidence varie de 0.1 à 0.9 %. La revue de ces cas a montré que tous 

avaient un taux inférieur à 20.000/mm3 dont 80% moins de 10.000/mm3 avec 

des facteurs associés tels que: traumatisme crânien, malformation artério-

veineuse, ou ingestion d’aspirine. Donc à chaque fois que le nombre des 

plaquettes a été moins de 10.000/mm3 associé à un facteur aggravant, le risque 

d’hémorragie intracrânienne fatale est élevé. Pour répondre à la question si le 

traitement peut réduire l’incidence de l’hémorragie intracrânienne, il faut 

réaliser deux essais thérapeutique randomisés l’un recevant le traitement, l’autre 

non et comportant chacun environ 7.200 patients, ce qui paraît peu réalisable 

[61,62]. 

Les recommandations établies par des sociétés savantes plaident pour une 

abstention thérapeutique initiale chez tous les enfants qui ont, au moment de leur 

prise en charge, une thrombopénie non sévère c’est-à-dire à la fois sans 

syndrome hémorragique grave et sans thrombopénie profonde. Le seuil est établi 

selon les cas à 20.000 ou 30.000/mm3. Une abstention systématique est proposée 

par certaines équipes. Une étude allemande récente témoigne de la possibilité 
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d’une observation simple chez 55 enfants consécutivement admis pour P.T.I. 

aigu. Trente-sept avaient une thrombopénie inférieure à 10.000/mm3 (dont 10 

avec saignements muqueux) et 05 autres avaient une thrombopénie entre 10.000 

et 20.000/mm3. Seulement 04 enfants sur 55 ont reçu une corticothérapie de 

3jours et aucun enfant n’est resté hospitalisé plus de 24h. 

Si un traitement apparaît nécessaire le choix entre corticoïde et IG IV n’est 

pas tranché. Les recommandations effectuées par des sociétés savantes en 

France plaident pour l’utilisation en première ligne d’une corticothérapie. Ce 

choix repose sur la prise en compte de la notion que le bénéfice clinique d’un 

traitement par IGIV est seulement marginal de son coût important (médicament, 

hospitalisation) et de ses effets secondaires. Le dernier essai clinique disponible 

comportant un nombre d’enfants conséquent où étaient randomisés les IGIV à 

800mg/kg, les IGIV à 1g/kg pendant 02jours, les anti-D et les corticoïdes 

(04mg/kg) ne montrait pas de différence cliniquement très significative si on se 

limite à l’analyse du nombre de jours où les plaquettes restent très basses, seul 

paramètre ayant une importance clinique. 
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Figure 25 : Arbre décisionnel résumant la démarche thérapeutique du PTI chez l’enfant 

en phase aigüe [62]. 
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La tendance thérapeutique actuelle est donc l’utilisation de corticothérapie 

courte (03 à 07 jours) et à fortes doses (prednisone 02 à 04mg/kg/j ou 

déxaméthasone 20mg/m²/j). 

Dans notre série: 

 04 patients n’ont reçu aucun traitement ; 

 10 patients ont reçu la corticothérapie seule : 

 02 mg/kg/j chez 06 patients pendant 07 à 10 jours avec dégression 

rapide ; 

 04 mg/kg/j chez 04 patients pendant 04 jours avec dégression rapide ; 

 12 patients ont reçu des IG IV à raison de 1g/kg/j en perfusion lente dont 

06 en ont reçu en association avec la corticothérapie. 

 03 patients ont reçu des transfusions de culots plaquettaires.  

D. Evolution du PTI en phase aigue 

Après une première ligne de traitement, une rechute est fréquente. 

Néanmoins, on évitera de prescrire trop rapidement chez l’enfant un traitement 

de seconde ligne et on cherche à privilégier par principe une abstention 

thérapeutique. 

La rémission obtenue est considérée comme complète si la numération 

plaquettaire s’est normalisée (≥150.000 /mm3) avec une disparition du syndrome 

hémorragique. Le P.T.I. est dit définitivement guéri lorsque le taux des 

plaquettes est normal depuis 02 ans sans aucun traitement [63]. 
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1. Evolution  des cas en abstention thérapeutique 

Quatre enfants (15.4%) ont fait l’objet d’une abstention thérapeutique. 

Parmi eux, deux ont eu une rémission complète et deux une résolution de leurs 

syndromes hémorragiques sans correction de leurs thrombopénies. 

2. Rémission complète après traitement (Tableau XIX) 

Dans notre série d’étude, 08 patients ont eu une rémission complète, parmi 

eux : 

 cinq ont été mis sous corticothérapie seule et; 

 trois ont été mis sous l’association corticothérapie-IGIV. 

 
Notre 
série 
26cas 

Zahraoui 
[8] 

22cas 

Belkheiri 
[13] 

67cas 

Lahlou 
[14] 

15cas 

Boutayeb 
[15] 

32cas 

Belbachir 
[16] 

100cas 

Walfi 
[9] 

37cas 

Fatouh 
[17] 

99cas 
Rémission 

compète après 
traitement 

30.8% 32% 43% Non 
précisé 

Non 
précisé 70% 81% 58% 

Tableau XIX: Pourcentage des rémissions complètes 

 

3. Réponse incomplète au traitement 

Dans notre série, 14 patients, soit 63.6% des cas traités, ont eu une réponse 

incomplète au traitement, parmi eux : 

 cinq enfants ont été mis sous corticothérapie seule 

 six enfants ont été mis sous IGIV seuls 

 trois enfants ont été mis sous l’association corticothérapie-IGIV. 
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4. Rechute  (Tableau XX) 

 
Notre 
série 
26cas 

Zahraoui 
[8] 

22cas 

Belkheiri 
[13] 

67cas 

Lahlou 
[14] 

15cas 

Boutayeb 
[15] 

32cas 

Belbachir 
[16] 

100cas 

Walfi 
[9] 

37cas 

Fatouh 
[17] 

99cas 
Rechute 11.5% 11% 07% NP NP 18% 11% 14% 

Tableau XX: Pourcentage des rechutes 

 

E. Prise en charge du PTI en phase chronique 

1. Prise en charge clinique et paraclinique 

Les purpuras thrombopéniques immunologiques chroniques (PTIC) ont été 

récemment redéfinis comme un PTI dont la durée d’évolution est supérieure à 

12 mois et non 6 mois comme auparavant [1]. La fréquence des PTI devenant 

chroniques se situe chez l’enfant entre 20 et 25% des cas [4, 5]. Le passage à la 

chronicité est moins élevé chez les nourrissons, de l’ordre de 10% [6, 7] et plus 

élevé (près de 50%) chez l’enfant âgé de plus de 10ans. Le passage à la 

chronicité est souvent, pour un enfant atteint de PTI, l’occasion d’être référé à 

un service spécialisé [63]. Sur le plan diagnostique, l’hématologue pédiatre aura, 

à ce stade, une double mission : 

 S’assurer qu’il s’agit bien d’un PTI  

Les diagnostics différentiels sont en partie différents de ceux que l’on peut 

évoquer à la phase aigüe : certains diagnostics, a priori, n’ont plus à être 

envisagés, SHU ou leucémie aigüe par exemple. Mais même à ce stade, en 

particulier pour un PTI ayant peu fait parler de lui ou n’ayant jamais eu des 

numérations plaquettaires très basses, d’autres diagnostics restent possibles: 

(liste complète en Annexe 1) sont : 
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 certaines thrombopénies familiales en premier lieu 

 une maladie de Willebrand type IIB 

 un déficit en ADAMS13 

 rarement, atteinte centrale se révélant par une thrombopénie au 1er 

plan 

 s’assurer que le PTIC est isolé et non associé à une pathologie auto-

immune plus large ou à un déficit immunitaire ayant favorisé l’auto-

immunité et son passage à la chronicité. 

Ces objectifs impliquent une nouvelle enquête clinique et biologique : 

Histoire du PTI,  apprécier :  

 l’âge de début, un début avant un an ou lors de l’apprentissage de la 

marche doit faire évoquer de principe une origine constitutionnelle ; 

 les circonstances de découverte ; 

 l’évolution des numérations plaquettaires :  

 les PTI chez l’enfant se révèlent le plus souvent avec des numérations 

plaquettaires très basses ; l’absence d’épisode de thrombopénie majeure 

est rare chez l’enfant atteint de PTI et ceci doit faire évoquer a priori 

une thrombopénie d’une autre origine ; 

 vérifier la permanence du caractère isolé sur le plan clinique et de 

l’absence d’atteinte des autres lignées à la NFS ; 

 apprécier l’évolution des plaquettes sous l’effet des traitements ; à 

l’inverse, un PTI totalement réfractaire est rare et ceci doit aussi faire 

évoquer de principe une autre étiologie pour la thrombopénie. 
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Etude des antécédents personnels et familiaux, il faut : 

- rechercher une consanguinité de principe ;   

- affirmer l’absence d’antécédents évocateurs de thrombopénie 

constitutionnelle ;   

- rechercher des antécédents familiaux d’auto-immunité et des 

signes cliniques évocateurs d’une auto-immunité associée chez 

l’enfant ou l’adolescent : éruptions, vitiligo, arthralgies, syndrome 

sec, phénomène de Raynaud,… 

- rechercher des antécédents  familiaux évoquant un déficit 

immunitaire héréditaire (DIH) et des signes cliniques évoquant un 

DIH associé chez l’enfant : eczéma, infections fréquentes (otites, 

pneumopathies) ou particulières par leur sévérité ou par le germe 

en cause, réaction vaccinale, adénopathies chroniques ou 

récurrentes,… 

- rechercher des arguments pour une infection virale chronique : 

altération de l’état général, fièvre au long cours, cytolyse 

hépatique… 

Examen clinique complet :  

Il recherchera en particulier : 

- des arguments pour une origine constitutionnelle jusque-là 

méconnue ou en rapport avec une pathologie auto-immune ; 

- l’absence de signes non en faveur du diagnostic de PTIC. La 

présence d’une splénomégalie par exemple exclut un PTIC isolé 
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mais peut se voir si le PTIC est associé à un syndrome lympho-

prolifératif auto immun (ALPS). 

Il permettra de coter le score hémorragique de Buchanan de principe. 

Il permettra d’apprécier le retentissement éventuel des corticothérapies 

reçues à la phase aiguë (poids, taille, vitesse de croissance) [63]. 

Examens complémentaires: 

Examens à faire systématiquement [64]: 

 NFS avec analyse du frottis sanguin et plaquettaire, du volume 

plaquettaire moyen (VPM) et de la courbe de volume plaquettaire.  

Le frottis en particulier doit vérifier le compte des réticulocytes, rechercher 

des schizocytes, apprécier la taille et l’aspect des plaquettes: 

- la présence de plaquettes géantes ou présentant des anomalies des 

granulations fera rechercher une thrombopénie familiale en 

sachant que des plaquettes de grande taille mais 

morphologiquement normales sont fréquentes dans les PTIC du 

fait de l’accélération de la mégacaryocytopoïèse. 

- la présence de pseudo-corps de Döhle (inclusions dans les 

polynucléaires neutrophiles) évoque une thrombopénie par atteinte 

du gène MYH9, anomalie de May-Hegglin le plus souvent. 

- un VPM inférieur à 8 doit faire discuter une thrombopénie lié à 

l’X.  
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 Recherche de marqueurs d’hémolyse infra-clinique, d’une cytolyse 

chronique ou d’une atteinte rénale méconnue : 

- bilan hépatique complet (bilirubines, ASAT/ALAT, PAL, gamma-

GT) 

- haptoglobine, LDH 

- urée, créatinine, protéinurie et hématurie sur une bandelette 

 Bilan d’hémostase (si non déjà réalisé) : TP, TCA et dosages du facteur 

VIII et du facteur Willebrand (VWFRCo et VWFAg). 

 Sérologies pour le VIH et le VHC. La pratique systématique d’autres 

sérologies virales n’a pas d’intérêt. (les IGIV peuvent fausser les sérologies 

jusqu’à un terme de 3 mois). 

 Fond d’œil si l’enfant a des manifestations cliniques ou un syndrome 

hémorragique sévère. 

 Recherche de marqueurs d’auto-immunité: par argument de fréquence les 

auto-anticorps les plus fréquemment associés aux PTIC sont : 

- les facteurs anti-nucléaires (FAN) (des anti-ADN seront à 

rechercher si les FAN sont positifs) 

- les anti-phospholipides 

- les AC anti-érythrocytaires par test de Coombs 

 Bilan immunitaire : 

- dosage pondéral des Ig (IgG, IgM, IgA) (le dosage des Ig peut être 

faussé jusqu’à 3 mois après la dernière perfusion d’IGIV) 

- phènotypage lymphocytaire : CD3, CD4, CD8, CD19, CD16, 

CD56 

- dosage des fractions C3 et C4 du complément. 



Purpura thrombopénique auto-immun de l’enfant, a propos de 26 cas 

119 
 

Examens à discuter systématiquement dans les formes atypiques : 

- Myélogramme : si non disponible, si déjà ancien, si non typique ; 

- Recherche d’Ac anti-plaquettes par un test MAIPA (la recherche 

d’Ac associés aux plaquettes (test de Dixon) n’a pas d’intérêt) 

- Echographie abdominale pour rechercher une hypertension portale 

(HTP) 

Examens à faire en fonction du contexte et des premiers résultats [64]: 

- Dosage de la protéine ADAMS13 (von Willebrand factor cleaving 

protease) si suspicion de purpura thrombotique 

thrombocytopénique (PTT).  

- Phénotypage lymphocytaire plus étendu ;  sérologies (tétanos, 

poliomyélite, pneumocoque) 

- Recherche d’une expression de WASP (protéine du syndrome de 

Wiskott-Aldrich) intracellulaire et d’une mutation de WAS si 

VPM<8; à discuter de principe chez un petit garçon ayant une 

évolution prolongée et une réponse incomplète aux traitements. 

- Etudes fonctionnelles plaquettaires et examens spécifiques pour 

confirmer certaines thrombopénies constitutionnelles.  

- Etude de la durée de vie plaquettaire s’il persiste un doute entre 

une atteinte périphérique et une atteinte centrale et, pour certaines 

équipes, avant décision de splénectomie. 
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Au terme de ce bilan il faudra tout à la fois : 

- Avoir exclu un certain nombre de diagnostics (Annexe 1)  

- Avoir déterminé si le PTIC est isolé ou s’intègre dans un cadre 

plus large, « vraie maladie auto-immune » ou déficit immunitaire 

héréditaire 

2. Moyens et indications thérapeutiques: Traitement de seconde 

ligne 

La majorité des PTIC de l’enfant ne requièrent aucun traitement de fond, en 

particulier en l’absence de tout syndrome hémorragique ou si celui-ci est 

mineur, c’est-à-dire en l’absence d’hémorragie muqueuse ou d’un score de 

Buchanan inférieur ou égal à 2.  

L’inspection quotidienne par les parents du tissu cutané et de la cavité 

buccale, afin de dépister d’éventuels signes hémorragiques, doit être encouragée 

chez les jeunes enfants. 

En cas d’exacerbation d’un syndrome hémorragique cutanéo-muqueux, il 

peut être proposé une corticothérapie de courte durée, soit à faible dose dans un 

objectif d’effet protecteur vasculaire (0,5 mg à 1mg/kg/jour de prednisone 

pendant 5 jours), soit à forte dose (4 mg/kg/jour de prednisone pendant 4 jours 

ou déxaméthasone) ou une perfusion unique ou répétée d’IGIV (0,8 à 1g/kg) 

[14]. 

En cas de syndrome hémorragique permanent ou fréquent, ou d’altération 

nette de la qualité de vie, peuvent se discuter une splénectomie ou un autre 

traitement médicamenteux. Il faut néanmoins rappeler l’évolution spontanée 

toujours possible vers la guérison, parfois après plusieurs années d’évolution. 
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Reid avait publié en 1995 une série de 85 enfants ayant présenté un PTI 

évoluant depuis plus de 6 mois, chez lesquels il avait évalué le taux de guérison 

spontanée au fil des années, qui était de 61% après 15ans d’évolution dont 4cas 

de rémission complète spontanée survenue plus de 10ans après le diagnostic de 

PTI [15]. Ces données ont été confirmées dans une revue rétrospective de 62 

patients ayant présenté une rémission spontanée complète ou partielle, 04 ans 

après le diagnostic, notées chez 54% des cas [16]. Plus récemment, Bansal et al. 

ont rapporté un taux prédictif de rémission de 30% à 5ans et 44% à 10ans avec 

un impact significativement favorable du sexe féminin et d’un âge inférieur à 

8ans [65- 67]. 

2.1. Traitement chirurgical : la splénectomie 

La splénectomie reste le traitement de référence des PTIC symptomatiques 

si l’âge de l’enfant le permet (plus de 5ans) [18, 19]. En 2007, une série de 134 

enfants splénectomisés a été rapportée, colligés dans l’Intercontinental 

Childhood ITP Study Group [20]. L’âge médian au diagnostic de PTI était de 

9,5 ans (1,1 à 17,6 ans) et celui au moment de la splénectomie était de 11,8 ans 

(2,7 à 20,7 ans). Parmi les 134 patients, 90 avaient un PTIC. Une rémission 

complète dans les trois mois post-splénectomie a été observée chez 77/90 

patients (87%) et une réponse partielle (plaquettes > 50.000/mm3) chez 12 

patients (14%). Parmi les répondeurs, 80% restaient en rémission un an après la 

splénectomie. Dans une étude rétrospective nationale conduite par le 

CEREVANCE, 78 enfants âgés de moins de 18ans ont été splénectomisés pour 

un PTI entre janvier 2000 et août 2009. L’âge médian au diagnostic était de 9,4 

ans et l’âge médian au moment de la splénectomie était de 12,5 ans (3,5 à 17,4). 

La durée médiane d’évolution du PTI avant splénectomie était de 26 mois (1 à 
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162 mois). Le PTI était chronique chez 62 sur 78 patients. Chez ces 62 patients, 

un mois après la splénectomie, 83% étaient en rémission complète. Avec un 

suivi médian après splénectomie de 41 mois, 85% des enfants étaient en 

rémission complète et 75% sans traitement ni poussée depuis plus d’un an [21]. 

Il est difficile de mettre en évidence des facteurs cliniques ou thérapeutiques 

reproductibles prédictifs de la réponse à la splénectomie. A l’inverse, le site de 

destruction plaquettaire des plaquettes marquées à l’indium en autotransfusion 

est prédictible du succès de la splénectomie [22]. Cela a été récemment confirmé 

dans une étude rétrospective concernant 272 patients, adultes et enfants, dont 91 

ont été splénectomisés. Parmi les 71 patients ayant une séquestration splénique 

exclusive ou prédominante, une réponse complète a été observée dans 87% des 

cas. Pour les 20 patients ayant une séquestration hépatique ou hépatosplénique, 

le taux de réponse a été de 35% [68]. 

Recommandations du groupe CEREVANCE : Centre de référence des 

cytopénies auto-immunes chez l’enfant [69]: 

Compte tenu du taux de guérison spontanée proche de 80% dans la 

première année d’évolution d’un PTI de l’enfant, la splénectomie n’est pas le 

plus souvent discutée pour les PTI nouvellement diagnostiqués ou persistants. 

Cette discussion est réservée aux PTIC, évoluant depuis plus de 1an. 

L’âge de l’enfant est à prendre en compte : 

 chez l’enfant de moins de 5ans : la splénectomie est à éviter chaque fois 

que possible 

 chez l’enfant de moins de 10ans au moment du diagnostic initial de PTI : 

des chances de guérison spontanée existent, le risque d’infection après 

splénectomie augmentant de façon linéaire avec le temps paraît élevé, et dans 
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une étude française, la splénectomie a moins de chances d’être efficace au long 

terme (plus de rechutes) ; pour les formes chroniques, un traitement 

immunosuppresseur ou immuno-modulateur est recommandé afin de retarder ou 

éviter la splénectomie ; 

 chez l’enfant de plus de 10ans au moment du diagnostic initial de PTI : les 

chances de guérison spontanée sont plus faibles, la splénectomie entraîne la 

guérison dans près de 80% des cas et la stratégie peut se rapprocher de celle de 

l’adulte: pour les formes chroniques, la splénectomie est indiquée pour les 

enfants présentant un syndrome hémorragique sévère (score de Buchanan ≥3) 

et/ou une altération de la qualité de vie, un taux de plaquettes <10.000/mm3  et 

un échec des IGIV ou corticoïdes utilisés dans leurs différentes modalités ; 

l’utilisation de traitements immunosuppresseurs ou immuno-modulateurs pour 

retarder ou éviter la splénectomie est aussi possible. 

Lorsque la splénectomie est indiquée: 

 une étude isotopique préalable du siège de destruction des plaquettes est 

recommandée, si elle est réalisable à proximité du domicile de l’enfant (examen 

sur 5 jours) : dans les cas où la destruction des plaquettes est hépatique ou 

diffuse, la splénectomie n’est pas indiquée ; l’épreuve isotopique permet 

également de rechercher une part centrale et une ou des rates accessoires ;  

 après préparation par IGIV et/ou corticoïdes visant à obtenir le matin du 

geste un taux de plaquettes > 50.000/mm3, l’approche initiale doit être une 

cœlioscopie, mais le patient et ses parents doivent être prévenus que l’équipe 

d’anesthésistes et de chirurgiens pourra être amenée à une conversion 

préopératoire en laparotomie ; la prophylaxie rigoureuse des infections à germes 

encapsulés doit être poursuivie toute la vie: vaccinations préalables au moins 15 
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jours avant la splénectomie et tenues à jour (pneumocoque, méningocoque, 

Hæmophilus), antibioprophylaxie à débuter le jour de la splénectomie 

(pénicilline V, 50 à 100.000 UI/kg/j), éducation au traitement présomptif des 

épisodes fébriles, consultation voyageur en cas de voyage à l’étranger (risque de 

paludisme grave). En cas d’allergie à la pénicilline V, l’administration d’un 

macrolide est possible [71]. 

Après splénectomie, que le PTI soit guéri ou non, la responsabilité de 

l’hématologue pédiatre et du chirurgien est de replacer le médecin traitant au 

centre du suivi d’un enfant splénectomisé, pour relayer les mesures préventives 

anti- infectieuses et la surveillance du risque de thromboses durant toute sa vie 

ultérieure d’adulte. 

Précautions à adopter en cas de splénectomie [70] 

La splénectomie est une stratégie thérapeutique qui a un taux d’efficacité 

élevé. Cependant, elle expose le patient à un risque d’infections sévères 

(pouvant être mortelles). Chez un patient splénectomisé, la mortalité par 

infection est 50 à 100 fois supérieure à celle d’un patient non splénectomisé. 

Bien que les infections surviennent en général dans les premières années qui 

suivent l’intervention, les patients splénectomisés sont considérés à vie comme 

étant des patients à risque. 

Les germes les plus à craindre sont Streptococcus pneumoniae (dans 50 à 

80% des cas), Hæmophilus influenzae et Neisseria meningitidis qui sont des 

agents pathogènes encapsulés responsables de graves infections pouvant mettre 

en jeu le pronostic vital du patient et entrainer le décès de celui-ci en quelques 

heures. 
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La prévention des infections est essentielle et se base sur trois mesures qui 

sont : 

- la vaccination (anti-pneumococcique, anti-hæmophilus et anti-

méningocoque),  

- l’antibioprophylaxie anti-pneumococcique et  

- l’éducation thérapeutique du patient et de son entourage. 

Vaccinations [71] 

La vaccination anti-pneumococcique doit idéalement débuter 15 jours 

avant la splénectomie si celle-ci est programmée. Si la splénectomie s’effectue 

en urgence, le vaccin anti-pneumococcique doit être administré dans les 15 jours 

à 6 semaines qui suivent l’intervention. Deux vaccins anti-pneumococciques 

(tableau XXI) sont disponibles au Maroc comme en France. Il s’agit des vaccins 

PNEUMO 23® (vaccin polysaccharidique à 23 valences) et PREVENAR® 

(vaccin conjugué à 7 valences). 

 

Tableau XXI : Schéma vaccinal du vaccin anti-pneumococcique [71] 
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La vaccination anti-hæmophilus b est normalement prévue dans le schéma 

vaccinal de l’enfant.  

La vaccination anti-méningocoque C est recommandée chez tous les 

nourrissons âgés de 12 mois avec un rattrapage possible jusqu’à l’âge de 24 ans 

révolus et un rappel à 5 ans. 

Résultats de la splénectomie : 

Dans 16 séries comportant 271 enfants splénectomisés, la rémission 

complète a été de 72% [71, 72]. 

Dans notre série aucun enfant n’a été splénectomisé. 

Dans la série Belkheiri, trois patients ayant présenté un PTIC cortico-

résistant, ont été splénectomisés. Une rémission complète définitive a été 

obtenue chez deux d’entre eux, au bout d’un délai court de 14 jours. Le 

troisième malade a eu une rechute au bout d’un mois et demi. 

2.2. Traitements médicamenteux 

La splénectomie constitue le meilleur traitement curatif d’un PTI devenu 

chronique et sévère. Il existe cependant certaines circonstances cliniques qui 

contre-indiquent sa réalisation [73] : 

- un âge inférieur à 5 ans, 

- une hypertension portale, 

- un chiffre plaquettaire préopératoire inférieur à 30.000/mm3 

- des troubles graves de l’hémostase ainsi qu’une instabilité 

hémodynamique. 
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Dans ces situations, le clinicien aura recours à des traitements 

médicamenteux. 

De nombreux agents médicamenteux ont été utilisés dans le traitement des 

PTI symptomatiques, persistants ou chroniques chez l’enfant. En France, 

les plus utilisés sont les immunoglobulines polyvalentes, les corticoïdes, le 

rituximab, l’hydroxychloroquine, la vinblastine, l’azathioprine et le 

mycophénolate (données CEREVANCE). 

Plusieurs études ont été réalisées chez l’enfant concernant le traitement par 

déxaméthasone à forte dose, mais dans des séries de moins de 20 patients [73]. 

La déxaméthasone était donnée à la dose de 20mg/m2/jour en 2 prises pendant 

4jours chaque mois pendant 6 mois. Le taux de réponse complète ou partielle à 

l’issue de la 6éme cure est de l’ordre de 30 à 35%. 

Dans une étude mono-centrique portant sur 17 enfants ayant un PTI 

réfractaire, dont 4 avec une durée d’évolution supérieure à 12 mois, traités par 

vinblastine, une réponse initiale a été observée dans 12 cas dont 11 après la 

première injection. La réponse s’est maintenue chez 9 patients dont 4 recevaient 

des médicaments associés [73].  

L’azathioprine, médicament ayant l’AMM dans le PTIC de l’enfant, donne 

des résultats intéressants, a priori supérieurs à ceux du mycophénolate, dont 

l’évaluation est en cours. 

Le rituximab, anticorps monoclonal anti-CD20, est un médicament 

d’utilisation beaucoup plus récente. Chez l’enfant, l’administration de rituximab 

est possible. En effet, le rituximab dispose d’un PTT (Protocole thérapeutique 

temporaire) en pédiatrie. Néanmoins les données disponibles sur 
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l’administration de rituximab chez l’enfant sont limitées et la pharmacocinétique 

a été insuffisamment étudiée, c’est pourquoi certaines équipes médicales 

préconisent l’administration de rituximab avant la splénectomie uniquement. 

L’analyse de 14 études regroupant 323 patients montre un taux de réponse au 

traitement au rituximab au-dessus de 100.000 plaquettes/mm3 de 39% et au-

dessus de 30.000 plaquettes/mm3 de 68 % avec une durée médiane de réponse 

de 12,8 mois. Le taux de réponse persistante à 5 ans serait de 26%, avec peu ou 

pas de rechutes au-delà de 2 ans après le traitement. Des études randomisées 

sont indispensables pour confirmer l’intérêt potentiel du rituximab, d’autant plus 

que les risques de toxicité ne sont pas négligeables [74]. 

Les agonistes du récepteur de la thrombopoïétine (ARTPO)  

Il s’agit d’une nouvelle voie thérapeutique qui se singularise par un mode 

d’action radicalement différent en stimulant, de façon dose-dépendante, la 

production plaquettaire et leur efficacité a conduit à reconsidérer le mécanisme 

partiellement «central» des PTI (atteintes mégacaryocytaires et déficit relatif en 

TPO). L’utilisation de petites molécules agonistes du récepteur de la TPO 

permet de s’affranchir du risque de développer des anticorps neutralisants anti-

TPO. 

Deux ARTPO sont commercialisés, mais aucun n’a d’AMM chez l’enfant : 

Eltrombopag administré per os (de façon quotidienne), romiplostin par voie 

sous- cutanée (de façon hebdomadaire). Les essais cliniques dans les PTIC de 

l’enfant, réfractaires ou en rechutes montrent les mêmes résultats en termes de 

toxicité et d’efficacité que chez l’adulte. Quatre-vingt pour cent des patients 

(environ 70% des patients splénectomisés) atteignent un taux de plaquettes 

supérieur à 50.000/mm3 dans les 4 semaines suivant la mise sous traitement [1-
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4] ; la numération plaquettaire se maintient pendant toute la durée du traitement 

puis retrouve son niveau de base dans les 2 semaines suivant l’interruption du 

traitement; le risque de rebond avec retour à un taux plaquettaire inférieur au 

taux initial est observé dans 5% des cas.  

Le risque de manifestation hémorragique diminue significativement de 

même que le recours à d’autres thérapeutiques. Le taux de normalisation 

plaquettaire est 2 à 3fois plus élevé qu’avec les traitements de première ligne 

[2]. Il n’existe pas de facteur prédictif connu de l’efficacité, il existe des 

variations inter-ethniques et inter- individuelles importantes dans la posologie 

permettant d’atteindre la cible thérapeutique. 

Les effets à long terme sont mal connus. L’administration de ce traitement 

pendant 3ans permet un maintien du contrôle du chiffre plaquettaire et de 

l’intégrité clinique sans qu’il soit besoin d’augmenter la posologie [3]. Il n’a pas 

été rapporté d’aggravation du risque hémorragique post-thérapeutique (sous 

réserve d’une surveillance spécifique à l’interruption du traitement) ou 

d’épuisement médullaire, ni de risque oncologique accru.  

Des questions spécifiques se posent quant aux indications potentielles des 

ARTPO. Leur efficacité est à comparer avec celle de la splénectomie (85% de 

réponse complète chez l’enfant dans une série internationale comme dans une 

série rétrospective française récente) et cette efficacité n’est que suspensive. 

Néanmoins si leur innocuité est confirmée sur le moyen et long terme, la 

perspective de soulager le quotidien des enfants et de leurs familles peut 

actuellement faire discuter de l’utilisation de ces thérapeutiques nouvelles et 

onéreuses, en cas d’échec ou d’intolérance aux traitements symptomatiques de 

première ligne. 
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- En traitement court à titre préventif du risque hémorragique et/ou 

d’amélioration de la qualité de vie lors d’un challenge: intervention 

chirurgicale (splénectomie), stage ou vacances sportives… 

- En traitement continu pour les PTI persistants/chroniques, hémorragiques ou 

avec altération de la qualité de vie : 

 comme alternative à l’abstention lorsqu’une guérison spontanée est 

encore espérée ; 

 comme alternative à l’abstention lorsqu’un traitement potentiellement 

curateur (anticorps monoclonaux anti- CD20, splénectomie,…) est 

envisagé mais pas de façon immédiate ;  

 comme alternative à l’abstention lorsque les traitements potentiellement 

curateurs ont échoué. 

Des études pédiatriques comparatives analysant la pharmacocinétique, le 

ratio bénéfice/risque et l’impact médico-économique de l’introduction des 

ARTPO doivent être menées dans ces différentes situations pour établir les 

algorithmes thérapeutiques [75-78]. 

Éradication de l’Hélicobacter pylori 

Des études italiennes et japonaises ont rapporté que l’éradication de 

l’hélicobacter pylori chez les patients atteints de PTI qui en sont porteurs 

permettrait d’obtenir une rémission de la thrombopénie. Une récente méta-

analyse ayant inclus une dizaine d’études dont la plupart avaient été menées au 

Japon suggère que l’éradication de l’hélicobacter pylori chez les patients 

porteurs de cette bactérie permettrait d’obtenir près de 50% de réponses 

positives. Ces résultats encourageants n’ont pas été retrouvés dans d’autres 

études menées, notamment aux États-Unis ou en Espagne, sans qu’aucune 
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explication claire ne puisse rendre compte de ces différences. Il faut également 

souligner que l’éradication de l’hélicobacter pylori a d’autant plus de chance 

d’être efficace que la thrombopénie est modérée et que le malade n’est pas 

splénectomisé. Malgré ces réserves et ces incertitudes, la recherche d’une 

infection par hélicobacter pylori chez les patients atteints de PTI paraît licite 

dans la mesure où le traitement éradicateur est simple, peu coûteux et 

habituellement bien toléré. La poursuite de travaux prospectifs pour valider cette 

proposition est néanmoins indispensable [79]. 

F. Evolution en phase chronique et à long terme 

Dans notre série, 14 patients, soit 54% des cas ayant présenté un P.T.I. 

aigu, ont un taux de plaquettes >150.000/mm3 dans un délai moyen de 09 jours 

après la mise sous traitement. Le reste des patients ont été perdus de vue avant le 

délai d’un an. Parmi les 14 patients qui ont présenté un P.T.I. aigu, six d’entre 

eux sont de sexe masculin et neuf de sexe féminin (Tableau XXII). 

 

 
Notre 
série 
26cas 

Zahraoui 
[8] 

22cas 

Belkheiri 
[13] 

67cas 

Lahlou 
[14] 

15cas 

Boutayeb 
[15] 

32cas 

Belbachir 
[16] 

100cas 

Walfi 
[9] 

37cas 

Fatouh 
[17] 

99cas 
P.T.I. aigu 53.4% 42% 34% 50% 75% 56% 78% 43% 

P.T.I. 
Chronique _ _ 64% 50% 25% 38 % 11% 26% 

Forme 
non 

Classée 
46.6% 58% 2% _ _ 6% _ 31% 

Tableau XXII : Pourcentage des formes aigues et chroniques dans les séries marocaines. 
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Dans la série de Choulot, l’évolution à long terme du P.T.I est globalement 

favorable, y compris lors du passage à la chronicité. La crainte que le purpura 

thrombopénique soit un signe précurseur de maladie auto–immune n’a pas été 

vérifié dans la série de Choulot. Il est opportun de prévenir les familles des filles 

du risque à long terme de thrombocytolyse compensée et de la possibilité de 

thrombopénie néonatale.  

Dans notre série, l’évolution à long terme n’a pas été étudiée vu le manque 

des informations nécessaires (Patients perdus de vue). 
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I. Surveillance Clinique 
 Apprendre aux parents, et si assez âgé à l’enfant lui-même, à rechercher, 

et à signaler, des signes hémorragiques y compris au niveau de la cavité buccale 

en les informant du caractère plus sévère des hémorragies muqueuses. Pour les 

plus petits enfants ceci peut être fait de façon quotidienne lors de la toilette. 

 Demander au médecin traitant de rechercher, lors de chaque consultation, 

des signes hémorragiques, par l’interrogatoire (pour l’intervalle entre les 2 

consultations), et lors de l’examen (pétéchies intra buccales en particulier) [80]. 

II. Rythme des contrôles de la numération plaquettaire 
 La surveillance clinique doit primer sur les contrôles biologiques  

 le nombre des numérations plaquettaires systématiques doit être limité  

 pour les PTIC, le recul de plus de 6 mois par rapport au diagnostic, permet 

de bien connaître le profil hémorragique de l’enfant et ceci permet souvent 

d’alléger encore le nombre de numérations plaquettaires systématiques [79]. 

Surveillance de la numération plaquettaire: 

 chez un enfant présentant un PTI avec signes hémorragiques, la 

numération plaquettaire est indiquée 

 en cas d’apparition de signes hémorragiques ou d’aggravation d’un 

syndrome hémorragique clinique 

 quand on souhaite évaluer la réponse à un nouveau traitement 

 chez un enfant asymptomatique : 

 Le seul intérêt des numérations systématiques en période cliniquement 

stable est de pouvoir affirmer la guérison. Un contrôle systématique tous les 3 à 

6 mois, tant que l’enfant reste suivi, sera alors suffisant en sachant qu’on parle 

habituellement de guérison après 02ans de numérations plaquettaires 
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spontanément normales, et tout suivi peut alors être arrêté si le PTI est isolé 

(absence d’auto-immunité associée en particulier). 

 Dans tous les cas : 

 une numération plaquettaire est indiquée en cas de situation où le risque 

est potentiellement augmenté: geste hémorragique ou intervention, activité à 

risque ou de circonstances particulières : départ à l’étranger ou en vacances,… 

[80] 

III. Prévention et prise en charge des accidents hémorragiques  

Ces recommandations concernent des hémorragies muqueuses locales et 

isolées. 

En cas de syndrome hémorragique diffus ou de signes de gravité clinique 

(syndrome anémique, hypo-volémie, céphalées ou hémorragie grave) elles 

devront être associées à un traitement général [81]. 

Hygiene buccodentaire: 

 Brossage des dents avec utilisation de brosses souples 

 En cas de gingivorragies : 

- arrêter transitoirement le brossage des dents 

- favoriser les bains de bouche 

- des bains de bouche avec de l’Exacyl® peuvent être utiles 

- la reprise du brossage pourra se faire avec des brosses de type très 

souple, vendues en pharmacie  

 en cas de chute dentaire hémorragique: un traitement local par Surgicel et 

Exacyl associés est le plus souvent très efficace. 
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Epistaxis : 

 traitement local au domicile : repos, position assise penché en avant, 

compression de la narine qui saigne et mèches hémostatiques ou Surgicel®;  

pommade HEC® ; 

 méchage antérieur ou postérieur si épistaxis persistante, associé 

éventuellement à un traitement pour faire remonter les plaquettes ; très rarement 

une transfusion de plaquettes, voire une embolisation (après avis ORL), peuvent 

être indiquées ; 

 en préventif : cautériser les taches vasculaires. 

Menorragies : 

 chez la plupart des adolescentes, l’abondance des règles reste normale ou 

acceptable; un traitement hormonal systématique n’est pas justifié et il faudra 

simplement évaluer l’abondance des règles sur 1 ou 2 cycles 

 en période de saignement actif , un traitement par Dicynone® ou par 

Methergin® peut être indiqué (les 2 peuvent être associés)  

 en cas de règles trop abondantes, vérifier le bilan martial et adresser 

l’adolescente en consultation de gynécologie. La prescription d’un traitement 

hormonal devra tenir compte d’une éventuelle auto-immunité associée (présence 

de facteurs anti-nucléaires, d’un anticoagulant circulant ou d’anti-

phospholipides). 

Episode fébrile : 

 toute infection, en particulier virale, peut déplacer l’équilibre entre 

thrombolyse et thrombopoïèse et est donc susceptible d’aggraver la 

thrombopénie chez un enfant atteint de PTI ;  
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 seul le paracétamol doit être utilisé pour traiter la fièvre, l’aspirine et les 

AINS sont contre indiqués ; 

 en cas de fièvre, le contrôle de la numération plaquettaire n’est indiqué 

qu’en cas de symptomatologie clinique : 

 apparition ou aggravation d’un syndrome hémorragique cutané ou 

muqueux ; 

 symptômes pouvant faire redouter une hémorragie viscérale ou 

intracrânienne (céphalées). 

Médicaments, gestes  à éviter [82-84]: 

1) Médicaments à éviter : 

 Aspirine, ibuprofène et AINS 

 Autres médicaments ayant une action anti-agrégante pour les plaquettes 

2) Gestes à éviter : 

 Température rectale 

 Injections intramusculaire 

Modalités de réalisation des gestes à risque hémorragique [85-88] 

 Ponction lombaire (PL):  

Les recommandations actuelles pour la pratique d’une PL en cas de 

thrombopénie centrale, où le risque hémorragique est plus important, sont 

d’avoir au moins 50.000 plaquettes/mm3. S’il y a une indication à pratiquer une 

PL chez un enfant atteint de PTI : 

- si les plaquettes sont > 50.000/mm3 la PL peut être réalisée ; 

- si les plaquettes sont < 50.000/mm3 et que la PL est urgente il existe 

potentiellement un risque augmenté d’hémorragie post-PL en sachant néanmoins 
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que la tolérance hémorragique est souvent bonne pour des thrombopénies entre 

20 et 50.000/mm3. S’il apparait justifié d’avoir une attitude préventive, la seule 

pratique adaptée est de transfuser des plaquettes et de faire la PL pendant cette 

transfusion (ne pas passer les plaquettes avant le geste car elles seront très 

rapidement détruites). S’il s’agit d’une rare indication de PL non urgente (bilan), 

on donnera un traitement (corticoïdes ou IGIV) pour faire remonter les 

plaquettes si ce traitement est connu comme efficace. 

 Autres gestes potentiellement hémorragiques : 

- Réaliser de principe le geste dans un établissement pouvant transfuser des 

plaquettes en urgence. 

- Dans tous les cas, favoriser un geste qui permet une hémostase locale 

- En l’absence d’urgence (geste programmé) : faire remonter les plaquettes par 

un traitement actif chez ce patient 

- En cas d’urgence, seules les transfusions de plaquettes réalisées pendant le 

geste peuvent offrir une prophylaxie efficace; un traitement par corticoïdes 

ou IGIV, ou l’association des 2, peut être associé en fonction de 

l’importance du geste et de la durée de la période à risque hémorragique. 

Une deuxième transfusion de plaquettes peut se discuter en fonction de la 

nature du geste, de son caractère hémorragique ou non jugé après sa 

réalisation et du rendement plaquettaire obtenu sur le contrôle de 

l’hémogramme en sachant que le plus souvent la durée de vie des plaquettes 

transfusées est très diminuée. En cas de complication hémorragique, une 

prise en charge en milieu spécialisé est souhaitable. 
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IV. Interventions chirurgicales 

- Elles sont le plus souvent faisables sans problème quand une hémostase 

chirurgicale soigneuse est possible ; les splénectomies indiquées pour un PTI 

réfractaire et réalisées sans transfusion plaquettaire par un chirurgien 

entrainé sont de bons exemples de cette faisabilité. 

- Les modalités à adopter sont les mêmes que pour les gestes à risque 

hémorragique : 

 Réaliser de principe l’intervention dans un établissement de référence, par 

une équipe chirurgicale ayant une expérience de ce type de patient ce qui 

permet le plus souvent d’éviter à l’enfant toute transfusion et le risque 

transfusionnel associé. 

 Dans tous les cas favoriser une technique chirurgicale qui permet une 

hémostase locale. 

 En l’absence d’urgence (chirurgie programmée) : faire remonter les 

plaquettes par un traitement actif chez ce patient (corticoïdes ou IGIV). 

 En cas de PTI réfractaire ou si l’intervention doit être réalisée en urgence, 

seules les transfusions de plaquettes réalisées pendant le geste peuvent 

offrir une prophylaxie efficace ; un traitement par corticoïdes ou IGIV, ou 

l’association des 2, peut être associé en fonction de l’importance du geste 

et de la durée de la période à risque hémorragique. Une deuxième 

transfusion de plaquettes peut se discuter en fonction de la nature de 

l’intervention, de son caractère hémorragique ou non jugé après sa 

réalisation, et du rendement plaquettaire obtenu sur le contrôle de 

l’hémogramme en sachant que le plus souvent la durée de vie des 
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plaquettes transfusées est très diminuée. En cas de complication 

hémorragique une prise en charge en milieu spécialisé est souhaitable. 

 Le tableau ci-dessous donne quelques exemples d’attitude à suivre en 

fonction des gestes à réaliser. Ces indications ne relèvent que d’un consensus 

professionnel. Pour les gestes plus rares la discussion devra se faire au cas par 

cas. 

 Plaquettes < 50.000/mm3 Plaquettes > 50.000/mm3 
 Pose de DTT 
 Extraction dentaire 
 Circoncision 
 Fibroscopie pulmonaire 
 Fibroscopie digestive (sans 

biopsie) 
 Pose d’une voie centrale 

 

Faire remonter les 
plaquettes 
par des corticoïdes ou des 
IGIV 

Geste possible 

 Adénoïdectomie 
 Amygdalectomie 
 Extraction de dents de 

sagesse. 

Faire remonter les 
plaquettes 
par des corticoïdes ou des 
IGIV 

Faire remonter les 
plaquettes à plus de 
100.000/mm3 
 

 

En revanche, les gestes suivants sont autorisés, éventuellement associés à 

des mesures hémostatiques locales : 

 Myélogramme  

 Injection sous-cutanée et points de suture 

 Injection intraveineuse pour les veines superficielles  

 Ponction artérielle de l’artère radiale (gaz artériel) 
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V. Hygiène de vie 

1. SCOLARITE  [89] 

 Une scolarité normale doit être poursuivie.  

 Un contact systématique avec le médecin scolaire est souhaitable 

permettant l’établissement d’un protocole d’accueil individualisé (PAI) qui 

devra en particulier bien préciser ce qui est autorisé en matière de sport à 

l’école. 

 Pour la plupart des enfants, il sera possible d’aller normalement en cour 

de récréation. Ce n’est qu’en cas de syndrome hémorragique clinique marqué ou 

en période de chute plaquettaire importante (< 20.000/mm3) qu’il faudra 

restreindre l’accès en cour de récréation pour les petits enfants (maternelle et 

primaire).  

 On favorisera, le plus possible, toute activité extrascolaire (classe verte, 

classe de neige) ; pour ce faire, il peut être utile de faire un contrôle de la NFS 

une semaine avant le départ et, si besoin, de prescrire un traitement pour faire 

remonter les plaquettes (corticoïdes ou IGIV). 

 La rédaction de certificats médicaux appropriés est souhaitable et viendra 

appuyer ces recommandations. 

2. SPORTS  [89] 

 La poursuite de la pratique d’un sport et la participation aux cours 

d’éducation physique est possible. 

 Les enfants ayant un taux de plaquettes > 50.000/mm3 ne doivent avoir 

pratiquement aucune restriction. 

 Pour des thrombopénies < 50.000/mm3, beaucoup d’activités sportives 

peuvent être poursuivies en sachant qu’en cas de « poussée » clinique 



Purpura thrombopénique auto-immun de l’enfant, a propos de 26 cas 

142 
 

(apparition ou aggravation de signes hémorragiques) une contre-indication 

temporaire devra être respectée. 

 Certaines de ces activités sportives doivent être aménagées; par exemple : 

- natation possible mais éviter les plongeons et la pratique de l’apnée 

- utilisation de protections adaptées: exemple port d’un casque (vélo, 

ski,…)  

 Seuls les sports les plus traumatiques sont déconseillés; exemple : rugby, 

sports de combat, équitation « sportive »,… 

 Dans tous les cas, la pratique du sport devra être encadrée ce qui implique 

une information des éducateurs sportifs ou entraineurs par les parents et la 

rédaction de certificats médicaux d’absence de contre-indication hématologique 

à la pratique du sport par le médecin référent. 

3. Vacances et voyages [89] 

 Les vacances en France et dans tout pays ayant un système de santé 

comparable ne doivent pas être limitées.  

 Les séjours dans les pays à faible niveau sanitaire sont à déconseiller. Si 

ce voyage ne peut être différé, le rapport bénéfice/risque d’éventuelles 

vaccinations utiles sera à réévaluer au cas par cas. 

 Il peut être utile de faire un contrôle de la NFS une semaine avant le 

départ et, si besoin, de prescrire un traitement pour faire remonter les plaquettes 

(corticoïdes ou IGIV) ; un tel traitement peut ici être indiqué pour des 

thrombopénies plus modérées qu’habituellement. 

Dans tous les cas, l’enfant devra avoir avec lui une synthèse médicale 

précisant l’histoire de sa maladie et les coordonnées du médecin référant, les 

traitements habituellement efficaces à mettre en œuvre; il devra aussi emporter 
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sa carte de groupe sanguin et de quoi traiter un épisode thrombopénique pendant 

le séjour (corticoïdes à l’idéal ou IGIV si le PTI ne répond pas aux corticoïdes). 

4. Vaccinations [89] 

D’une manière générale les vaccinations sont temporairement contre 

indiquées compte tenu : 

- du risque d’aggravation de l’auto-immunité ; 

- de l’impact d’éventuels traitements immunosuppresseurs 

La reprise des vaccins est possible après 1 an de guérison. 

Il faut noter néanmoins : 

- que si un lien entre vaccination et survenue d’un PTI est documentée (les 

vaccins les plus à risque sont a priori les vaccins vivants (ROR) et la 

vaccination contre le VHB), la contre-indication des vaccinations chez 

un enfant atteint de PTI repose sur un consensus professionnel mais ne 

peut être supporté par des données de la littérature autres que de très 

rares observations cliniques ; 

- l’indication de chaque vaccination devra donc être évaluée en fonction 

du rapport bénéfice/risque et de la durée d’évolution : 

 pour les PTIA, il est en règle facile de repousser une injection de 

rappel compte tenu d’une certaine sécurité dans le rythme prévu 

des rappels vaccinaux ; 

 pour les PTIC, on pourra s’aider des titres d’AC post-vaccinaux.  
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Chez un enfant potentiellement non protégé et exposé à un risque de 

tétanos, une injection de gamma-antitétaniques peut être indiquée (tenir compte 

de la numération plaquettaire).  

En cas de splénectomie programmée, il faut faire les vaccins contre le 

pneumocoque, les méningocoques A et C et l’hæmophilus (si non protégé). 
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Conclusion 
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Le purpura thrombopénique immunologique (PTI) est l’affection non 

maligne la plus fréquente responsable d’une thrombopénie chez l’enfant. 

C’est une maladie auto-immune caractérisée par une destruction 

périphérique des plaquettes par des auto-anticorps. Sa survenue peut constituer 

une urgence hématologique, en particulier lorsqu’il existe un syndrome 

hémorragique cutanéo-muqueux important et/ou viscéral. 

Les complications hémorragiques graves sont cependant rares et 

responsables d’une mortalité inférieure à 5%. 

Le diagnostic de PTI reste un diagnostic d’élimination. Il n’y a pas de test 

biologique fiable permettant d’affirmer le diagnostic de PTI, celui-ci repose sur 

un faisceau d’arguments cliniques et biologiques.  

Le pronostic du PTI est principalement conditionné par l’importance du 

syndrome hémorragique et non par la numération plaquettaire. La survenue 

d’accidents hémorragiques graves peut mettre en jeu le pronostic vital. 

Ses risques évolutifs qui inquiètent la famille et le médecin sont le passage 

à la chronicité et l’hémorragie intracrânienne quoique très rare (< 2 %). 

Le traitement des formes aiguës repose en première ligne sur la 

corticothérapie et les IGIV dans les formes sévères. En cas de passage à la 

chronicité, la splénectomie demeure le traitement de référence. La meilleure 

compréhension de la physiopathologie du PTI a permis le développement de 

nouvelles voies thérapeutiques en particulier l’anticorps monoclonal anti-CD20 

(Rituximab) et les agonistes du récepteur de la thrombopoïétine qui vont très 

probablement modifier la prise en charge des enfants atteints de PTI, notamment 

diminuer le recours à la splénectomie.  
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PTIC de l’enfant 

Synthèse du bilan effectué 

I. Avoir exclu les diagnostics suivants : 

1. Thrombopénies constitutionnelles et en particulier celles qui sont les plus 

difficiles à identifier sur le plan cytologique : 

a. thrombopénies liées à l’X (XLT) 

b. thrombopénies par mutation du gène MYH9 (anomalie de 

MayHegglin et syndromes de Sebastian, de Fechtner et d’Epstein) 

c. formes chroniques de PTT par déficit génétique en ADAMS13 

d. syndrome CATCH22 

2. Une thrombopénie centrale 

3. Maladies générales : 

a. hépatopathies : hypertension portale, maladie de Wilson, hépatites 

chroniques 

b. angiomes et angiomatoses 

c. maladies de surcharge (Gaucher) 

d. autres causes d’hypersplénisme 

e. sarcoïdose 

II. Avoir identifié que le PTI s’intègre dans un cadre plus large : 

1. Maladies auto-immunes 

a. lupus 

b. Evans 

c. Sjögren 

d. Syndrome des anti-phospholipides 

2. Déficits immunitaires 
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a. WAS (Wiskott Aldrich Syndrom)  

b. Déficits isolé en lymphocyte T 

c. Déficits isolé en lymphocyte B 

d. ALPS (Auto-immune lymphoproliferative syndrom) 

3. Infections virales (VIH, VHB, VHC, EBV) 

4. Infection par Helicobacter pylori 
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Résumé 
Titre : Purpura thrombopénique auto-immun de l’enfant, a propos de 26 cas 

Auteur : KHEDRAOUI YASSINE 

Rapporteur : Pr. THAMI BENOUACHANE 

Mots-clés : purpura thrombopénique, enfant, corticothérapie, immunoglobulines 
intraveineuses 

Le purpura thrombopénique auto-immun (PTAI) représente la principale cause de 
thrombopénie périphérique chez l'enfant. Le diagnostic reste d’élimination et nécessite la 
confirmation d’une thrombopénie périphérique isolée.  

Le traitement est basé sur la corticothérapie et les immunoglobulines intraveineuses en 
première ligne. La splénectomie reste le traitement de référence en cas de PTAI chronique 
associé au syndrome hémorragique. De nouvelles voies thérapeutiques et en particulier les 
anticorps monoclonaux anti-CD20 et les agonistes du récepteur de la thrombopoïétine sont en 
cours de développement.  

Notre travail concerne 26 cas de PTAI qui ont été colligés en 04ans dans le service de 
pédiatrie IV à l’hôpital d’enfants de Rabat. Ce travail a pour objectif de faire le point sur sa 
physiopathologie, son diagnostic et sa prise en charge thérapeutique. L’âge médian des 
patients a été de 4ans 2mois avec un sexe ratio de 0,44. Le mode d’apparition brutal des 
symptômes a été prédominant et le purpura a été le principal symptôme observé, associé aux 
hémorragies muqueuses dans 40% des cas.  

Quatre patients ont fait l’objet d’une abstention thérapeutique. Vingt-deux patients ont 
été traités par corticothérapie et ou immunoglobulines IV. Douze patients ont eu une 
rémission complète et trois ont rechuté. Un seul malade est décédé suite à un hématome 
frontal. Parmi les 26 cas étudiés, il y a eu 14 cas de formes aigues, les cas restants ont été 
perdus de vue avant le délai de 12 mois. 

Malgré ces progrès thérapeutiques, la prise en charge justifie la mise en place d’un 
réseau de centres de référence et de compétences permettant ainsi aux patients d’avoir accès à 
une prise en charge spécialisée et personnalisée.  
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Abstract 

Title: Immune thrombocytopenic purpura in children about 26 cases  

Author: KHEDRAOUI YASSINE 

Rapporteur : Pr. THAMI BENOUACHANE 

Key-words: Thrombocytopenic purpura, Child, corticosteroids, 

Intravenous immunoglobulin 

Immune thrombocytopenic purpura (ITP) is the leading cause of thrombocytopenia 
device of child. The diagnosis remains disposal based on the confirmation of isolated 
peripheral thrombocytopenia acquired. 

Treatment is mainly based on corticosteroids and intravenous immunoglobulin 
frontline. Splenectomy remains the référence treatment in chronic ITP patients associated 
with hemorrhagic syndrome. New therapeutic pathways and in particular anti-CD20 
monoclonal antibodies and agonists of the thrombopoietin receptor are being developed. 

Our work involves 26 cases of ITP which were collected in 04 years in the IV pediatric 
ward of the Rabat children's hospital. This work aims to take stock of its pathophysiology, 
diagnosis and therapeutic management. The median age of patients was 4 years 2 months with 
a sex ratio of 0.44. The brutal manner of appearance of symptoms was predominant (73%) 
and purpura was the primary symptom observed, mucosa-associated bleeding in 40% of 
cases. 

Four patients were the subject of a therapeutic abstention. Twenty two patients received 
corticosteroids and or intravenous immunoglobulin. Twelve patients had complete remission 
and three cases had a relapse. One death was noted secondary to a right frontal hematoma 
with early engagement in falcoriel. Of the 26 cases are studying, there were 53.8% of acute 
cases. The remaining cases (46.2%) were lost to follow before the period of 1 year. 

Despite this progress, the ITP management is paradoxically become more complex and 
justify the establishment of a reference center network and expertise thus enabling patients to 
have access to a specialist in taking charge and personalized. 
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 

لأ 

 

لأ 

لأ. 

 



لألألإ

  .  لأ        

لأ. 
    لأ    CD20    

  .      26    

لأIV  لأ

. 

      4      0.44.  

لأ

لأ40 

4لإ

         12     3

لإ2653.8%  

لأ. 

لإ

لإ        

 . 

 
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Serment d'Hippocrate 

AAuu  mmoommeenntt  dd''êêttrree  aaddmmiiss  àà  ddeevveenniirr  mmeemmbbrree  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee,,  jjee  
mm''eennggaaggee  ssoolleennnneelllleemmeenntt  àà  ccoonnssaaccrreerr  mmaa  vviiee  aauu  sseerrvviiccee  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  ttrraaiitteerraaii  mmeess  mmaaîîttrreess  aavveecc  llee  rreessppeecctt  eett  llaa  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  qquuii  lleeuurr  ssoonntt  

dduuss..  

  JJee  pprraattiiqquueerraaii  mmaa  pprrooffeessssiioonn  aavveecc  ccoonnsscciieennccee  eett  ddiiggnniittéé..  LLaa  ssaannttéé  ddee  mmeess  

mmaallaaddeess  sseerraa  mmoonn  pprreemmiieerr  bbuutt..  

  JJee  nnee  ttrraahhiirraaii  ppaass  lleess  sseeccrreettss  qquuii  mmee  sseerroonntt  ccoonnffiiééss..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  ppaarr  ttoouuss  lleess  mmooyyeennss  eenn  mmoonn  ppoouuvvooiirr  ll''hhoonnnneeuurr  eett  lleess  nnoobblleess  

ttrraaddiittiioonnss  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee..  

  LLeess  mmééddeecciinnss  sseerroonntt  mmeess  ffrrèèrreess..  

  AAuuccuunnee  ccoonnssiiddéérraattiioonn  ddee  rreelliiggiioonn,,  ddee  nnaattiioonnaalliittéé,,  ddee  rraaccee,,  aauuccuunnee  

ccoonnssiiddéérraattiioonn  ppoolliittiiqquuee  eett  ssoocciiaallee  nnee  ss''iinntteerrppoosseerraa  eennttrree  mmoonn  ddeevvooiirr  eett  mmoonn  

ppaattiieenntt..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  llee  rreessppeecctt  ddee  llaa  vviiee  hhuummaaiinnee  ddééss  llaa  ccoonncceeppttiioonn..  

  MMêêmmee  ssoouuss  llaa  mmeennaaccee,,  jjee  nn''uusseerraaii  ppaass  ddee  mmeess  ccoonnnnaaiissssaanncceess  mmééddiiccaalleess  dd''uunnee  

ffaaççoonn  ccoonnttrraaiirree  aauuxx  llooiiss  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  mm''yy  eennggaaggee  lliibbrreemmeenntt  eett  ssuurr  mmoonn  hhoonnnneeuurr..  

  



 

 

  

 
 بسم ا الرحمان الرحيم

 أقسم با العظيم

  الطبية أتعهد علانية:الطبية أتعهد علانية:  هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنةهذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنةفي في 

  .بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية.بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية  
  .وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه.وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه  
   .وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول. وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول  
  .وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي.وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي  
  من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب.من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب.  وأن أحافظ بكل ما لديوأن أحافظ بكل ما لدي  
  .وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي.وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي  
  .وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي.وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي  
  .وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها.وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها  
  يق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد.يق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد.وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطروأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطر  
  .بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي.بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي  

.وا على ما أقول شهيد  



 

 

 


