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cytopénies auto-immunes de I'enfant

PURPURA THROMBOPENIQUE IDIOPATHIQUE AIGU DE L’ENFAN T : QUEL
BILAN INITIAL EFFECTUER ?

Le purpura thrombopénique idiopathique (PTI) aiggt B cause la plus fréequente de
thrombopénie aigle chez I'enfant, il est évoquéadeva présence d’'un tableau clinique et
biologique concordant, aprés exclusion des autiaseas. Le pic d’age de survenue est entre 2
et5 ans.

Le cas de I'enfant agé de moins de six mois nesabordé ci-dessous.

| - UNE ETUDE COMPLETE DE L’ANAMNESE PERSONNELLE ET FAMILIALE
EST INDISPENSABLE.

Elle permet :

D’affirmer I'absence d’antécédents évocateurs de thmbopénie constitutionnelle :

- recherche de manifestations hémorragiques (notamrapres intervention
chirurgicale) et/ou de thombopénie, antérieuresz ¢lenfant et/ou sa famille

- existence de signes ou pathologie associés a mmstathrombopénies
constitutionnelles: infections a répétions pouva@wbquer I'existence dun
déficit immunitaire et/ou eczéma (syndrome de Wiskddrich), anomalies
constitutionnelles ( malformations osseuses, dyphier faciale, retard de
développement, surdité, cataracte, etc... ), népkingpa

D’affirmer I'absence de signes associés susceptibld’évoquer une hémopathie maligne,
notamment de douleurs osseuses, fievre inexpliquée

De rechercher des facteurs déclenchants
- infection virale dans les 3 & 6 semaines précédente
- vaccination dans les 6 semaines précédentes (R@Rnment)
- prise récente de médicaments ou de toxiques
De rechercher des antécédents familiaux d’autoimmuité
De décrire les circonstances d’apparition du syndnme hémorragique typiquement
d’apparition rapide en 24 a 48 heures.

Il - EXAMEN CLINIQUE DOIT ETRE COMPLET.

Il permet :

D’affirmer I'absence d’anomalie clinique, en dehors du syndrome hémorragique et
d’éventuelles hémorragies visceérales :

» absence d’anomalies évocatrices de thrombopénie aditutionnelle (cf supra)

e absence de syndrome tumoral évocateur d’hémopathie: adénopathie,
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splénomégalie, hépatomégalie
» absence d’hypertension artérielleévocatrice de syndrome hémolytique ou urémique

D’apprécier la gravité du syndrome hémorragique:

* description de la sémeiologie hémorragique : samgpmé cutané pur (pétéchial,
ecchymotique), cutanéo-muqueux, avec épistaxigchids ou bulles hémorragiques
intrabuccales, hématurie, rectorragie,...Le scorednégique de Buchanan peut étre
établi (annexe)

* recherche d’hémorragie viscérale : céphalée, anentd I'examen neurologique,
douleur abdominale etc...

- LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

Les examens nécessaires

La numération formule sanguineavec numération plaguettaire est 'examen de eat& qui
met en évidence une thrombopénie isolée, définieumataux de plaquettes inférieur a
150x10/I. L'affirmation de la thrombopenie necessite umése de sang "macro”. La
thrombopénie est strictement isolée sans atteggeadtres lignées sanguines (notamment pas
de macrocytose, évocatrice d’anomalie de I'érythiege)
En l'absence de syndrome hémorragique, une faussenbopénie par agglutination
provoquée par I'anticoagulant EDTA doit étre impiement éliminée.

L’examen du frottis sanguin est indispensable. Il permet :

o daffirmer la normalité de la taille des plaquet{esrmes : 7-12 fl). On peut
cependant observer des plaquettes de taille usyggtrieure a la normale dans
un PTI, mais pas de plaguettes géantes

Le volume plaquettaire moyen (VPM) peut étre simespar les automates en cas

de thrombopénie profonde et doit étre spéciquenhemiandé au cytologiste

o daffirmer la normalité de la morphologie de lanée plaquettaire et de toutes
les autres lignées sanguines

o d’éliminer la présence de schizocytes et de callateormales.

En fonction du contexte clinique :
o L’étude du groupe sanguin phénotypéen cas de syndrome hémorragique
sévére
o Un scanner cérébralou une IRM en urgence en cas de céphalées ou autre
symptomatologie neurologique.
o Uneéchographie abdominaleen cas de douleur abdominale, d’anomalie de la
palpation abdominale, ou d’hématurie.

Les examens recommandés
» La réalisation din myelogramme (sous antalgiques et prémédicati@vant
un traitement par corticoides est recommandée pour éliminer une leucémie
aigué. Ce myélogramme peut étre fait dans un déldi2h apres le début de la
corticothérapie si celle ci est débutée de gartebsience de réalisation d'un
myélogramme est cependant possible si un clinisemor et un cytologiste
expérimenté confirment la normalité de I'exameniglie et de la NFS avec
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frottis sanguin. Cette décision doit alors étraiangntée dans le dossier
» La numération du taux de réticulocytes afin d ‘éliminer une hémolyse
compensée
» L’étude de la coagulationTP, TCA, fibrinogéne) pour éliminer un syndrome
de consommation, une maladie de Willebrand ou Ila&sgmce d'un
anticoagulant circulant.
» La recherche d’'unerotéinurie et/ou une hématurie par bandelette urinaire,
et un dosage de [@éatinine sanguinepour ne pas méconnaitre un syndrome
hémolytique et urémique.
Une sérothéqueavant perfusion d'immunoglobulines doit étre fasteelle est
réalisable localement.
La recherche dfacteurs anti nucléaires (FAN)surtout apres I'age de 8 ans.
La serologie HIV si il existe des facteurs de risque d’infection
Un fond d'ceil surtout en cas de céphalées ou autre signe ngiquéo
anormal, de syndrome hémorragiqgue sévere et/olnrdenbopénie sévere (<
20 000/mn).

VVV V¥V

< Les examens inutiles :

» Le myélogramme chez un enfant présentant des sighegues et
biologiques typiques de PTAI aigu chez qui uneicotihérapie n’est pas
indiquée

» Les sérologies virales autres que la sérologies(¢fldupra)

» La recherche d’anticorps antiplaquettes si le diatio de PTAI aigu est
typique.

En cas de doute diagnostique, la mise en évidetamgtodanticorps
sériques ou fixés par la méthode de capture amgjgen(MAIPA) est
spécifique. La recherche des auto-anticorps fixedaeplus interessante a
faire car plus souvent positive que la recherchigse, mais n’est réalisable
qu'avec un taux de plaquettes supérieur & 30 008/mm

» La recherche d’anticorps anti-DNA (la rechercheF@éN est une méthode
de screening suffisante pour le diagnostic de ld@pythémateux diséminé),
d’auto-anticorps d’organe

& |es examens contre-indiguégisque de complication hémorragique) :
» la ponction lombaire
» le temps de saignement
» tout geste invasif en général
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Annexe

SCORE de BUCHANAN

- Aucun signe.

- Peau : >100 pétéchies ou > 5 ecchymoses (> 3 cm de

Moyen / peu sévere diamétre).
- Muqueuses : normales.

- Saignement des muqueuses nécessitant un geste ou

Sévere 7 3 .
suspicion hémorragie interne.

J Pediatr, 2002, 141: 683-8
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