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ADN    : Acide désoxyribonucléique. 
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ALAT    : Alanine transaminase. 
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ATCDs   : Antécédents. 

β2-GP   : Béta-2-glycoprotéine. 

BAFF    : B Cell Activating Factor of the TNF family. 

CDC    : Cytotoxicité dépendante du complément. 

CD8    : Cluster of differentiation 8. 

CIVD    : Coagulation Intravasculaire Disséminée. 

CMV    : Cytomégalovirus. 

CRP    : C réactive protéine. 

DICV    : Déficit immunitaire commun variable. 

EBV    : Epstein Barr Virus. 

EDTA    : Ethylène diamine tétra-acétique. 

ELISA    : Test immuno-enzymatique. 

EPS    : Electrophorèse des protéines sériques. 
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GB    : Globule blanc. 
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HLA    : Antigène des leucocytes humains. 
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HPA    : Allo-antigènes plaquettaires humains. 

HPM    : Hépatomégalie. 

HTA    : Hypertension artérielle. 

IFN    : Interferon. 

Ig    : Immunoglobuline. 

IgIV    : Immunoglobuline Intra veineuse. 

IL    : Interleukine. 

LA    : Leucémie aiguë. 

LB    : Lymphocytes B. 

LES    : Lupus érythémateux systémique. 

LLC    : leucémie lymphocytaire chronique.  

LT    : Lymphocytes T. 

MAIPA   : Antibody-specific Immobilization of Platelet Antigens. 

MAT    : Microangiopathie thrombotique. 

MHCII   :complexe majeur d'histocompatibilité de classe II. 

MICA    : Gène A associé au complexe majeur d’histocompatibilité de  

classe I. 



NFS    : Numération formule sanguine. 

NK    : Natural Killer. 

PNDS    : Protocole national de diagnostic et de soins. 

PR    : Purpura rhumatoïde. 

PTI    : Purpura thrombopénique immunologique. 

RAI    : Recherche d’agglutinines irrégulières. 

RR    : Risque relatif. 

Sd    : Syndrome. 

SLP   : Syndromes lymphoprolifératifs. 

SPM    : Splénomégalie. 

TCA    : Temps de céphaline activée. 

Th    : T helper.  

TP    : Taux de prothrombine. 

TPO    : Thrombopoïétine. 

TSH    : Thyroid Stimulating Hormone. 

VHB    : Virus hépatite B. 

VHC    : Virus hépatite C. 

VIH    : Virus d’immunodéficience humaine. 
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Le purpura thrombopénique immunologique (PTI) anciennement nommé « purpura 

thrombopénique auto-immun » (PTAI) ou « idiopathique » et qui dans la nouvelle 

terminologie est parfois nommé « thrombopénie immunologique » est une maladie auto-

immune acquise qui est définie par unediminution du taux des plaquettes dans le sang en 

dessous de 100 000/mm3 [1]. 

Le PTI peut être classé en deux sous-types : le PTI primaire lorsqu'aucune cause 

secondaire n'esttrouvée et le PTI secondaire lorsqu'il y a une maladie sous-jacente [2, 3]. 

La pathophysiologie de la thrombocytopénie immunitaire est complexe et 

hétérogène [4]. Le concept traditionnel est que les plaquettes recouvertes d'anticorps sont 

détruites prématurément dans la rate, le foie ou les deux, par interaction avec les 

récepteurs Fcγ7 [5, 6]. 

Le début de la maladie est souvent insidieux chez l’adulte, et l’examen physique 

est généralement pauvre. 

Il n’existe aucun test diagnostique spécifique. Le PTI est un diagnostic 

d’élimination qui repose sur un faisceau d’arguments cliniques et biologiques. 

L’objectif majeur du traitement est d’obtenir un taux optimal de plaquettes avec un 

minimum d’effets secondaires.  

Plusieurs moyens thérapeutiques sont employés dans le traitement du PTI dont la 

corticothérapie qui est indiquée en première intention.  

En pratique, le recours à une corticothérapie prolongée au-delà de la durée 

recommandée est fréquent et est justifié  par plusieurs raisons notamment le problème 

d’accès au reste de l’arsenal hérapeutique.  



Le purpura thrombopénique idiopathique. 
 
  

 

3 
 

La stratégie thérapeutique comprend aussi l’éducation thérapeutique qui a pour 

but d’informer le patient sur les situations à risque et les signes d’alerte tout en 

permettant une bonne qualité de vie. 

Le suivi est clinique et paraclinique et aura pour objectif d’apprécier l’évolution de 

la maladie et de dépister et prendre en charge précocement les complications.  

L’objectif de cette étude est de réaliser une revue actualisée de la littérature sur 

cette maladie et de rapporter dans une deuxième partie les cas de PTI répertoriés sur le 

registre du service de médecine interne, hôpital Arrazi. 
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I. 

Nous avons réalisé une étude rétrospective portant sur 59 patients atteints de 

purpura  thrombopénique idiopathique pris en charge dans le service de Médecine Interne 

à  l’Hôpital Arrazi du centre hospitalier universitaire Mohammed VI de Marrakech sur une  

période de 15 ans allant de 2004 à 2019. 

Patients : 

II. 

1. 

Méthodes : 

Critères d’inclusion

Les patients inclus dans cette étude :  

 :  

 Ayant un purpura thrombopénique immunologique primaire ou secondaire.  

 Ayant été hospitalisés au service de Médecine Interne à l’Hôpital Arrazi de 

Marrakech.  

 Entre 2004 et 2019. 

 Dont l’analyse des critères cliniques, paracliniques a permis de conclure au 

diagnostic et au suivi de PTI.  

2. 

 Les patients exclus de cette étude sont les enfants (< 11 ans).  

 Les dossiers incomplets ou inexploitables ont été exclus. 

Critères d’exclusion :  

3. 

 Le recueil des données a été effectué par analyse du registre deservice de 

médecine interne à l’Hôpital Arrazi du centre hospitalier universitaire Mohammed VI de 

Marrakech , suivis pour PTI.  

Recueil des données :  

Cinquante neuf observations sont étudiées et analysées. Pour chaque patient, une 

fiche d’exploitation a été établie comportant les données épidémiologiques, les 
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manifestations cliniques et biologiques, ainsi que les traitements reçus et les aspects 

évolutifs. (Annexe 1) 

4. 

Pour chaque dossier exploitable nous avons étudié : 

Paramètres étudiés : 

 Données démographiques : L’identité, l’âge, le sexe. 

 Antécédants personnels et familiaux. 

 Données cliniques :  

Tous nos patients ont bénéficié d’un examen clinique complet ayant comme buts : 

 Préciser l’intensité et l’étendu du syndrome hémorragique.  

 Evaluer le retentissement du syndrome hémorragique.  

 Rechercher des signes associés. 

 Données Paracliniques : 

 Parmi les examens paracliniques réalisés chez nos patients :  

 Numération formule sanguine.   

 Bilan d’hémostase : TP, TCA, Fibrinogène.  

 Sérologies : VIH, HVB, HVC avec bilan hépatique. 

 Bilan immunologique : Anticorps anti-nucléaires, Anticorps anti-

phospholipides. 

 Myélogramme.  

 Modalités thérapeutiques : 

L'arsenal thérapeutique employé comprend :  

 Corticothérapie 

 Immunoglobulines IV 

 Immunosuppresseur  

 Rituximab 

 Splénectomie 
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 Evolution. 

5. 

L’analyse des données est effectuée en utilisant le logiciel Excel 2016. Nous avons 

effectué une analyse descriptive des caractéristiques sociodémographiques, cliniques, 

biologiques,  thérapeutiques et évolutives des patients. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Analyse des données :  
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I. 

Nous avons colligé 59 dossiers sur une période de 15 ans (2004-2019).   

Profil démographique :  

1. 

L’âge moyen de nos patients est de 41,47 ans avec des extrêmes allant de 11 à 71 ans. 

Un maximum de fréquence est observé dans la tranche d’âge comprise entre 26 et 41 ans 

(Figure 1). 

Age:  

 

2. 

Figure 1: Répartition des patients selon les tranches d’âge. 

Notre série a compris 33 femmes et 26 hommes soit respectivement 55,93% et 

44,07%. Le sexe ratio F/H est 1.27 (Figure 2). 

 

Sexe:  
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3. 

Figure 2: Répartition des patients selon le sexe. 

Les femmes sont les plus touchées dans toutes les tranches d’âge à l’exception de la 

tranche de 27-41 ans ( 8 femmes et 8 hommes ). (Figure 3) 

Relation entre l’âge et sexe : 

 

 

Figure 3: Répartition des cas selon le sexe et les tranches d’âge. 
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II. 

1. 

Profil clinique  

Dans notre série (Figure 4), 36 patients ont été hospitalisés pour investigation 

diagnostique et prise en charge thérapeutique d’un syndrome hémorragique alors que 23 

patients ont été hospitalisés pour investigation diagnostique d’une thrombopénie découverte 

fortuitement. 

Circonstances de découverte : 

Tableau I  : Les circonstances de découverte fortuite d’une thrombopénie. 

Les circonstances de découverte fortuite d’une thrombopénie 

Un bilan pré thérapeutique 

Une cure chirurgicale d’une fistule anale 

Bilan pré opératoire d’une hernie inguinale 

Bilan de contrôle d’une rectocolite hémorragique 

Bilan pré opératoire d’un fibrome utérin 

Bilan d'une polyarthralgie inflammatoire 

Bilan pré PBR à visée étiologique dans le cadre d’une IR 

Bilan étiologique d’un syndrome tumoral 

Bilan étiologique d’un syndrome fébrile 

 



Le purpura thrombopénique idiopathique. 
 
  

 

12 
 

 

2. 

Figure 4: Répartition des patients selon le mode de découverte. 

2.1 

Le syndrome hémorragique : 

Sur le plan clinique, les hémorragies cutanées sont les plus observées (Figure 6) : 

Les signes hémorragiques : 

Tableau II: Les signes hémorragiques au coours du PTI. 

 
Saignement cutané  

Purpura ecchymotique : 21 cas. (35,6%) 
Purpura pétéchial : 13 cas. (22,03% 

 
Saignement muqueux 

Épistaxis : 17 cas. (28,81%) 
Gingivorragies : 17 cas. (28,81%) 
 Bulles hémorragiques endobuccales : 0 cas.  

Saignement gastro-intestinal  Rectorragies : 2 cas. (3,39%) 
 Méléna : 2 cas. (3,39%) 
 Hématémèse : 1 cas. (1,69%) 

Saignement urinaire  Hématurie : 5 cas. (8,47%) 
Saignement génital Méno/Métrorrhagie : 4 cas. (6,78%) 
Saignement au fond d’œil  1 cas. (1,69%) 

 

syndrome hémorragique
découverte fortuite
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2.2 

Figure 5: Répartition des patients selon les signes hémorragiques. 

Le score hémorragique de Khellaf [14] : 

Tableau III  :Les scores hémorragiques de Khellaf  dans notre série. 

Score 
hémorragique 

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 16 

Nombre de 
cas 

23 1 2 4 4 2 2 2 6 2 3 2 1 3 1 2 

Pourcentage % 38,39 1,66 3,33 6,66 6,66 3,33 3,33 3,33 8 9 10 11 12 13 14 16 
 

 

Figure 6: Courbe représentant le score hémorragique. 
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3. 

Le syndrome tumoral retrouvé chez les patients est fait de (Figure 7) : 

Le syndrome tumoral : 

 Splénomégalie : 7 cas.  

Une étiologie a été retrouvé dans 4 cas : Le syndrome de Gougerot-Sjögren, la maladie 

de Gaucher, lupus érythémateux systémique et l’hypertension portale secondaire à une 

hépatite chronique B. 

 Hépatomégalie : 2 cas.  

Les étiologies retrouvées sont les suivantes: Lymphome de Hodgkin (1 cas) et l’origine  

médicamenteuse (1 cas). 

 Adénopathies : 4 cas.  

Une étiologie a été retrouvée dans 2 cas : Lymphome de Hodgkin et l’origine  

médicamenteuse. 

 

 

Figure 7: Répartition des patients selon le syndrome tumoral. 

0 1 2 3 4 5 6 7 8
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III. 

1. 

Profil biologique  

Une numération de formule sanguine avec un taux de plaquettes a été demandée chez 

tous les malades. 

Numération de formule sanguine 

1.1 

La valeur minimale de thrombopénie retrouvée au diagnostic était de 1000/mm³. La 

valeur maximale était de 123000/mm³. On a estimé la valeur médiane de la thrombopénie 

au diagnostic à 48893/mm³. Seulement 13 contrôles sur tube citraté ont été effectués.  

Plaquettes : 

 

1.2 

Figure 8: Répartition des patients selon les valeurs de la thrombopénie initiale. 

La majorité des patients (47%) présentent une thrombopénie comprise entre  

1000 et 31500 /mm³ au moment du diagnostic. 

On a retrouvé 19 cas d’anémies dont :13 cas d’anémie hypochrome microcytaire et 6 

cas d’anémie normochrome normocytaire. 
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1.3 

On a noté : 12 cas de lymphopénie, 9 cas de neutropénie et  12 cas d’hyperleucocytose 

à polynucléaires neutrophiles. 

1.3. Globules blancs : 

2. 

Le bilan a été réalisé chez 36 patients. Un TP bas a été retrouvé chez 3 patients 

(8,33%). 

Aucune anomalie n’a été détectée concernant le TCA et le fibrinogène.  

Bilan d’hémostase : TP, TCA, Fibrinogène 

3. 

Le frottis sanguin a été réalisé chez 5 patients. Aucune anomalie n’a été retrouvée.  

Frottis sanguin :  

4. 

Un myélogramme a été réalisé chez 36 patients. On retrouve (Figure 8) une moelle 

hypoplasique dans 2 cas (5,56%), une moelle normale dans 13 cas (36,11%) et une moelle 

riche, réactionnelle, nombreux mégacaryocytes dans 21 cas (58,33%). 

Myélogramme : 

 

Figure 9: Résultats des myélogrammes. 

5,56%

36,11%58,33%

0
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5. 

Le bilan hépatique (ASAT/ALAT) a été demandé chez tous les patients. Une cytolyse 

hépatique a été détectée chez 5 patients, secondaire à :Une prise médicamenteuse 

chronique (2 cas), une hépatite chronique B, un Hellp syndrome, à un syndrome de 

Gougerot-Sjögren dans 1 cas. 

Bilan hépatique : 

6. 

Les sérologies VIH/HVB/HVC ont été demandées systématiquement chez tous les 

patients de notre série. Toutes les sérologies VIH étaient négatives. Six sérologies d’HVB et 4 

sérologies  d’HVC étaient positives. 

Sérologies VIH/HVB/HVC : 

7. 

Elle a été demandée chez 47 patients. Trente six échographies abdominales (76,60%) 

étaient normales et 11 échographies (23,40%) ont détecté les anomalies suivantes : 

splénomégalies : 8 cas (72,72%), hépatomégalie : 5 cas (45,45%) et adénopathies profondes : 

1 cas (9,09%). 

Echographie abdominale : 

8. 

Les anticorps antinucléaires ont été demandés systématiquement chez tous les 

patients. 

Onze résultats étaient positifs à type de : anti-DNA natif (9 cas), anti-SSA et anti-SSB  

(2 cas).   

Bilan immunologique : 
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En ce qui concerne les anticorps anti-phospholipides, ils ont été demandés chez 15 

patients.  

 

Tableau IV : Résultats du bilan immunologique dans notre série. 

Les anticorps Nombre de résultats 
positifs 

Pourcentage 

Anticoagulant lupique 3 cas 20 % 
Ac anti cardiolipine 1 cas 6,67 % 

Ac anti B2-
glycoprotéine 

1 cas 6,67 % 

 

IV. 

1. 

Traitement et évolution : 

Il s’agit de la stratégie thérapeutique recommandée chez 19 patients (32,2%) en 

association du traitement étiologique dans certains cas. Les taux de plaquettes pour 

abstention thérapeutique étaient les suivants : valeur minimale : 40000/mm³, valeur 

maximale : 120000/mm³ et le taux moyen de plaquettes pour abstention thérapeutique était 

de 85468/mm³. 

Abstention thérapeutique : 
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Figure 10: Taux de plaquettes pour abstention thérapeutique. 

 

Evolution : 

Tableau V  : L’évolution du PTI secondaire après abstention thérapeutique. 

PTI secondaire à Réponse Délai de réponse 

HVC R complète 2 mois 

HVC R partielle 2 mois 

Hépatite chronique B R partielle 2 mois 

Syndrome de Gougerot-Sjögren R complète 5 mois 

Syndrome de Gougerot-Sjögren R partielle 1 mois 

Prise médicamenteuse  R partielle 1 mois 

Sepsis R partielle 1 semaine 

Hellp syndrome Décès  À l’admission 

 

Tableau VI  : L’évolution du PTI primaire après abstention thérapeutique. 

Réponse Délai de réponse 
 
 

R complète 1 mois 
R complète 1 mois 

[VALEUR] cas
4 cas

8 cas

4 cas

0
1
2
3
4
5
6
7
8
9
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R partielle 

PTI PRIMAIRE 

1 semaine 
R partielle 1 semaine 

R partielle 2 semaines 

R partielle 1 mois 

R partielle 1 mois 
R partielle 1 mois 
R partielle 2 mois 

R partielle 3 mois 
R partielle 3 mois 

 

Parmi ces 19 patients, 4 ont présenté une réponse complète dans un délai qui varie 

entre 1 mois et 5 mois, 14 patients ont présenté une réponse partielle dans un délai de : 1 

semaine (3 cas), 2 semaines (1 cas), 1 mois (5 cas), 2 mois (3 cas), et 3 mois (2 cas), une 

patiente est décédée à l’admission en per-hémodialyse suite à un tableau d’œdème aigu du 

poumon  dans le cadre d’un HELLP syndrome et 1 rechute a été notée après 5 ans. 

2. 
2.1 

Traitement de première ligne : 

 

Corticothérapie :  

40 patients (67,8%) ont reçu des bolus de méthylprednisolone à dose de 15mg/kg/j 

pendant 3 jours. L’évolution à J3 était marquée par une réponse complète chez 4 patients 

(10%), une réponse partielle chez 30 patients (75%) et un échec chez 6 patients (15%). 

Bolus de Méthylprednisolone : 

 

Trente six patients ont bénéficié d’une corticothérapie orale à base de Prednisone à la 

dose de 2mg/kg/j (3 cas) ou 1 mg/kg/j (33 cas) suivie d’une dégression. On a noté une 

réponse complète dans 11 cas (30,55%), une réponse partielle dans 18 cas (50%) et un échec 

Corticothérapie orale : 
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dans 7 cas (19,45%). Huit Rechutes ont eu lieu après : 1 mois (1 cas),1 an (4 cas), 2 ans (1 

cas), 3 ans (1 cas), 5 ans (1 cas).  

 

 

Figure 11 : Délais de réponse complète à la corticothérapie orale. 

2.2 

Figure 12 : Délais de réponse partielle à la corticothérapie orale. 

Elles ont été administrées à dose de 1g/kg/jpendant 2 jours chez 4 patients (6,67%).  

Immunoglobulines IV : 

L’évolution était la suivante :2 réponses partielles après 1 semaine (50%),1 réponse 

complète après 1 mois (25%), et 1 échec (25%). 
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3. 

Figure 13 : Réponses aux immunoglobulines IV. 

 

Huit patients (13,33%) ont bénéficié d’un traitement de deuxième ligne. Le délai par 

rapport à la première ligne varie entre : 2 mois (2 cas), 1 an (3 cas), 2 ans (2 cas) et 7 ans (1 

cas).Les indications étaient les suivantes: corticodépendance à 10 mg dans 2 cas et la 

corticorésistance dans 6 cas.  

Traitement de deuxième ligne :  

3.1 

Six patients ont bénéficié d’1 cure de Rituximab à dose de : 375mg/ m

Rituximab : 

2 

3.2 

selon le 

protocole suivant: 1 perfusion/semaine pendant 4 semaines. Une réponse complète a été 

obtenu chez 2 patients au bout de 4 mois/6mois. 2 patients ont présenté une réponse 

partielle au bout de 1mois/4mois et 2 patients n’ont pas répondu à la cure de Rituximab.  

Immunosuppresseur : 

50%

25%

25%

0

réponse partielle réponse complète échec
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Un patient a bénéficié d’un traitement par azathioprine. Une réponse partielle a été 

obtenue après 4 mois. Un patient a bénéficié d’un traitement par cyclophosphamide ayant 

abouti à une réponse complète après 6 mois. 

4. 

On a eu recours à la splénectomie chez 3 patients (5%).  Il faut noter que la 

splénectomie a été indiquée chez 3 autres patients mais elle a été refusée.  Elle a été utilisée 

en 2ème ligne après un délai de :1 an (1 cas) et 4 ans (1 cas), et  en 3ème ligne après un 

délai de : 1 an (1 cas). Pour ce qui est de l’évolution, tous les patients ont présenté une 

réponse complète suite à la procédure. Le délai de réponse était de : 1 mois, 3 mois et 6 

mois. 1 seul patient a rechuté. Tous les patients ont bénéficié d’une vaccination anti-

pneumocoque et anti-Hæmophilus. 

 

 

La splénectomie : 

V. 

 

Surveillance : 

Les signes hémorragiques n’ont persisté que chez 2 patients. 

Signes hémorragiques : 

 

Aucune complication hémorragique n’a été retrouvée. 

Complications hémorragiques : 

 

1 cas de Diabète cortico-induit 

Effets indésirables du traitement : 

1 cas d’hypertension artérielle 
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1 cas d’Infections cutanées à répétition 

 

 

 

 

 

 

 

 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Le purpura thrombopénique idiopathique. 
 
  

 

25 
 

DISCUSSION 

 
 

 

 

 

 

  

 

 

 

I. 

1. 

Première partie : Revue de la littérature. 

Le purpura thrombopénique immunologique (PTI) anciennement nommé « purpura 

thrombopénique  auto-immun » (PTAI) ou « idiopathique » et qui dans la nouvelle 

terminologie est parfois nommé « thrombopénie immunologique » est une maladie auto-

immune acquise qui est définie par une  diminution du taux des plaquettes dans le sang en 

dessous de 100 000/mm3 [1]. 

Définition 

Selon la cause sous-jacente, le PTI peut être classé en deux sous-types : le PTI 

primaire  lorsqu'aucune cause secondaire n'est trouvée [2] et le PTI secondaire lorsqu'il y a 

une maladie  sous-jacente. Ce dernier comprend des infections : (VIH), hépatite C (VHC) et 

Helicobacter pylori, les  maladies auto-immunes telles que le lupus systémique  



Le purpura thrombopénique idiopathique. 
 
  

 

26 
 

érythémateux (LES), la polyarthrite  rhumatoïde (PR), le syndrome des anticorps anti-

phospholipides et les hémopathies comme la  leucémie lymphocytaire chronique (LLC) [3]. 

2. 

La thrombocytopénie idiopathique (PTI) a une longue histoire. En 1025, Avicenne a 

décrit dans le  Canon de la médecine un patient avec les caractéristiques du PTI mais c’est à 

Paul Gottlieb Werlhof que l’on attribue classiquement la première observation clinique de ce 

que l’on pense être un purpura thrombopénique (1735). En réalité, il faudra attendre la 

découverte des plaquettes par Max  

Schultze (1865) et leur rôle dans l’hémostase par Georges Hayem (1878) et 

Giulio Bizzozero (1882)  pour que progresse la connaissance de la maladie. 

En 1916, Paul Kaznelson (1892-1959), dans un court article publié en allemand décrit  

l’effet de la splénectomie, apportant ainsi un éclairage sur le mécanisme de la maladie 

auquel le siècle écoulé n’a apporté que peu de retouches 

 

Les glucocorticoïdes ont été introduits comme traitement de la maladie en 1949.  

Le terme "idiopathique" est devenu obsolète en 1950 lorsque William Harrington, alors 

boursier en  hématologie à l'Université de Washington, s'est transfusé du sang d'une femme 

atteinte de la maladie dont le nombre de plaquettes n'avait pas augmenté après une 

splénectomie. En quelques heures, le nombre de plaquettes de Harrington est passé de 250 

000 à 3 000 alors qu’aucun changement ne s’est produit  dans les mégacaryocytes de sa 

moelle.  

Harrington a prouvé que le problème du PTI était un facteur sérique qui détruisait les 

plaquettes du  sang périphérique, identifié plus tard comme un anticorps. Ainsi, le "I" de PTI 

est devenu  significatif d’ "immunitaire" plutôt que d’ "idiopathique" [4]. 

Historique 
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D'autres études ont mis en évidence la complexité et l'hétérogénéité de la 

pathophysiologie de la thrombocytopénie immunitaire qui sera traitée en détail dans le 

chapitre physiopathologie.  

3. 

La physiopathologie du PTI est complexe et reste incomplètement comprise (Fig. 1). Le 

concept traditionnel est que les plaquettes recouvertes d'anticorps sont détruites 

prématurément dans la  rate, le foie ou les deux, par interaction avec les récepteurs Fcγ7 [5, 

6]. 

Les auto-anticorps peuvent également induire une destruction prématurée des 

plaquettes par le  complément ou par désialylation [7, 8].   

Physiopathologie 

Cependant, les anticorps antiplaquettes ne sont pas détectés chez près de 50 % des 

patients, ce qui  soulève la possibilité de mécanismes alternatifs de destruction des 

plaquettes. Des anomalies des  cellules T ont été décrites, notamment une déviation des 

cellules T auxiliaires (Th) vers un type 1 (Th1) et un type 17 (Th17) et une réduction du 

nombre et de la fonction des cellules T  régulatrices qui pourraient conduire le processus 

auto-immun [9]. Des études limitées  suggèrent que les cellules CD8 sont également 

impliquées [6]. 
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Figure 14: Mécanismes physiopathologiques du PTI [6]. 
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Légende explicative de la figure : Bien que la physiopathologie de la thrombocytopénie 

immunitaire (PTI) soit incomplètement comprise, on considère que l'événement clé est la 

production d'auto- anticorps anti plaquettes. Ces auto-anticorps ciblent les plaquettes pour 

qu'elles soient détruites par  les macrophages de la rate, du foie, ou des deux, par 

l'activation des récepteurs Fcγ. Ce processus est  contrôlé par la tyrosine kinase (Syk) de la 

rate. Les auto-anticorps peuvent également détruire les plaquettes par d'autres mécanismes 

et inhiber la production de plaquettes par les mégacaryocytes.  

Les antigènes des plaquettes phagocytées sont censés être présentés par le complexe 

majeur d'histocompatibilité de classe II (MHCII) aux récepteurs des cellules T (TCR), stimulant 

ainsi les  cellules T autoréactives. Les modifications observées des cellules T au cours du PTI 

comprennent la  déviation des cellules T auxiliaires (Th) vers des cellules T  auxiliaires de 

type 1 (Th1) et des cellules T  auxiliaires de type 17 (Th17) et une réduction de l'activité des 

cellules T régulatrices et une  augmentation des cellules T cytotoxiques. Quelques études  

suggèrent que les cellules T cytotoxiques  peuvent également détruire ou inhiber 

directement la production de plaquettes. 

L’ensemble des mécanismes seront détaillés dans les paragraphes suivants : 

3.1 
a. 
Destruction périphérique des plaquettes : 

En 1951, Harrington s’était auto-transfusé du sérum d’un patient présentant un PTI et 

avait alors observé une chute de son propre chiffre plaquettaire. Cette expérience permit de 

démontrer la présence d’un facteur thrombocytopéniant dans le sang des patients atteints 

de PTI. Par la suite, il fut découvert qu’il s’agissait d’une IgG.  

Implication de la réponse humorale : 

Ces anticorps sont dirigés contre divers épitopes dont les glycoprotéines de surface 

des plaquettes, en particulier les GPIIbIIIa (récepteur du fibrinogène), GPIb-IX (récepteur du 

facteur Von Willebrand) et GpIaIIa (récepteur du collagène). Les mécanismes induisant la 

production de ces auto-anticorps sont variés. Les plaquettes recouvertes par ces anticorps 

vont être phagocytées, en particulier par les  macrophages spléniques, par fixation sur leur 
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Fc gamma-récepteur (FcγR). Leur dégradation va  générer de nouveaux épitopes qui seront 

présentés aux lymphocytes T. Cela permet la synthèse de  nouveaux anticorps et contribue 

ainsi à leur diversité. En particulier, cela contribue à expliquer  l’existence d’anticorps ciblant 

des épitopes cytoplasmiques. Après présentation de l’antigène aux lymphocytes T, ceux-ci 

s’activent et augmentent l’expression de CD40 ligand. L’interaction CD40- 

CD40 ligand, entraîne une prolifération des lymphocytes B. Par ailleurs, la génèse de 

ces anticorps fait également appel à des mutations somatiques, des phénomènes de 

mimétisme moléculaire et un  défaut d’élimination des lymphocytes B autoréactifs [10]. 

L’action de ces anticorps, en plus de  favoriser la destruction des plaquettes par le système 

réticulo-endothélial, induit également une lyse  plaquettaire, secondaire à une activation du 

complément par les auto-anticorps et par une cytotoxicité cellulaire dépendante des 

anticorps [11].BAFF (B Cell Activating Factor of the TNF family) joue un rôle important dans la 

prolifération, la survie et la maturation des lymphocytes B. Ces concentrations sont plus 

élevées chez les patients présentant diverses pathologies auto-immunes  dont le PTI [12]. 

De plus, l’expression de BAFF-R est très augmentée au sein des cellules mononuclées  de la 

rate. Cela participe à la stimulation lymphocytaire B au cours du PTI. 

b. 

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

destruction par les macrophages spléniques, et dans une moindre mesure par les 

macrophages hépatiques et médullaires (figure 2). 

 

 

Destruction splénique par les macrophages : 
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Légende explicative de la figure : Les plaquettes opsonisées par les anticorps 

antiplaquettes [14] sont internalisées par les macrophages spléniques qui expriment le 

FcγR.Ces plaquettes sont dégradées par les macrophages qui présentent ensuite des 

peptides dérivés de la glycoprotéine plaquettaire aux cellules T CD4

Figure 15: La physiopathologie du PTI [13].  

+ autoréactives qui 

interagissent avec les cellules B, entraînant une hypermutation somatique et un changement 

de classe. Les cellules B autoréactives se différencient en plasmocytes produisant des 

anticorps antiplaquettes [15] qui restent dans la rate ou migrent vers le sang et la moelle 

osseuse. Les auto-anticorps dans le PTI provoquent égalementl'apoptose des 

mégacaryocytes et nuisent à la thrombopoïèse puisque les mégacaryocytes expriment 

également des glycoprotéines plaquettaires telles que gpIIb/IIIa et gpIb/IX [16]. Les cellules 

T positives CD8 circulantes provoquent également une thrombocytopénie par cytotoxicité 

directe [17]. 
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c. Implication de l’immunité cellulaire: 

Perturbation du ratio Th1/Th2 :  

Au cours du PTI, la réponse prédominante Th1 a été démontrée par l’augmentation des 

taux sériques  d’IFN-gamma et d’IL-2. Cela s’accompagne également d’une diminution de la 

réponse Th2, avec une  baisse des sécrétions de d’IL-4, IL-5 et IL-10. L’augmentation du 

ratio Th1/Th2 contribue à la  stimulation de l’immunité cellulaire. Il est également observé 

une hausse des taux d’IL 22 corrélé  à une augmentation du nombre de lymphocytes Th 22 

[18]. Cela contribue à la polarisation des  lymphocytes Th1 et ainsi à la stimulation des 

macrophages et de la phagocytose.  

Rôle des lymphocytes TCD8+ :  

Les lymphocytes T CD8+ jouent un rôle important dans la physiopathologie du PTI par 

la destruction  des plaquettes en périphérie et des mégacaryocytes.  

Rôle des lymphocytes T Helper CD4+ folliculaires : 

Les  lymphocytes T Helper CD4+ folliculaires jouent un rôle important en soutenant la 

différenciation  des  lymphocytes B. En effet, ce sont les principaux producteurs d’IL 21 et 

expriment le CD 40 Ligand.  

En présence d’Il 21 et d’une stimulation CD40, les cellules B spléniques se 

différencient en  plasmocytes sécréteurs des anticorps anti-GPIIbIIIa [19].    

Les lymphocytes T régulateurs sont une sous population de lymphocytes CD4+ de 

phénotype  

Perturbations de la régulation immunologique :  
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CD4+CD25+Foxp3+. Ils ont une capacité immunomodulatrice en inhibant les 

lymphocytes T CD4, CD8  et les lymphocytes B. Au cours du PTI, leur nombre, leur fonction 

dans le sang et la rate ainsi que les  sécrétions de cytokines immunomodulatrices négatives 

sont réduits [20]. 

3.2 

Associé à la destruction périphérique des plaquettes, un défaut de production 

médullaire est également impliqué dans le PTI. Il résulte en partie de la réponse auto-

immune contre les mégacaryocytes, médiée à la fois par les autoanticorps et les  

lymphocytes T cytotoxiques, mais également de l’action de la thrombopoïétine (TPO), dont la  

concentration est anormalement faible. La TPO, qui constitue le facteur de croissance 

principal des  mégacaryocytes, est produite de façon basale par le foie, sa fraction libre étant 

régulée à la fois par la  masse mégacaryocytaire et par la masse de plaquettes gagnant la 

circulation sanguine. Ces deux  paramètres sont normaux au cours du PTI, la thrombopénie 

résultant principalement de la  diminution de la durée de vie des plaquettes. Les taux de TPO 

ne sont donc pas augmentés, et la  destruction périphérique des plaquettes n’est pas 

compensée par une augmentation de la  production médullaire [21]. 

Défaut de production médullaire : 

3.3 

Il est généralement admis parmi les immunologistes que si une susceptibilité 

génétique  peut être nécessaire, elle n'est pas suffisante pour le développement d'une 

maladie auto-immune   chez un individu. Ermann et Fathman, par exemple, notent que la 

concordance pour une  maladie auto-immune est inférieure à 50 % chez les jumeaux 

monozygotes. Il a donc été  donc largement postulé qu'un déclencheur environnemental (par 

exemple, une infection) doit  également être  présent pour déclencher la voie auto-immune 

[22]. 

 

Implications des facteurs génétiques et environnementaux : 
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3.4 

Figure 16: La multifactorialitédes maladies auto-immunes [18]. 

Légende explicative de la figure : L'hypothèse est la suivante : l'apparition d'une 

maladie  auto-immune nécessite à la fois une prédisposition génétique à un dérèglement 

immunitaire et un  déclencheur environnemental pour initier la pathogenèse.  

Une prédisposition génétique est impliquée dans le PTI, faisant intervenir les systèmes 

HLA (Human Leucocyte Antigen), MICA (MHC class I poypeptid-related sequence A), HPA 

(Human Platelet Antigen), les gènes codant pour les fragments Fc des immunoglobulines et 

diverses cytokines [23].  

 Prédispositions génétiques : 

a. 

Plusieurs facteurs environnementaux peuvent participer au déclenchement du PTI. 

 Rôle de l’environnement : 

Il existe une association entre PTI et diverses infections virales, notamment VIH, 

hépatite C, CMV et EBV [24]. 
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Il est également décrit des variations saisonnières sur l’incidence de survenue des PTI 

avec une  prédominance hivernale en rapport avec la survenue de viroses [25]. 

4. 

Il existe relativement peu d'études sur l'incidence du PTI chez l’adulte. 

Epidémiologie  

 

Tableau VII : Les études portant sur l’incidence du PTI [13]. 

Deux grandes études épidémiologiques récentes sont discutées. Schoonen et ses 

collègues ont  réalisé une analyse à l'aide de la base de données General PracticeResearch 

Database couvrant plus  de 3,4 millions de personnes au Royaume-Uni et ont estimé un taux 

d'incidence global de PTI 3,9 sur 100 000 patients-années, avec un taux plus élevé chez les 

femmes (4,4 pour 100 000 années- personnes) que chez les hommes (3,4 pour 100 000 

années-personnes) [26]. 

Ils ont également noté une distribution bimodale chez les hommes, les taux 

d'incidence étant les plus  élevés chez les garçons <âgés de moins de 18 ans et les hommes 
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âgés de 75 à 85 ans, tandis que les taux d'incidence étaient relativement constants chez les 

femmes de l'enfance jusqu'à l'âge de 60 ans,  et augmentaient par la suite [26]. 

Une étude récente de Moulis et al utilisant une base de données d'assurance couvrant 

l'ensemble de  la population française a rapporté un taux d'incidence global de 2,9 pour  

100 000 patients-années,  avec des pics dans l'enfance (1-5 ans) et chez les personnes 

âgées (>60 ans) [27]. 

Comme dans l'étude britannique, les taux globaux étaient plus élevés chez les 

femmes. 

Des pics d'incidence ont été notés pour les garçons plus jeunes (0-5 ans) et les 

hommes plus âgés  (>75 ans) [27]. 

Les auteurs ont également démontré une variation saisonnière avec un pic en Janvier 

et en été dans  presque tous les groupes d'âge. Ils ont attribué la saisonnalité à des 

infections virales. 

Dans l'ensemble, le PTI se manifeste plus fréquemment chez les adultes et est plus 

fréquent chez les femmes en général en dehors des pics chez les garçons dans la petite 

enfance et chez les hommes âgés (>75 ans) [26, 27]. 

Cependant, la prévalence du PTI secondaire était assez faible selon l’étude britannique 

où elle était de 8,7 % contre 18 % rapportée par l’étude épidémiologique française. 

Les études de population suggèrent également une augmentation de la mortalité chez 

les patients atteints de PTI par rapport à la population générale, le risque de mortalité étant 

probablement lié à la gravité de la maladie [24]. 

Une étude danoise a signalé une mortalité 1,5 fois plus élevée chez les patients 

atteints de PTI par rapport à la population générale avec un risque accru de saignement et 

d'infection (risque relatif [RR], 2,4 et 6,2, respectivement), ainsi que de malignité 

hématologique (RR, 5,7) [28]. 

Des études ultérieures n'ont pas confirmé l'augmentation du risque de malignité [29]. 
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5. 
5.1 

Diagnostic clinique 

Le début est souvent insidieux chez l’adulte, la thrombopénie pouvant être 

découverte : 

Circonstances de découverte 

- Devant un syndrome hémorragique cutané (purpura, ecchymoses) et/ou muqueux 

(épistaxis, gingivorragies, bulles endobuccales, ménorragies).  

- Plus rarement, en présence d’une hémorragie digestive, d’une hémorragie cérébro-

méningée, d’une hématurie macroscopique sans cause évidente. 

- Elle est parfois découverte fortuitement à l’occasion d’un prélèvement sanguin.  

La démarche diagnostique initiale vise à affirmer cette thrombopénie puis à rechercher 

les causes  non immunologiques. Leur exclusion permettra de porter le diagnostic positif de 

PTI. Puis, il faudra  rechercher les causes secondaires de PTI. Leur exclusion permettra de 

poser le diagnostic de PTI  primaire. Ce diagnostic est un diagnostic d’exclusion [30]. 

5.2 

Au cours de cet interrogatoire, le clinicien aura pour but de préciser l’ancienneté de la 

thrombopénie par la présence d’antécédents hémorragiques et en consultant les anciens 

hémogrammes à la recherche d’une thrombopénie. 

Les antécédents familiaux de situations similaires et une thrombopénie apparue tôt 

dans l’enfance  nous orientent vers une étiologie constitutionnelle. 

L’anamnèse permettra d’établir les antécédents personnels du patient : les  

comportements à risque d'infection VIH ou hépatite virale, une transfusion récente qui nous 

orientera  vers un diagnostic de purpura post-transfusionnel, une virose récente, un 

traitement en cours, un vaccin récemment administré. 

La présence de certains symptômes qui seront détaillés dans le tableau ci-dessous 

nous orientera  vers un PTI secondaire.  

Interrogatoire 
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Tableau VIII  : Causes secondaires de la thrombocytopénie immunitaire (PTI) [6]. 

Utilisation de certains médicaments Apparition soudaine après l'introduction 
d'un nouveau médicament (les 
médicaments les plus courants sont la 
quinine ou la quinidine).  

Trouble lymphoprolifératif (exemple : la 
leucémie lymphocytaire chronique et le 
lymphome de Hodgkin) 

Perte de poids, sueurs nocturnes, 
lymphadénopathie ou splénomégalie 

Syndrome d'immunodéficience (exemple : 
immunodéficience variable et syndrome 
lymphoprolifératif auto-immun) 

hypogammaglobulinémie, cytopénies, 
infections fréquentes (en particulier 
infections thoraciques ou  
ou des sinus), colite, lymphadénopathie, 
splénomégalie, etc. 

Infection (exemple, VIH et SIDA, VHB, VHC,  
cytomégalovirus, EBV, et Helicobacter  
pylori) 

autres symptômes et signes évocateurs ; 
populations à risque 

Autre maladie auto-immune (exemple : 
lupus érythémateux systémique, 
polyarthrite rhumatoïdeet syndrome des 
antiphospholipides) 

Arthralgies ou arthrite, chute de cheveux, 
photosensibilité, aphtes, éruptions 
cutanées. 

Syndrome d’Evans Thrombocytopénie,antiglobuline directe 
positive , 
anémie hémolytique  

 

5.3 

L’examen physique est généralement pauvre.De nombreux patients atteints de PTI 

sont asymptomatiques [31], toutefois, jusqu'à deux tiersd'entre eux peuvent présenter des 

manifestations hémorragiques. Le risque d'hémorragie est  plus  élevé lorsque le nombre de 

plaquettes est inférieur à 20 000 ou 30 000/mm3.  

Examen clinique 

Le syndrome hémorragique peu se manifester par un purpura cutané pétéchial ou 

ecchymotique,  plan, ne s’effaçant pas à la vitropression, prédominant aux membres 
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inférieurs ou associé à des  hématomes de petite taille dus à des traumatismes passés 

inaperçus. 

Il peut aussi être plus sévère et caractérisé par des hématomes spontanés extensifs, 

des bulles hémorragiques dans la bouche, des saignements muqueux : épistaxis 

(particulièrement  évocatrices lorsqu’elles sont bilatérales), gingivorragies, 

ménométrorragies. 

Ces derniers signes hémorragiques sont souvent considérés comme le signe avant-

coureur d'une hémorragie plus grave telle que l'hémorragie intracrânienne, hémorragie 

rétinienne, les  saignements gastro-intestinaux ou génito-urinaires [13].  

 

Figure 17: Manifestations cliniques au cours du PTI (service de Médecine Interne à l’Hôpital 
Arrazi du centre hospitalier universitaire Mohammed VI de Marrakech). 

 



Le purpura thrombopénique idiopathique. 
 
  

 

40 
 

 

 

 

Par ailleurs, le clinicien pourrait quantifier le syndrome hémorragique du patient en 

s’appuyant sur un score décrit par KHELLAF. Ce score est calculé par addition de points 

attribués aux signes cliniques les plus significatifs de la maladie (figure 5) et permet au 

clinicien d’orienter la prise en charge thérapeutique du patient. 

 

6. 

Figure 18: Score hémorragique de KHELLAF[32], Interprétation: Un traitement du PTI par IgG 
intraveineuses est proposé pour les patients ayant un score hémorragique supérieur à 8. En 
l'absence de contre-indication, les corticoïdes seuls sont proposés en première intention en 

cas de score hémorragique ≤ 8.  
 

L’examen physique doit être complet, appareil par appareil, à la rechercher d’autres 

atteintes qui pourraient être en faveur d’un PTI secondaire telles une hépatomégalie, une 

splénomégalie, des adénopathies périphériques, un érythème ou autres.  

6.1 

Diagnostic paraclinique 

a) 
Les examens biologiques de première intention :  

Hémogramme 



Le purpura thrombopénique idiopathique. 
 
  

 

41 
 

Il permet de quantifier et de qualifier les différentes lignées sanguines (érythrocytaire, 

leucocytaire  et plaquettaire) et de mettre ainsi en évidence le caractère isolé de la 

thrombopénie attendue dans un PTI. Cet examen est réalisé sur tube citraté dans le but est 

d’éliminer une « fausse  thrombopénie » par agglutination des plaquettes à l’EDTA. 

Un dosage des réticulocytes est systématique. Une élévation du compte des 

réticulocytes peut  orienter vers une hémolyse et faire évoquer un syndrome d’Evans ou 

micro-angiopathie  thrombotique. 
 

Tableau IX : Résultats attendus à l’hémogramme dans le cadre d’un diagnostic de PTI [33].

b) 

 

 

Ce frottis sanguin est réalisé par étalement d’une goutte de sang sur lame de verre 

colorée par le May-Grünwald Giemsa et lue au microscope optique. Son analyse qui doit être 

minutieuse est réalisée par des hémato-biologistes (plutôt que par automate). Elle a pour 

but de vérifier l’aspect des globules rouges et des globules blancs, l’aspect des plaquettes, 

l’absence d’agrégats plaquettaires, l’absence de cellules blastiques pour éliminer une 

Frottis Sanguin [34] 
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leucémie aiguë et l’absence de schizocytes pour éliminer une micro-angiopathie 

thrombotique (MAT). 

 

c) 

Il comprend une mesure du taux de prothrombine (TP), du temps de céphaline activé 

(TCA) et du fibrinogène. Leur normalité permet d’éliminer une thrombopénie de 

consommation.   

Ces examens peuvent être complétés par un dosage des D-dimères et des produits de 

dégradation de la fibrine. 

Bilan d’hémostase [35] 

d) 

Ils sontindispensables si une transfusion en urgence est indiquée.  

Groupe sanguin, rhésus et recherche d’agglutinines irrégulières 

(RAI)[35] 

e) 

- Fonction rénale : une insuffisance rénale associée à la présence de schizocytes doit 

faire rechercher une micro-angiopathie thrombotique.  

Biochimie [33] 

- Bilan hépatique : une anomalie du bilan hépatique doit faire évoquer une 

hépatopathie chronique, notamment virale. 

- C réactive protéine (CRP) : l’existence d’un syndrome inflammatoire biologique 

oriente vers une cause secondaire.  

f) 

L’électrophorèse des protéines sériques (EPS) est une technique d’analyse et de 

séparation des différents composants protéiques du sérum (albumine, alpha1 globuline, 

alpha2 globuline, beta1 et  beta2 globulines, gammaglobuline). Ces derniers soumis à 

l'action d'un champ électrique sont séparés en fonction de leur charge électrique et de leur 

taille. 

Electrophorèse des protéines sériques [33] 
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L’existence d’un pic monoclonal peut orienter vers une hémopathie lymphoïde, tandis 

qu’une hypogammaglobulinémie oriente vers un déficit immunitaire commun variable 

(DICV). 

g) 

Le dépistage d’anticorps antinucléaires (ANA) fait appel à une technique 

d’immunofluorescence indirecte. Lorsque cette recherche est positive, on réalise ensuite un 

test ELISA (Enzyme Linked ImmunoSorbent Assay) qui permettra d’identifier les ANA détectés 

et de mettre en évidence des maladies auto-immunes comme un lupus érythémateux 

systémique ou un syndrome de Gougerot-Sjögren. 

Recherche d’anticorps antinucléaires [33] 

h) 

Certaines infections virales peuvent être associées à l’authentique PTI ou provoquer 

une thrombopénie, leur présence peut modifier l’attitude thérapeutique, d’où l’intérêt de les 

dépister. 

Les principales sérologies réalisées sont : 

Sérologies virales [36] 

 Du virus de l’immunodéficience acquise ; 

 Des virus des hépatites B et C. 

6.2 
a) 

Examens en fonction du contexte 

Les indications retenues pour la réalisation d’un myélogramme chez l’adulte sont les 
suivantes [30] : 

Myélogramme : 

 Chez le sujet de plus de 60 ans  

 Anomalies des autres lignées sur l’hémogramme.  

 Anomalies à l’examen clinique : splénomégalie, adénopathies. 

 Absence de réponse aux traitements de première ligne.  

 Avant splénectomie. 

Dans le cas d’un PTI, le myélogramme montre une moelle riche en mégacaryocytes non 

dysmorphiques et présents à tous les stades de maturation, et, des lignées leucocytaire et  

érythrocytaire normales [33]. 
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b) 

Le test respiratoire à l'urée ou le test d'antigène dans les selles peuvent être réalisés 

pour  détecter une infection par H. pylori chez les patients atteints de PTI qui présentent des 

symptômes  dyspeptiques, en particulier dans les pays où il existe une une forte prévalence 

d'H. pylori.  

Certaines études ont montré  une amélioration de la numération plaquettaire chez les 

patients  atteints de PTI après le traitement de l’infection à H. pylori.  

Recherche d’une infection à Helicobacter Pylori [37, 38] 

c) 

Il comporte la TSH (Thyroid Stimulating Hormone) et l’anti-TPO (anti-thyroide 

peroxidase).  

Une légère thrombocytopénie est présente dans l'hyperthyroïdie et l'hypothyroïdie et 

elle s'améliore  après l'obtention d'un état d'euthyroïdie.  

Bilan thyroïdien  

Bien que les anticorps anti-TPO soient fréquemment observés chez les patients 

atteints de PTI, ils  n'ont pas de signification  pronostic. Les tests de la fonction thyroïdienne 

ne devraient pas être  effectués de manière systématique chez les patients atteints de PTI. Ils 

peuvent être effectués  chez les patients présentant des signes cliniques de dysthyroïdie ou 

dans les zones  géographiques où la prévalence de ces troubles est élevée [39]. 

d) 

Différentes études ont révélé une prévalence de 25 à 46 % d'anticorps 

antiphospholipides : anticorps anti-cardiolipine (ACA) et anticoagulant lupique, chez les 

patients atteints de PTI.  

Recherche d’anticorps antiphospholipides  

Leur présence n'affecte pas la réponse au traitement du PTI. Par conséquent, les tests 

de routine systématique n'est pas recommandé en l'absence de tout symptôme [1]. 

e) 

Ils sont observés chez 50 à 60 % des patients atteints de PTI. La recherche de ces 

anticorps n'a pas de  rôle dans la pratique clinique de routine. Les anciens tests ELISA qui 

présentent une faible sensibilité et une spécificité élevée peuvent être utilisés dans les cas  

Recherche d’anticorps antiplaquettaires  
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cas difficiles pour étayer le diagnostic de PTI. Des techniques plus récentes  utilisant des 

dosages spécifiques des glycoprotéines ont une meilleure sensibilité et  pourraient être 

utiles pour guider le traitement du PTI à l'avenir [1]. 

f) 

Elle permet la recherche d’une splénomégalie, d’une hypertension portale. Leur 

présence évoque un hypersplénisme. Sur l’hémogramme la thrombopénie est généralement 

modérée et souvent  associée à une anémie macrocytaire [30]. 

Echographie abdominale 

g) 

 L’étude de la durée de vie isotopique des plaquettes marquées à l’Indium 111 : 

Autres examens discutés en fonction du contexte 

L’indication de cet examen n’est pas consensuelle. Il nous informe sur la durée de vies 

des plaquettes  et le siege de sequestration. 

Lorsqu’il est disponible, certains proposent sa réalisation en cas de  doute 

diagnostique (non réponse  au traitement du PTI par exemple) car la diminution de la durée 

de vie inferieure à 2 à 3 jours est un argument fort en faveur du diagnostic de PTI. 

Elle est également proposée pour certains lorsqu’une splénectomie est envisagée car 

certaines  études suggerent qu’en cas de séquestration splénique exclusive, l’efficacité  

attendue de la splénectomie est supérieure à celle observée lorsque le site de destruction 

des plaquettes est mixte [30]. 

 Autres sérologies virales que VHB, VHC, VIH, en fonction du contexte [34]. 

7. 

Le PTI est un diagnostic d’élimination qui repose sur un faisceau d’arguments 

cliniques et  biologiques. Aucun test ne permet d’affirmer par lui-même le diagnostic de PTI. 

Il faudra éliminer les  diagnostics différentiels. 

Diagnostic différentiel : 

7.1 Purpura vasculaire  

 

Tableau X  : Ce tableau ci-dessous résume les caractéristiques du purpura vasculaire à 
l’opposé du purpura thrombopénique [34]. 

Purpura vasculaire Purpura thrombopénique 
Mécanisme Fragilisation de la paroi vasculaire Trouble de l’hémostase primaire 
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Aspect clinique habituel Infiltré, nécrotique -Pétéchial et / ou ecchymotique 
-Non infiltré 

Distribution -Prédomine aux membres 
inferieurs 
-Déclive 
-Aggravé par l’orthostatisme 

-Sans prédominance particulière, 
même s’il prédomine aux zones 
déclives 
-Atteinte muqueuse assez 
fréquente 

Autres sites hémorragiques Non Oui ( hématomes, ecchymoses, 
épistaxis, gingivorragies, bulles 
hémorragiques intra-buccales ou 
hémorragies viscérales) 

Autres lésions cutanées Urticaire, bulles ou zones 
nécrotiques 

Non 

 

7.2 

En cas de purpura avec thrombopénie, la recherche d’un trouble de l’hémostase 

associé (CIVD) ou d’arguments en faveur d’une microangiopathie thrombotique sera 

systématique. 

Une exploration simple de l’hémostase (temps de prothrombine TP, TCA, fibrinogène) 

est habituellement suffisante pour dépister une CIVD. 

La recherche de schizocytes est systématique devant une thrombopénie et leur 

présence en grand nombre oriente vers une microangiopathie thrombotique. 

Purpura thrombopénique par consommation 

7.3 

La principale cause est l’hypersplénisme qui est une manifestation pathologique liée 

à l’augmentation de volume de la rate, indépendamment de la cause de la splénomégalie, 

qui associe : 

Purpura thrombopénique par anomalie de répartition 

• une ou plusieurs cytopénies de séquestration, à des degrés variables ; 

• une hémodilution : inconstante bien que plus ou moins proportionnelle au volume 

splénique, elle dépend de l’étiologie de la splénomégalie mais n’est pas spécifique de 

la splénomégalie. Elle est en rapport avec l’augmentation du débit sanguin qui 

traverse la rate, l’hypertension portale avec augmentation de l’espace vasculaire 

portal, et la stimulation du système rénine-angiotensine. 
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7.4 

La nécessité de confirmer une thrombopénie centrale et d’orienter le diagnostic 

impose parfois la réalisation d’un myélogramme.  

Celui-ci objective une moelle pauvre en mégacaryocytes et peut révéler la présence 

de cellules  anormales (cellules leucémiques ou blastes…) ou la présence d’une moelle 

pauvre avec atteinte des trois lignées (aplasie médullaire, radiothérapie…). 

Une thrombopénie centrale peut également s’observer lors de carences vitaminiques 

en folates ou  en vitamine B12. Il existe souvent une anomalie des autres lignées et le 

myélogramme révèle une mégaloblastose. 

L’alcool a une toxicité directe sur la mégacaryopoièse responsable parfois d’une 

thrombopénie très  importante. 

Purpuras en rapport avec une thrombopénie par insuffisance de production (centrale) 

7.5 

Le PTI est en fait la principale cause de thrombopénie périphérique immunologique 

qui peut être occasionnellement due à un mécanisme immunoallergique suite à l’ingestion 

de certains  médicaments, ou encore à l'existence d'un allo-anticorps (thrombopénie 

néonatale allo-immune et  purpura post-transfusionnel) [40]. 

Les autres thrombopénies immunologiques 

8. 

Dans les chapitres suivants nous allons détailler certaines maladies associées au PTI:  

Maladies associées :  

8.1 

Le syndrome des antiphospholipides (SAPL) est une thrombophilie acquise auto-

immune caractérisée  par des thromboses récurrentes et une morbidité liée à la grossesse en 

présence d'anticorps antiphospholipides (aPL), à savoir des anticorps anti-cardiolipine (aCL), 

anti-β2glycoprotéine I (Anti-β2GPI), et l'anticoagulant lupique (LA). Les aPL sont un groupe 

hétérogène d'anticorps qui réagissent avec les phospholipides (PL), les complexes PL-

protéines et les protéines de liaison PL. Les principales cibles antigéniques de ces anticorps 

sont la β2GPI et la prothrombine. 

PTI et syndrome des antiphospholipides [41] 
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Les cibles antigéniques incluent également l'activateur tissulaire du plasminogène 

(tPA), la phosphatidylsérine (PS), la plasmine, l'annexine 2, la protéine C activée (APC), la 

thrombine, l'antithrombine III (AT-III) et l'annexine V. Les anticorps antiphospholipides 

représentent les facteurs de risque acquis les plus importants pour la thrombose artérielle et 

veineuse, ainsi que la thrombophilie acquise la plus courante. 

 

La thrombocytopénie se produit dans le SAPL avec une fréquence allant de 20 à 50%. 

La pathogenèse de la thrombocytopénie chez les patients positifs aux anticorps 

antiphospholipides n'est pas entièrement comprise. Nous résumons ici l’un des 

mécanismes :  

 L'expression des glycoprotéines de la membrane plaquettaire, en particulier 

GPIIb/IIIa, augmente après la stimulation de l'aPL et la liaison du complexe anti-

β2GPI-β2GPI aux récepteurs de la membrane des plaquettes induit l'activation et 

l'agrégation des plaquettes. 

 Des anticorps dirigés contre les GP de la paroi cellulaire des plaquettes (GPIIb/IIIa, 

GPIb/IX,  

GPIa/IIa, et GPIV) ont été identifiés chez 40 à 70 % des patients thrombocytopéniques  

atteints du SAPL. 

8.2 

Le lupus érythémateux systémique (LES) est une maladie auto-immune systémique qui 

se complique fréquemment de manifestations hématologiques telles que l'anémie 

hémolytique, la leucopénie et la thrombocytopénie.  

Une thrombocytopénie a été signalée chez 20 à 40 % des patients atteints de LES, et est 

généralement attribuée à un mécanisme auto-immun similaire à celui de la 

thrombocytopénie immunitaire idiopathique (PTI).  

PTI et lupus [42] 
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Elle peut être la première manifestation du lupus chez jusqu'à 16 % des patients, se 

présentant quelques mois ou jusqu'à 10 ans avant le diagnostic. 

8.3 

Helicobacter pylori est une bactérie spirale gram-négative qui est capable de coloniser 

et de persister dans la muqueuse de l'estomac humain tout au long de la vie. 

Barry Marshall et Robin Warren ont été les premiers à décrire cet organisme dans un 

tissu muqueux gastrique humain enflammé. La colonisation est généralement 

asymptomatique et se poursuit toute la vie, à moins que les individus ne reçoivent un 

traitement d'éradication efficace. 

L'organisme possède plusieurs mécanismes qui lui permettent de survivre dans le pH 

acide de  l'estomac. Il est très mobile et possède un faisceau de flagelles à un pôle. 

PTI et Infection à l’Helicobacter Pylori 

En outre, de grandes quantités d'enzyme uréase sont exprimées pour libérer 

l'ammoniaque de l'urée  qui diffuse dans la bactérie pour amortir les dommages causés par 

l'acide gastrique [43]. 

On sait peu de choses sur la pathogenèse du PTI associé à H. pylori. 

De nombreuses hypothèses ont été avancées au cours des dernières années sur les 

mécanismespar lesquels H. pylori peut causer le PTI. L'une d'entre elles est le mimétisme 

moléculaire, selon lequel H. pylori pourrait induire la production d'anticorps en réponse à 

des antigènes qui réagissent de manière croisée avec divers antigènes de glycoprotéine 

plaquettaire [44]. 

8.4 

L'association entre la thrombocytopénie et l'immunodéficience acquise est bien 

connue et remonte au début des années 1980.  

L'incidence de la thrombocytopénie dans l'infection par le VIH-1 varie entre 5,5 % et 

23,5 % [45].  

PTI et infection par VIH 

La physiopathologie de la thrombocytopénie associée au VIH reconnaît de multiples 

mécanismes, qui peuvent être présents de façon concomitante [45].  
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En général, la thrombocytopénie associée au VIH au stade précoce de la maladie 

ressemble plussouvent à la thrombocytopénie immunitaire classique dans laquelle la 

diminution du nombre de plaquettes est principalement due à la destruction périphérique, 

tandis que les patients dont la maladie est plus avancée présentent une thrombocytopénie 

plus principalement attribuable à une diminution de la production de plaquettes et à une 

hématopoïèse inefficace [45]. La composante immunitaire est médiée par mimétisme 

moléculaire et fait intervenir des anticorps anti-VIH (dirigés contre les protéines virales nef, 

gag, env, pol, GP160, gp120 et p24) réagissant de manière croisée avec les glycoprotéines 

de la membrane plaquettaire (GPIIIa), des complexes immuns, ainsi que des anticorps anti-

GPIIb/IIIa induisant une lyse des plaquettes par une voie médiée par la peroxydase 

[46]. L'inefficacité de la production de plaquettes a été liée à l'infection directe des 

mégacaryocytes par le VIH de l'organisme.  

Le virus se lie au récepteur CD4 et aux co-récepteurs (tels que CXCR4) exprimés à la surface 

des mégacaryocytes, est ensuite internalisé et se réplique à l'intérieur des cellules infectées.  

Il est ensuite internalisé et se réplique dans les cellules infectées, entraînant finalement une 

dysplasie et une vacuolisation du cytoplasme périphérique.  

Diverses altérations du microenvironnement de la moelle osseuse peuvent également 

entraîner une dérégulation des cytokines qui peuvent contribuer à la diminution de la 

production de plaquettes. 

Les causes secondaires de la thrombocytopénie au cours de l'infection par le VIH sont 

lesinfections opportunistes, les tumeurs malignes, les médicaments utilisés pour traiter 

l'infection par le VIH et ses complications (par exemple, la zidovudine, l'acyclovir et 

l'amphotéricine B), ainsi que les comorbidités (telles que la co-infection par le VHC) [47].  

8.5 PTI et infection par hépatite virale C 
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L'infection par l’hépatite virale C est l’infection virale chronique hématogène la plus 

courante dans le monde, est souvent associée à une thrombocytopénie résultant de 

multiples mécanismes pathogènes, immunitaires et non immunitaires [48].  

Un certain nombre d'études ont examiné les preuves sérologiques de l'infection par le 

VHC dans diverses populations de patients atteints de PTI, rapportant une prévalence 

comprise entre 10 et 36%.  

Par exemple, dans la plus grande série publiée à ce jour et incluant 250 patients 

atteints de PTI, unesérologie positive pour le VHC a pu être détectée chez 30% (n=76) des 

patients [49]. 

La pathophysiologie de la thrombocytopénie associée au VHC fait intervenir divers 

mécanismes, notamment l'hypersplénisme, la réduction de la production hépatique de 

thrombopoïétine, ladestruction accrue des plaquettes par des mécanismes immunitaires 

impliquant des auto-anticorpsantiplaquettaires ou des complexes immuns [48].  

9. 
9.1 

Evolution et pronostic 

Le temps écoulé depuis le diagnostic détermine si le PTI est qualifié de nouvellement 

diagnostiqué, de persistant ou de chronique. 

Nous utilisons les définitions suivantes : 

Evolution [50, 51]  

- PTI nouvellement diagnostiqué : le PTI est dit « nouvellement diagnostiqué » lorsque 

son évolution dure depuis moins de 3 mois. 

- PTI persistant : le PTI est dit « persistant » lorsque sa durée d’évolution est comprise 

entre 3 et 12 mois. 

- PTI chronique : le PTI est dit « chronique » lorsque sa durée d’évolution est 

supérieure à 12 mois. 

-  

On parle aussi de : 
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- PTI sévère qui désigne les patients avec des manifestations hémorragiques au 

diagnostic nécessitant la mise en route d’un traitement, ou ceux chez lesquels 

l’apparition de nouvelles manifestations hémorragiques, en cours d’évolution, 

impose un traitement supplémentaire ou à plus forte dose. 

L’évolution d’un PTI après traitement est désignée par la terminologie suivante : 

Une réponse au traitement est définie par au moins un doublement de la numération 

plaquettaire de base et une numération plaquettaire >30 000/mm³. 

Une réponse complète est définie comme une numération plaquettaire  

≥100 000/mm³ ;une réponse partielle fait référence à une numération plaquettaire qui 

double et se situe entre 30 000 et 100 000/mm³. 

Le PTI réfractaire est défini comme un PTI résistant à la splénectomie ou rechutant 

après  splénectomie et requérant un traitement.  

9.2 

Le pronostic est bon pour le PTI aigu car la plupart des patients se rétablissent 

spontanément.  

Les patients atteints de PTI chronique ont presque toujours besoin d'un traitement, et 

les rechutes  sont fréquentes. Une réponse complète au traitement de première intention 

peut survenir chez  environ 20% des patients, et environ 60% ont une réponse partielle [52]. 

Pronostic 

10. 
10.1 

Traitement 

L’objectif majeur du traitement est d’obtenir un taux optimal de plaquettes avec un 

minimum  

d’effets secondaires, en plus de : 

Objectifs du traitement 

 Obtenir une hémostase primaire suffisante pour mettre le patient à l’abri du risque 

de saignement ; 

 Limiter les effets indésirables et les séquelles liés aux traitements ; 
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 Améliorer ou du moins maintenir une qualité de vie la meilleure possible ; 

 Maintenir l’insertion familiale, scolaire/socioprofessionnelle ; 

 Favoriser au maximum le maintien d’une activité sportive [30]. 

10.2 
a. 
Les moyens thérapeutiques 

La corticothérapie est utilisée comme traitement initial.  

Les glucocorticoïdes sont le traitement standard de choix pour les patients atteints 

de PTI. Le  mécanisme d'action des stéroïdes n'est pas clair.  

Les stéroïdes peuvent entraîner l'inhibition des lymphocytes producteurs 

d'autoanticorps et une régulation négative de l'activité des macrophages qui est responsable 

de la phagocytose des plaquettes [53]. 

 Le régime le plus courant est la prednisone ou la prednisolone par voie orale (dose  

0,5 mg à 2 mg/kg/jour) [54, 55]. L'amélioration de la numération plaquettaire est 

généralement observée au cours des deux premières semaines. Pour les patients qui 

obtiennent une réponse, la dose doit être réduite progressivement au cours des 6 à 8 

semaines suivantes. S’il n'y a pas d'amélioration après 2-4 semaines de traitement, la dose 

doit être réduiteprogressivement au cours des 1 à 2 semaines suivantes.  

La dexaméthasone (40 mg  par voie orale ou IV tous les jours pendant 4 jours, 

répétée après 2-4  semaines, jusqu'à 3-4 cycles) peut être utilisée à la place de la 

prednisolone orale.  

De nombreuses études ont comparé l'efficacité de la prednisone et de la 

dexaméthasone dans le PTI. Une méta-analyse a révélé que la dexaméthasone procure une 

réponse plus rapide (à 2 semaines) que la prednisolone mais il n'y a pas de différence dans 

les résultats à 6 mois [56].  

Corticoïdes 

Dans le cadre d'un PTI aigu, la méthylprednisolone intraveineuse en bolus est utilisée 

(1 g  par jour pendant 3 jours, soit 15 mg/kg/jour), suivie d'une prednisone orale de 1 

mg/kg/jour àpartir du quatrième jour pour maintenir la réponse.  
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La réponse initiale aux corticostéroïdes prend de 2 à 14 jours, avec une réponse 

maximale généralement entre 1 et 4 semaines.  

Bien que les deux tiers des patients atteints de PTI obtiennent une réponse initiale  

aux glucocorticoïdes, la réponse durable n'est observée que chez 30 à 50 % des patients.  

Les patients atteints de PTI réfractaires aux stéroïdes sont candidats à des options de 

traitement de deuxième intention.  

Les traitements à base de glucocorticoïdes doivent être surveillés car ils sont associés à 

divers  effets indésirables (tableau).  

Une supplémentation en calcium et en vitamine D sont recommandés pour réduire le risque  

d'ostéoporose.  

b. 

L'immunoglobuline intraveineuse (IVIG) est utilisée pour traiter de nombreuses 

maladies auto- immunes en raison de ses effets anti-inflammatoires et 

immunomodulateurs. Elle est préparée à  partir du plasma de plus de 1000 donneurs sains 

et la plupart des préparations commerciales contiennent de l'immunoglobuline G (>95% ).  

En 1981, Imbach et al. ont démontré pour la première fois que l'IVIG à forte dose 

pouvait  augmenter le nombre de plaquettes chez les enfants atteints de PTI [1]. Depuis lors, 

son efficacité  dans le PTI est bien établie et elle est utilisée comme traitement de première 

ligne, avec ou sans stéroïdes.  

L'IVIG bloque les récepteurs Fc sur les cellules phagocytaires de la rate et du foie et 

empêche la  captation réticulo-endothéliale des plaquettes recouvertes d'auto-anticorps.  

Un autre mécanisme est l'élimination accélérée des anticorps antiplaquettaires. La dose 

habituelle  établie est de 1 g/kg/jour pendant 2 jours et elle peut être répétée à la même 

dose chez les  patients qui ne répondent pas. La dose initiale élevée d'IVIG a montré une 

bonne  réponse (67 vs. 21 %) par rapport à une plus faible dose [57, 58]. 

Immunoglobulines polyvalentes intraveineuses (IgIV) : 
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La plupart des patients atteints de PTI (70 à 80 %) présentent une amélioration dans les 

24 à 48 heures après l'administration des IgIV.  

La réponse est transitoire et dure de 2 à 6 semaines.  

La réponse étant plus rapide que celle des corticostéroïdes, les IgIV peuvent être 

utilisées en cas d'urgence, par exemple en cas de saignement actif.  

Environ 30 % des patients atteints de PTI deviennent réfractaires aux IgIV avec le temps 

[59, 60].  

Les effets indésirables des IgIV comprennent les maux de tête, l'hypertension, les 

réactions allergiques, etc. Les réactions indésirables plus graves comprennent l'anaphylaxie 

chez les  personnes déficientes en IgA, l'anémie hémolytique, atteintes rénales aiguës, 

thrombose et la transmission d'infections sanguines [61]. 

c. 

L'immunoglobuline anti-D est également utilisée comme traitement de première 

intention pour le  

PTI. Elle est administrée par voie intraveineuse à la dose de 50 à 75 μg/kg/dose. Elle 

agit par l'occupation des récepteurs Fc des macrophages par des globules rouges recouverts 

d'anti-D.  

Par conséquent, elle peut être administrée exclusivement aux patients atteints de PTI 

Rh positif et  n'est pas efficace chez les patients qui ont déjà subi une splénectomie [62].  

Une réponse est obtenue après 24 à 48 heures (comme l'IVIG) et se maintient 

généralement  pendant 3 à 4 semaines. Le taux de réponse global est de 65% [1].  

Les réactions à la perfusion semblables à celles des IgIV sont les effets indésirables les 

plus  fréquents ; cependant, le traitement peut également provoquer une anémie 

hémolytique due à l'hémolyse extravasculaire des anti-D et une réaction transfusionnelle 

hémolytique aiguë.  

Immunoglobulines polyclonales anti-Rhésus (D) d’origine humaine 
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Les patients doivent donc être surveillés pendant 4 à 6 heures après la perfusion 

d'anti-D.  

L'hémolyse intravasculaire menaçant le pronostic vital, la CIVD et l'insuffisance rénale 

aiguë menant au décès ont été rapportés avec l'anti-D ce qui en fait une alternative moins 

privilégiée par rapport aux IgIV. 

d. 

La splénectomie, qui reste le traitement le plus efficace pour le PTI, permet d’obtenir 

une  rémission durable [6]. 

A court terme, la réponse est observée chez 80 à 90 % des patients, et 60 à 70 % des 

patients présentent une réponse soutenue sur 5 à 10 ans. Aucun autre facteur ne peut 

prédire la réponse [1]. 

Néanmoins, en raison de l'émergence de thérapies médicales efficaces, des 

complications  potentielles de la splénectomie et de l'incapacité à prédire quels patients 

auront une réponse,  la splénectomie est généralement limitée aux patients qui ne 

répondent pas ou qui présentent des  contre-indications aux thérapies médicales standards. 

La fréquence de la splénectomie a considérablement diminué ces deux dernières  

décennies. 

Les complications liées à l'intervention comprennent les infections, les saignements et 

la  thrombocytose (9-12,9 %) et un risque de mortalité de 0,2% pendant l'opération. Les 

complications à long terme comprennent un risque accru d'infections opportunistes (risque à 

vie de 10%), de thrombose artérielle ou veineuse et  d'hypertension pulmonaire.  

L'âge avancé est associé à un plus grand nombre de complications. Les patients  

prévus pour une splénectomie doivent être immunisés contre les organismes encapsulés 

(Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae et méningocoque) idéalement 2 

semaines  avant la chirurgie. Ils doivent également recevoir le vaccin annuel contre la grippe 

saisonnière et  tous les autres vaccins recommandés pour leur âge.  

La splénectomie 
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Les patients ayant subi une splénectomie doivent être mis sous antibiotique empirique 

en cas de  besoin.  

La splénectomie par laparoscopique est associée à une mortalité et une morbidité 

postopératoire  plus faibles et à un temps de récupération plus court que la splénectomie 

ouverte.  

Il est vivement conseillé de ne pas la proposer avant un an d'évolution du PTI compte tenu 

des  chances importantes de guérison spontanée [1]. 

e. 

Il s'agit d'un anticorps monoclonal chimérique dirigé contre le CD20 à la  surface des 

lymphocytes  

B. Il diminue la fonction des lymphocytes B par de multiples mécanismes comme 

l'apoptose directe, la cytotoxicité dépendante des anticorps, la cytotoxicité dépendante du 

complément, l'augmentation des cellules auxiliaires Th2 et l'augmentation des cellules T 

régulatrices [63].  

Sa dose standard est de 375 mg/m2/semaine (perfusion intraveineuse) pendant 4 

semaines.  

Une efficacité similaire a été obtenue avec d'autres schémas posologiques comme 100 

mg/sem.   

Pendant 4 semaines, ou 1000 mg le jour 1 et le jour 15 [64, 65].  

Les études sur le rituximab dans le PTI ont montré un taux de réponse de  60-80% 

après 6 à 12 mois, et 20-30% après 2-5 ans [66, 53].  

Les facteurs associés à une faible réponse sont la longue durée de la maladie et l'échec 

des  tentatives précédentes de traitement.  

Les femmes jeunes (<40 ans) avec un PTI récemment diagnostiqué présentent une  

réponse supérieure au rituximab.  

Rituximab 
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Les taux de réponse chez les patients splénectomisés et non splénectomisés sont 

similaires ; cependant, les rechutes sont fréquentes chez les patients splénectomisés  [67, 

68]. 

Les réactions liées à la perfusion sont fréquentes avec le rituximab ; par conséquent, la 

première perfusion doit toujours être effectuée après une dose test et une prémédication 

avec du paracétamol et des antihistaminiques [69]. Les effets secondaires à long terme 

comprennent un risque accru d'infections, de neutropénie tardive, de réactivation de 

l'hépatite B,l'hypogammaglobulinémie et, très rarement, la leucoencéphalopathie multifocale 

progressive (LEMP) [70]. Le dépistage de l'hépatite B [AgHBs et anti-HBc] est recommandé 

avant de  commencer le rituximab [71, 72,73]. 

 

 

f. 

Les agonistes des récepteurs de la thrombopoïétine (TPO-RA) sont de petites 

molécules  (peptidiques et non peptidiques) qui stimulent la production mégacaryocytes en 

activant les  récepteurs de la TPO sur les cellules progénitrices de la moelle osseuse.  

La plupart des patients souffrant de thrombocytopénie sévère et symptomatique 

réfractaire aux  glucocorticoïdes ou aux IgIV répondent aux TPO-RA.  

Ils nécessitent un traitement continu pour pour maintenir la réponse.  

Les agonistes du récepteur de la thrombopoïétine 

 Eltrombopag 

L'eltrombopag est approuvé pour le PTI chronique. Il est généralement administré à la 

dose de 50 mg une fois par jour (maximum 75 mg/jour).  

La numération plaquettaire commence à augmenter après 1 à 2 semaines de 

traitement. Dans les études précédentes, 40 à 80 % des patients atteints de PTI ont pu 

atteindre la numération plaquettaire cible.  
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Après l'arrêt du traitement, 10 à 30 % des patients atteints de PTI sont restés en 

rémission.  

Rester en rémission [74, 75]. Les effets secondaires à court terme comprennent la 

thrombocytose,  les céphalées et l'irritabilité. 

 Romiplostim 

Il est administré sous forme d'injection sous-cutanée (1-10 μg/kg/semaine) [75, 76]. 

Les taux de réponse et le début d'action du romiplostim sont similaires à ceux de 

l'eltrombopag.  

La rémission soutenue après l'arrêt du romiplostim est observée chez 10 à 30 % des 

patients [77]. Une étude récente américaine a montré un taux de réponse global de plus de 

90 % avec le romiplostim qui était inversement corrélé avec la durée du PTI. Maux de tête 

légers, thrombocytose, thrombose, et augmentation réversible de la réticuline ou du 

collagène de la moelle osseuse sont les effets indésirables les plus fréquents [78]. 

 Avatrombopag 

En général, les plaquettes commencent à augmenter après 1 à 2 semaines de 

traitement, avec une réponse globale de 50 à 80 %, qui dépend de la dose. 

Des effets secondaires similaires à ceux des autres TPO-RAs ont été  rapportés avec 

l'avatrombopag qui sont facilement gérables. 

Le passage de l'eltrombopag au romiplostim ou vice versa a donné des résultats 

prometteurs [79].  

g. 

 Azathioprine 

Les immunosuppresseurs 

Il est utilisé à une dose de 1 à 2 mg/kg/jour (maximum 150 mg/jour).  

Les taux de réponse varient de 30% à 60% et sont généralement observés  dans un 

délai de 6 à 12 semaines [80]. Bien qu'il soit bien toléré, dans de rares cas  les patients 
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peuvent développer un dysfonctionnement hépatique et une neutropénie. Avec utilisation à 

long terme, il y a un risque de développer une leucémie avec ce médicament [81].  

 Cyclophosphamide 

Il est peu utilisé de nos jours dans le PTI. Il peut être administré soit  par voie orale (1-

2 mg/kg/jour) pendant au moins 3-4 mois ou par voie intraveineuse (0,3-1 g/m2 /toutes 

les 2-4 semaines) chez les patients atteints de PTI qui sont  réfractaires au traitement de 

première ou de deuxième intention. Une réponse clinique est  chez 24 à 85 % des patients. 

Les effets secondaires incluent la cystite hémorragique, un dysfonctionnement rénal, une 

asthénie, une neutropénie et rarement, un risque de leucémie myéloïde aiguë [82]. 

 Cyclosporine 

Peut être utilisé chez les patients atteints de PTI, seul ou avec de la prednisone  à une 

dose de 2,5 à 3 mg/kg/jour. Une amélioration de la numération plaquettaire  a été observée 

chez jusqu'à 80 % des patients atteints de PTI, avec une réponse complète chez  42 % des 

patients.  

Les effets secondaires comprennent le dysfonctionnement rénal, l'hypertension, 

l'hirsutisme et l'hypertrophie gingivale.  

Il doit être évité chez les patients souffrant d'insuffisance rénale et une surveillance 

thérapeutique  doit être effectuée pour éviter toute toxicité [1].  

 Les alcaloïdes de la pervenche rose (vincristine and vinblastine) : 

Ces médicaments permettent d'obtenir une amélioration transitoire du PTI avec un 

taux de  réponse variable (10-75 %).  

Un régime hebdomadaire pendant 2 à 3 semaines est couramment utilisé (vincristine 

1-2 mg/semaine et vinblastine 10 mg/semaine). Les effets secondaires comprennent 

la  neuropathie, constipation et des complications locales dues à l'extravasation lors de la  la 

perfusion [83]. 

 Mycophenolate mofetil (MMF) 
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Est immunosuppresseur, principalement utilisé pour prévenir le rejet des greffes 

d'organes solides  [84].  

Sa dose initiale est de 500 mg deux fois par jour pendant 2 semaines, qui peut être 

augmentée à  1 g deux fois par jour.  

L'amélioration commence à 1 à 2 mois et une réponse peut être observée chez 30 à 60 

% des  patients.  

Les effets secondaires sont la diarrhée, les maux de tête, le risque accru d'infection 

fongique et le risque accru de cancer [85, 86]. 

h. 

Est un sulfamide oral ayant une action d'épargne des stéroïdes dans le PTI. Il est utilisé 

à une dose de 75-100 mg/jour. Il a été utilisé dans  utilisé dans le passé comme une option 

de traitement de seconde ligne bon  pour le PTI dans les pays en développement.  

 La numération plaquettaire commence à s'améliorer après 3-4 semaines avec un taux 

de réponse global de 30-60%. Les patients atteints de PTI qui ont déjà subi une 

splénectomie répondent moins bien à la dapsone.  

Les effets secondaires courants sont les suivants : maux de tête, l'insomnie et anémie 

hémolytique. Il ne doit pas être utilisé chez les patients qui sont allergiques aux sulfamides 

[1]. 

Dapsone 

i. 

C’est une substance ayant une activité androgénique et anabolisante. En 2004, une 

étude  prospective retrouvait une efficacité chez les adultes présentant un PTI chronique ou 

persistant, en  traitement de seconde ligne. Il était associé à un taux de réponse de 65%. A 

plus long terme, la  réponse était durable, y compris à l’arrêt du traitement avec un taux de 

réponse à 10 ans de 40%.  

Danazol 

Son efficacité est tardive et requiert la poursuite du traitement pendant plusieurs mois 

avant de conclure à un échec. Les effets indésirables étaient bénins, avec toutefois des cas 

d’hépatite  cholestatique et des effets androgéniques peu raisonables chez les femmes. Le 



Le purpura thrombopénique idiopathique. 
 
  

 

62 
 

traitement est  globalement bien toléré. Il est contre indiqué en cas d’adénome de la 

prostate et de cancer  de la prostate [30].   

j. 

En raison de la physiopathologie du PTI les transfusions de plaquettes ont peu 

d’efficacité sur les chiffres plaquettaires, les plaquettes étant détruites. Les transfusions de 

plaquettes sont limitées aux situations hémorragiques graves et en particulier en vue d’une 

chirurgie hémostatique.  

La Transfusion de plaquettes 

Elles peuvent être répétées tant que le saignement persiste [30]. 

 

 

 

 

 

Tableau XI  : Dosage, taux de réponse et effets secondaires des médicaments utilisés dans le 
traitement du PTI [1]. 
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10.3 

a. 
Indications thérapeutiques: 

En cas de thrombopénie modérée (plaquettes > 30 G/L) et asymptomatique, les 

patients atteints de PTI n’ont habituellement pas besoin d’être traités. 

Il peut néanmoins être utile de proposer un traitement court par corticoïdes au 

moment du  diagnostic, même lorsque la thrombopénie est supérieure à 30 G/l, car une 

réponse significative  (doublement du chiffre de plaquettes) est un argument fort en faveur 

du mécanisme immunologique  de la thrombopénie.  

Ce seuil peut être augmenté à 50 G/L en cas de : 

Abstention thérapeutique avec une surveillance clinique et biologique 

- comorbidités en particulier celles majorant le risque d’accident hémorragique 

(insuffisance rénale, HTA mal équilibrée …) 

- prise médicamenteuse modifiant l’hémostase (anticoagulant, anti-agrégant 

plaquettaire…)  

- sujet âgé notamment après l’âge de 70 ans ; 

- nécessité d’acte chirurgical ; 

- fin de grossesse en vue d’une préparation à l’accouchement [30]. 

Tableau XII : Les recommandations du nombre de plaquettes nécessaires pour les actes 

chirurgicaux [87]. 
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b. 

Il a pour objectif de faire remonter le nombre des plaquettes an cas de thrombopénie 

< 30 G/L. 

Ces traitements ont un effet limité dans le temps, ils n’ont pas d’influence sur 

l’histoire naturelle du PTI. 

Le choix thérapeutique se fait entre trois options : 

Traitement de première ligne [30]. 

- la prednisone à la dose de 1 mg/kg par jour pendant trois semaines à deux mois 

maximum ;  

- les bolus de méthylprednisolone 15 mg/kg par jour (j1 ± j2 et j3) puis prednisone 1 

mg/kg par jour pendant trois semaines lorsque les saignements sont plus importants ;  

- les immunoglobulines polyvalentes par voie veineuse (IgIV) à la dose de 1 g/kg par 

jour (j1 ± j3) (en se basant sur les symptômes hémorragiques) avec ensuite un relais 

par la prednisone 1 mg/kg par jour pendant trois semaines. 
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Pour faire le choix entre ces trois options, le clinicien peut s’aider d’un score 

hémorragique afin  d’évaluer la gravité du syndrome hémorragique et d’adapter le 

traitement en fonction avec une  réévaluation précoce à j3 de son efficacité. 

c. 

Ces traitements correspondent aux traitements de fond du PTI. Ils sont indiqués lorsque le 

patient a des plaquettes régulièrement en dessous de 30 G/L ou inférieures à 50 G/L en cas 

de facteur de risque de saignement surajouté (traitements anticoagulants concomitants, 

sujet âgé, comorbidité).  

Traitements de seconde ligne [30]. 

  Durant la phase de PTI nouvellement diagnostiqué (moins de trois mois), en cas de 

rechute précoce après administration des traitements de première ligne, le traitement 

est mal codifié.  

Une abstention thérapeutique peut être envisagée si la thrombopénie est isolée, sans  

manifestation hémorragique et en l’absence de comorbidité.  

 Durant la phase de PTI persistant (trois mois à un an), en cas d’échec des traitements 

précédents, le rituximab  est largement utilisé avant la splénectomie. 

L’efficacité et la tolérance du traitement sur le long terme  restent mal connues.  

 Durant la phase de PTI chronique (PTI > 12 mois) la probabilité de guérison 

spontanée étant inférieure à 5 %, la splénectomie doit être discutée en cas d’échec 

des lignes de traitements précédents. 

 En cas d’échec de la splénectomie, certains traitements qui étaient inefficaces avant 

la splénectomie doivent être ici tentés.  

À ce stade, les traitements les plus efficaces sont les agonistes des récepteurs de la  

thrombopoïétine  TPO (romiplostim et eltrombopag ).  

Ces traitements ont diminué les indications des immunosuppresseurs que recevaient  il 

y a encore quelques années les patients ayant un PTI réfractaire sévère. 
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11. 

Figure 19: Aperçu des thérapies pour le traitement du PTI de l'adulte [87]. 

a. 

Suivi du PTI [30] 

 Apprécier l’évolution de la maladie : rémission ou au contraire aggravation. 

Objectif 

 Dépister et prendre en charge précocement les complications infectieuses, les  

échecs du traitement, les rechutes ainsi que l’émergence d’une autre maladie auto-

immune. 

 Limiter les conséquences psychologiques de la maladie et ses répercussions 

familiales et socioprofessionnelles. 

b. 

 

Surveillance para-clinique 

La fréquence de réalisation de l’hémogramme est conditionnée par le terrain, 

l’importance de la thrombopénie et l’existence de signes hémorragiques. 

Suivi du PTI 
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Une surveillance rapprochée 1 à 2 fois par semaines est indiquée en période instable 

pour surveiller l’efficacité d’un traitement nouvellement institué d’une thrombopénie 

profonde. 

Une surveillance tout les 6 mois est indiquée pour les patients non symptomatiques 

ayant un nombre de plaquettes stable. 

En cas de saignement ou avant une manœuvre invasive (extraction dentaire, injection  

intramusculaire, endoscopie..) une NFS doit être réalisée par le médecin traitant. 

 

- Kaliémie,  glycémie, HbA1C, TA, ECG 

Suivi du traitement par corticoïdes ou par immunosuppresseurs  

- Fonction rénale, hépatique 

- Dosage pondéral  d’Ig  

La surveillance annuelle du dosage pondéral des immunoglobulines est très important 

chez les patients ayant reçu du Rituximab car des hypogammaglobulinémies ont été 

rapportées plus de 2 ans après son administration. 
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Tableau XIII : Surveillance post-thérapeutique des médicaments au cours du PTI [88] 
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Une évaluation clinique et un contrôle annuel des données immunologiques sont 

souhaitable en cas d’ anticorps anti-nucléaires présents de manière isolée au moment du 

diagnostic du PTI sans  autres critères permettant de retenir un lupus systémique. 

Un déficit immunitaire primitif doit être évoqué en cas d’apparition de manifestations 

infectieuses répétée ou d’hypogammaglobulinémie. 

Surveillance de l’émergence d’une autre maladie auto-immune ou déficit immunitaire 

primitif 

12. 

Les précautions à prendre pour éviter la survenue de saignements graves : 

Éducation thérapeutique et modification du mode de vie [30] 

- Activités sportives à risque de traumatisme sont déconseillées. 

- Ne pas prendre d’aspirine ainsi que tous les médicaments contenant de l’aspirine. 

- La prise des AINS est déconseillée , en cas de douleur la prise de paracétamol est 

sans risque. 

- De façon générale, le patient doit signaler à son médecin la présence d’un PTI avant 

toute prescription. 

- Les soins dentaires doivent être encadrés par des mesures spécifiques quand la 

thrombopénie est profonde et les avulsions dentaires interdites. 

- Les injections intramusculaires sont contre-indiquées. 

- Eviter la consommation d’alcool. 

- En cas de grossesse envisagée, informer le médecin. 

- Faire part au médecin du recours à une contraception afin de proposer la solution la 

plus adaptée a chaque cas. 

- La vaccination antigrippale est conseillée chez l’adulte en particulier en cas de 

splénectomie, ainsi que le vaccin anti Haemophilus influenzae, contre le 

méningocoque, et antipneumococcique.   
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 Les  signes annonciateurs d’une hémorragie grave que le patient doit connaitre a fin 

de consulter en urgence : 

- Purpura important et extensif ; 

- Epistaxis répétées ;  

- Gingivorragies spontanées ; 

- Rectorragies, hématuries ; 

- Céphalée ou douleur abdominale inhabituelles par leur intensité ou leur durée ; 

- Hématomes importants pour les traumatismes minimes ; 

- Malaise, accès de pâleur   

II. 

1. 

Deuxième partie : Discussion des résultats. 

Dans notre étude, nous avons noté une atteinte à prédominance féminine avec un sexe  

ratio (F/H) de 1.27. Ce chiffre est comparable à l’étude deJAOUHARI réalisée à l’hôpital  

militaire Avicenne [88] ayant retrouvée un sexe ratio (F/H) de 1,5 et l’étude de BERRADA 

réalisée à  l'hôpital militaire Moulay Ismail de Meknès [90] retrouvant un sexe ratio (F/H) de 

1,7.  

Profil démographique : 

Ceci concorde avec ce qui est communément rapporté dans la littérature, où le PTI est 

une  pathologie qui touche les deux sexes avec une prédominance féminine [13]. 

L’âge moyen de nos patients au moment du diagnostic a été de 41,47 ans. Ce chiffre 

est comparable  à l’étude de JAOUHARI où l’âge moyen était de 46.8 ans [88] et l’étude de  

BERRADA où l’âge  moyen était de 42 ans [89]. Dans la littérature, il est de 60 ans [27]. 

Dans notre étude un maximum de fréquence est observé dans la tranche d’âge 

comprise entre 26 et  41 ans contre 40 et 60 ans dans l’étude menée par JAOUHARI et 

BERRADA. Selon la  littérature la tranche d’âge la plus touchée est celle supérieure à 60 ans 

[6,13,25].  
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2. 

 Circonstances de découverte :  

Profil clinique : 

Dans notre série le principal mode de révélation est le syndrome hémorragique : 36 

patients (61%). 

Il a été retrouvé chez 18 patients (78.26 %) dans la série de JAOUHARI, 30 patients 

(100%) dans la série de  BERRADA et 40 patients (95,23%) dans la série de KOUNTI [91].  

Une étude américaine rétrospective incluant 6651 patients retrouve le syndrome 

hémorragique  comme mode de révélation chez 3768 patients (57%) [90].  

Dans le registre de Carmen, 57 patients parmi 113 (50,4%) ont présenté des signes 

hémorragiques  comme mode de révélation [25].  

 Le syndrome hémorragique : 

 

Tableau  XIV : Tableau comparatif du syndrome hémorragique entre les différentes séries. 

Syndrome 
hémorragique 

Saignement 
cutané 

Saignement 
muqueux 

Saignement 
viscéral 

JAOUHARI [88] 78.26 % 65 % 35 % 22 % 
BERRADA [89] 100% 73,33% 36,66% 23,33% 
KOUNTI [91] 95,23% 61,90% 26,19% 11,90% 
Registre de 
Carmen [25] 

50,4% 11,5% 18,5% 7,8% 

Notre série 61% 57,63% 57,62% 25,41%   

3. 
3.1 

Profil biologique : 

Une numération de formule sanguine avec un taux de plaquettes a été demandée chez 

tous les malades. 

 

 

Numération de formule sanguine : 
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a. 

Tous nos patients ont présenté une thrombopénie au moment du diagnostic. 

Le tableau ci-dessous compare les valeurs retrouvées durant notre étude à la série de  

DR. JAOUHARI, Dr. BERRADA et la littérature : 

Les plaquettes 

 

Tableau XV : Tableau comparatif de la numération plaquettaire entre les différentes séries. 

Valeur 
minimale des 

plaquettes 

Valeur 
maximale des 

plaquettes 

Valeur 
médiane des 
plaquettes 

Nombre de 
contrôles sur 
tube citraté 

JAOUHARI 
[88] 

2000/ mm³ 65000/ mm³ 12000/ mm³ Non 
mentionné 

BERRADA  [89] 3000/mm3 46000/mm3 15266/mm3 Non 
mentionné 

Série de CARMEN [92] 1000/mm3 126000/mm3 17000/mm3 Non 
mentionné 

Notre série 1000/mm³ 123000/mm³ 48893/mm³ 13 

 

b. 

On a retrouvé 19 cas d’anémies dont :  

Hémoglobine 

- 13 cas d’anémie hypochrome microcytaire expliquées par la carence martiale 

secondaire aux saignements chroniques. 

- 6 cas d’anémie normochrome normocytaire en rapport avec le saignement actif.  

3.2 

Dans notre étude, seulement 3 patients (8,33%) ont présenté un TP bas dû à une CIVD.  

Aucun trouble d’hémostase n’a été retrouvé dans la série de JAOUHARI et BERRADA.  

Bilan d’hémostase : TP, TCA, Fibrinogène. 

3.3 

Le frottis sanguin a été réalisé chez 5 patients (8,47%). Aucune anomalie n’a été retrouvée.  

Ces résultats étaient similaires aux séries marocaines [88,89].  

Frottis sanguin :  

3.4 Myélogramme :  
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Il a été réalisé chez les patients ne répondant pas au traitement initial ou présentant 

d’autres anomalies à la NFS que la thrombopénie. 

Dans notre série, 36 patients (61,01%) ont bénéficié d’un myélogramme.  

Une moelle normale a été retrouvée dans 36,11% des cas alors que dans la série de 

JAOUHARI 91% des myélogrammes étaient normaux contre 66,66% dans la série de 

BERRADA.  

Les anomalies retrouvées dans notre série étaient les suivantes : moelle hypoplasique 

dans 5,56%  des cas et moelle riche, réactionnelle, nombreux mégacaryocytes dans 58,33% 

des cas.  

Un seul cas d’hypo-mégacaryocytose modérée est observé dans la série de  JAOUHARI.  

4. 
4.1 

Traitement et évolution : 

Dans notre étude, il s’agit de la stratégie thérapeutique recommandée chez 19 patients 

(32,2%) en association du traitement étiologique dans certains cas. 

Abstention thérapeutique : 

La valeur minimale pour abstention thérapeutique était de : 40000/mm³. 

Cette prise en charge thérapeutique chez ces patients concorde avec ce qui figure dans 

la littérature  où l’abstention thérapeutique est indiquée en cas de thrombopénie modérée  

(plaquettes > 30000 /mm³) et asymptomatique [39] . 

L’évolution dans notre série était la suivante : 21,05% de réponse complète, 73,68% de 

réponse  partielle et 1 rechute après 5 ans.  

4.2 
a. 

Traitement de première ligne : 

Dans notre étude 67,79% patients ont reçu une corticothérapie en première intention 

contre 100% des patients dans la série de  JAOUHARI et BERRADA.  

Une réponse complète est survenue chez 25,42% de nos patients contre 35% dans la 

série de JAOUHARI et 30% dans la série de BERRADA.  

Corticothérapie :  
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Une réponse partielle a été notée chez 62,71% de nos patients contre 52% dans la série 

de JAOUHARI et 43,33% dans la série de BERRADA.  

Il a été rapporté dans la littérature que jusqu'à 80 % des patients atteints de PTI auront 

une réponse initiale aux corticostéroïdes, cependant, les réponses à long terme sont moins 

fréquentes et n'ont été observées que chez 20 à 40 % des patients nouvellement 

diagnostiqués [93]. 

Une rechute est survenue chez 13,56 % de nos patients contre 55% dans la série de 

JAOUHARI et 45.45% dans la série deBERRADA. 

b. 

Dans notre série seulement 4 patients ont reçu des Immunoglobulines IV contre 6 

patients dans la série de JAOUHARI. 

Ce traitement a été utilisé chez les patients ayant un score hémorragique élevé > 8  

et échec ou réponse insatisfaisante à la corticothérapie. 

L’évolution de nos patients était marquée par 1 réponse complète (25%), 2 réponse 

partielle (50%) et 1 échec (25%) contre 66.66 % de réponse complète, 16.34 % de réponse 

partielle, 17 % d’échec et 50 % de rechute dans la série de JAOUHARI.  

Immunoglobulines IV : 

4.3 

Seulement 6 patients ont bénéficié d’une cure de Rituximab ayant abouti à 2 réponses 

complètes, 2 réponses partielles et 2 échecs.  

Dans la série de JAOUHARI la réponse au Rituximab était comme suit : 60 % de réponse 

complète, 40 % de réponse partielle.   

Dans la série de BERRADA, le recours au Rituximab était uniquement chez 3 patients 

(10%), il a été efficace chez 2 cas sur 3 (une patiente décédée dans un contexte de sepsis 

sévère). 

Une revue systématique a montré une réponse chez 60 % des patients après 

l’administration du Rituximab [94]. 

Traitement de deuxième ligne : 

4.4 Traitement de troisième ligne : 
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Dans notre série 3 patients (5%) ont bénéficié d’une splénectomie. 

Tous les patients ont présenté une réponse complète.  

Dans une revue systématique de 135 séries de cas, Kojouri et al. ont observé une 

réponse complète  après l’intervention chez deux tiers des patients adultes atteints de PTI 

primaire [22]. 

 

Tableau XVII : Tableau comparatif de l’évolution après splénectomie entre les différentes 

séries. 

 Réponse 
complète 

Réponse partielle Echec Rechute 

JAOUHARI 
[88] 

50 % 25 % 25 % 25 % 

BERRADA[89] 94.11% 0% 5.88% 17.64% 
Notre série 100% - - 33,33% 
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CONCLUSION 
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Le PTI est une maladie auto-immune acquise qui est définie par une diminution du 

taux des plaquettes dans le sang en dessous de 100 000/mm3. 

Sa survenue peut constituer une urgence hématologique, en particulier lorsqu’il existe 

un syndrome hémorragique cutanéomuqueux et/ou viscéral important. 

Bien que la physiopathologie de la thrombocytopénie immunitaire (PTI) soit complexe 

et incomplètement comprise, on considère que l'événement clé est la production d'auto-

anticorps anti-plaquettes. Ces auto-anticorps ciblent les plaquettes pour qu'elles soient 

détruites par les macrophages de la rate, du foie, ou des deux, par l'activation des 

récepteurs Fcγ.  

De nombreux patients atteints de PTI sont asymptomatiques, toutefois, jusqu'à deux 

tiers d'entre eux peuvent présenter des manifestations hémorragiques. Le risque 

d'hémorragie est plus élevélorsque le nombre de plaquettes est inférieur à 20 000 ou 30 

000/mm3. 

Aucun test ne permet d’affirmer par lui-même le diagnostic de PTI. Il s’agit d’un 

diagnostic d’élimination. 

Le traitement de première ligne repose  sur les corticoïdes et les immunoglobulines 

intraveineuses. 

En cas de passage à la chronicité, la splénectomie reste le traitement de référence. 

Le développement de nouvelles voies thérapeutiques de la biotechnologie comme les 

anti-CD20 et les antagonistes de la TPO ont bouleversé la prise en charge thérapeutique du 

PTI chronique et ontlimité le recours à la splénectomie sauf que l’accès à ces molécules reste 

compliqué.  

L’étude rétrospective que nous avons mené, a permis de mettre le point sur les 

caractéristiques épidémiologiques, cliniques, biologiques et thérapeutiques du PTI. 
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Cependant elle présente quelques limites : son caractère rétrospectif et la non-accessibilité 

aux nouveaux traitements. 
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Résumé 

L’objectif de notre étude sur le purpura thrombopénique immunologique (PTI) est de 

réaliser une revue de la littérature actualisée et de rapporter les cas de PTI figurant dans le 

registre du service de médecine interne, hôpital Arrazi. 

Nous avons réalisé une description des aspects épidémiologiques, cliniques, 

biologiques et thérapeutiques chez  59 patients atteints de purpura thrombopénique 

idiopathique pris en chargedans le service de médecine interne à l’Hôpital Arrazi du centre 

hospitalier universitaire Mohammed VI de Marrakech sur une période de 15 ans allant de 

2004 à 2019. 

Notre étude a montré que dans notre contexte le PTI est une pathologie qui touche les 

2 sexes avec une prédominance féminine, sexe ratio : 1,27.  

L’âge moyen de nos patients est de 41,47 ans avec des extrêmes allant de 11 à 71 ans. 

Un maximumde fréquence est observé dans la tranche d’âge comprise entre 26 et 41 ans. 

Dans notre série 36 patients ont été hospitalisés pour investigation diagnostique et 

prise en charge thérapeutique d’un syndrome hémorragique alors que 23 patients ont été 

hospitalisés pourinvestigation diagnostique d’une thrombopénie découverte fortuitement. 

On a estimé la valeur médiane de la thrombopénie au diagnostic à 48893/mm³.  

Concernant la stratégie thérapeutique, l’abstention thérapeutique a été recommandée 

chez 19 patients (32,2%) en association du traitement étiologique dans certains cas. Le taux 

moyen de plaquettes pour abstention thérapeutique était de 85468/mm³. 
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Parmi ces 19 patients, 4 ont présenté une réponse complète, 14 patients ont présenté 

une réponse partielle et une patiente est décédée et 1 rechute a été notée après 5 ans. 

40 patients (67,8%) ont reçu des bolus de méthylprednisolone à dose de 15mg/kg/j 

pendant 3 jours.  

L’évolution à J3 était marquée par une réponse complète chez 4 patients (10%), une 

réponse partielle chez 30 patients (75%) et un échec chez 6 patients (15%). 

36 patients ont bénéficié d’une corticothérapie orale à base de Prednisone à la dose de 

2mg/kg/j  (3 cas) ou 1 mg/kg/j (33 cas) suivie d’une dégression. On a noté une réponse 

complète dans 11 cas (30,55%), une réponse partielle dans 18 cas (50%) et un échec dans 7 

cas (19,45%). 8 Rechutes ont eu Lieu. 

Les immunoglobulines IV ont été administrées chez 4 patients(6,67%). L’évolution était 

la suivante : 

2 réponses partielles après 1 semaine (50%),1 réponse complète après 1 mois (25%), et 

1 échec (25%). 

6 patients ont bénéficié d’1 cure de Rituximab. Une réponse complète a été obtenu 

chez 2 patientsau bout de 4 mois/6mois. 2 patients ont présenté une réponse partielle au 

bout de 1mois/4mois et 2 patients n’ont pas répondu à la cure de Rituximab. 

Un patient a bénéficié d’une cure d’azathioprine. Une réponse partielle a été obtenue 

après 4 mois.  

Un patient a bénéficié d’un traitement par cyclophosphamide ayant abouti à une 

réponse complète après 6 mois. 
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On a eu recours à la splénectomie chez 3 patients (5%). Elle a été utilisée en 2ème ligne 

ou en 3ème ligne. Pour ce qui est de l’évolution, tous les patients ont présenté une réponse 

complète. 

 

ABSTRACT: 

The purpose of our study on Immune Thrombocytopenic Purpura (ITP) is to carry out 

an updated review of the literature  and to report the cases of ITP included in the department 

of internal medicine, Arrazi hospital. 

We have described the epidemiological, clinical, biological and therapeutic aspects of  

59 patients with ITP treated in the internal medicine department of the Arrazi Hospital 

over a 15-yearperiod from 2004 to 2019. 

Our study has shown that in our context ITP is a pathology that affects both sexes with 

a female predominance, sex ratio: 1.27.  

The average age of our patients is 41.47 years with extremes ranging from 11 to 71 

years.  

A maximum frequency is observed in the age group between 26 and 41 years. 

In our series 36 patients were hospitalized for diagnostic investigation and therapeutic 

management of a bleeding syndrome, while 23 patients were hospitalized for diagnostic 

investigation ofincidentally discovered thrombocytopenia. 

The median thrombocytopenia value at diagnosis was estimated at 48893/mm³.  

Concerning the therapeutic strategy, therapeutic abstention was recommended in 19 

patients (32.2%) in combination with etiological treatment in some cases. The median value 

of the platelet count for abstention was 85468/mm³. 

Of these 19 patients, 4 showed a complete response, 14 patients showed a partial 

response and one patient died.  
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1 relapse was noted after 5 years. 

40 patients (67.8%) received boluses of methylprednisolone at a dose of 15mg/kg/d 

for 3 days.  

The evolution at D3 was marked by a complete response in 4 patients (10%), a partial 

response in 30 patients (75%) and failure in 6 patients (15%). 

36 patients received oral corticosteroid therapy with Prednisone at a dose of 

2mg/kg/day (3 cases) or 1 mg/kg/day (33 cases) followed by degression. A complete 

response was noted in  

11 cases (30.55%), partial response in 18 cases (50%) and failure in 7 cases (19.45%). 8 

relapses occurred. 

IV immunoglobulin was administered in 4 patients (6,67%). The evolution was as 

follows: 2 partial responses after 1 week (50%), 1 complete response after 1 month (25%), 

and 1 failure (25%). 

6 patients received 1 course of Rituximab. A complete response was obtained in 2 

patientsafter 4 months/6 months. 2 patients had a partial response at 1 month/4 months 

and 2 patients did not respond to the Rituximab treatment. 

One patient received a course of azathioprine. A partial response was obtained after 4 

months.  

One patient was treated with cyclophosphamide, which resulted in a complete 

response after 6 months. 

Splenectomy was used in 3 patients (5%). It was used as a second or third line 

treatment.  

In terms of outcome, all patients showed a complete response. 
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U: صمُلَخَّ م

الهدفمندراستناحولفرفريةنقصالصفيحاتالمناعيةهومراجعةالأدبياتالحديثةوالإبلاغعنالحالاتالوافدةفيسجلمصحلةالطبالبا
 59 لقدأجريناوصفاللحالةالوبائيةوالسريريةوالبيولوجيةوالعلاجاتعند .طنيبمستشفٮالرازي

مريضايعانونمنفرفريةنقصالصفيحاتمجهولةالسببتعالجوافيقسمالطبالباطنيفيمستشفٮالرازيالتابعلمركزمستشفٮمحمدالسادسالجام
 .2019 إلى 2004 عامامن 15 عيبمراكشعلٮمدى

 41.47 متوسطعمرمرضاناهو .1.27 أظهرتدراستناأنهفيسياقنا،يتأثركلاالجنسينمعهيمنةالجنسالأنثوي،نسبةالجنس
 36 فيسلسلتنا،تمنقل .عامًا 41 و 26 لوحظالحدالأقصٮللترددفيالفئةالعمريةبين .سنة 71 و 11 سنة،وتتراوحالأعماربين

 23 مريضًاإلٮالمستشفٮلإجراءفحوصاتتشخيصيةوالاستفادةمنالرعايةالعلاجيةللمتلازمةالنزفية،بينماتمنقل
 تمتقديرالقيمةالمتوسطةلنقصالصفيحاتعندالتشخيصبـ .مريضًاإلٮالمستشفٮلإجراءفحصتشخيصيلنقصالصفيحاتالمكتشفبالصدفة

 .3مم / 48893

 حالة 19 فيمايتعلقبالإستراتيجيةالعلاجية،تمتالتوصيةبالامتناعالعلاجيفي
 مم / 85468 كانمتوسطمعدلالصفائحالدمويةعندحالاتالامتناعالعلاجي .،معأخدعلاجالمرضالمسببفيبعضالحالات(32.2٪)

 14 منهماستجابةكاملة،وقدم 4 ،قدم 19 منبينهؤلاءالمرضٮالـ .3
  (مريضا 40 تلقى .سنوات 5 مريضًااستجابةجزئيةوتوفيمريضواحد،ولوحظانتكاسواحدبعد

 .أيام 3 يوملمدة / كجم / مجم 15 جرعاتمنميثيلبريدنيزولونبجرعة)67.8٪

 وفشلفيالاستجابةعند)٪75( مريضاً  30 ،استجابةجزئيةعند)٪10 (حالات 4 تميزّالتطورفياليومالثالثباستجابةكاملةفي
 .(٪15) مرضى 6

 1 أو (حالات3) يوم / كجم / مجم 2 مريضاالعلاجبالكورتيكوستيرويدعنطريقالفم،علٮأساسبريدنيزونبجرعة 36 تلقى
 (٪30.55) حالة 11 تمتملاحظةالاستجابةالكاملةفي . ثمتلاهاتخفيضالجرعات (حالة 33) يوم / كجم / مجم

 .انتكاسات 8 وحدثت (٪19.45) حالات 7 والفشلفيالاستجابةعند (٪50) حالة 18 ،والاستجابةالجزئيةفي

    كانالتطورعلٮالنحوالتالي .(٪6.67) مرضى 4 تمإعطاءالجلوبوليناتالمناعيةالوريديةل

 6 تلقى .(٪25) ،وفشلواحدفيالاستجابة (٪25) ،إجابةواحدةكاملةبعدشهرواحد (٪50) إجابةجزئيةبعدأسبوعواحد 72
 2 قدم .أشهر 6 / أشهر 4 منالمرضٮبعد 2 تمالحصولعلٮاستجابةكاملةعند .مرضٮدورةعلاجيةواحدةمنريتوكسيماب
 .أشهر،ولميستجيبمريضانلدواءالريتوكسيماب 4 منالمرضٮاستجابةجزئيةبعدشهرواحدإلى

 .أشهر 4 تمالحصولعلٮاستجابةجزئيةبعد .تلقٮأحدالمرضٮدورةمنالآزوثيوبرين
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 .(٪5) مرضى 3 كاناستئصالالطحالمطلوبالًدى .أشهر 6 تلقٮأحدالمرضٮالعلاجبسيكلوفوسفاميدمماأدٮإلٮاستجابةكاملةبعد
 .منحيثالتطور،قدمجميعالمرضٮاستجابةكاملة .تماستخدامهفيالصفالثانيأوالثالثمنالعلاج
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ANNEXE 1 
FICHE D’EXPLOITATION PTI 

 
I- Identité : 
N° du dossier :                                                         Numéro de téléphone :  
Nom :                   Prénom : 
Sexe :                                                                         Age : 
Origine :                                                                    Couverture sociale : 
 

- ATCD personnels :   
II- ATCD : 

VIH :          oui           non        
HVB :        oui            non        
HVC :        oui            non 
Infection gastrique par Helicobacter pylori :      oui           non       test non fait  
Maladie auto-immune :        oui           non  ; si oui, déterminer laquelle : 
……………………… 
Hémopathie :       oui           non   non  ; si oui, déterminer laquelle : ………………………     
Prise médicamenteuse :       oui           non  ; si oui, quel traitement : ………………………     
Transfusion :      oui           non    
Diabète :  - Ancienneté : …………………………. 
                  - Type : …………………………………….  
                  - Traitement : …………………………..  
Tabagisme chronique :       oui           non             

- ATCD familiaux :        oui           non   
 

Fortuite :     oui           non   
Date : ……………………………….. 
-Syndrome hémorragique : 

III- Circonstances de découverte : 
-Mode de révélation :  

https://fr.wikipedia.org/wiki/%E2%85%A0�
https://fr.wikipedia.org/wiki/%E2%85%A1�
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> Saignement cutané :                    Purpura ecchymotique              Purpura pétéchial   
> Saignement muqueux :               Gingivorragies                               Epistaxis                  

 
> Saignement digestif :                   Hématémèse             Rectorragie          Méléna     

 
> Saignement neuroméningé :      
> Saignement au fond d’œil :      
> Hématurie :      
> Ménométrorragie :      
                                                           -> Score hémorragique : ………… 
- Syndrome tumoral :     HMG      SMG                  ADP      
- Syndrome fébrile :       oui           non   
- Autre : 
………………………………………………………………………………………………………………………
………………………………………………………………………………………………………………………
………………………………………………………………………… 
 

- NFS : > tube utilisé :       EDTA            Citraté 
> Taux de plaquettes : ……………………. 
> Hb : …………………                          VGM : ……………….                        Réticulocytes : 
………………. 
> GB : …………………                          PNN : ………………..                        Lymphocytes : 
………………. 
- Bilan d’hémostase :  > TP : ……………..           TCA : …………….          Fibrinogène : 
……………… 
- Groupe sanguin : ……………… 

IV- Exploration paraclinique : 
 

- Sérologies VIH :       Positive           Négative 
- Sérologies des hépatites B et C :  
> HVB :       Positive           Négative 
> HVC :        Positive           Négative 
- Bilan hépatique : ………………………………………………………………………………………… 
-Bilan immunologique :  
> Anticorps antinucléaires :       Positif           Négatif 
> Anticorps anti phospholipides :  
Anticoagulant lupique :     Positif           Négatif 
Anticorps anti cardiolipine :     Positif           Négatif 
Anticorps anti-β2-glycoprotéine I :     Positif           Négatif 
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- TSH : ………………….                         Anticorps anti thyroïde :      Positif           Négatif 
- Créatinine : …………………………………………………………………………………………………. 
- Myélogramme : …………………………………………………………………………………………… 
- Rechercher une infection par Helicobacter Pylori :Test respiratoire à l’uréase : Positif   
Négatif 
 

 DIAGNOSTIC RETENU :  
 PTI PRIMAIRE 
 PTI SECONDAIRE à ………………………………………………………. 

 

1- 
V- Traitement : 

 
Traitement de première ligne : 

 Corticothérapie : 
 
BOLUS de Méthylprednisolone :  
               - Dose : ……………………………………………………………. 
               - Durée : …………………………………………………………… 
CORTICOTHERAPIE ORALE :   - Molécule : ……………………………………………………………. 
                                                    - Dose : 
…………………………………………………………………….                                                    
                                                    - Schéma de dégression : 
…………………………………………. 
 
 

 Immunoglobulines IV :  - Dose : ……………………………………………………… 
                                          - Durée : …………………………………………………….  
2- 

 Délai par rapport à la première ligne : …………………………………………………………… 
Traitement de deuxième ligne : 

 
 Indication :   
- Corticodépendance :    , Seuil : 

…………………………………………………………………… 
- Corticorésistence :        
- Rechute après arrêt :   , Délai après arrêt : ………………………………………………… 
- Autre : 

……………………………………………………………………………………………………………..  
 Agoniste des récepteurs TPO :  

    - Type : ……………………………………………………………. 
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- Dose : ……………………………………………………………. 
           - Durée : …………………………………………………………… 
 

 Rituximab :  
           - Dose : ……………………………………………………………. 
           - Protocole : …………………………………………………….. 
 
 

 Immunosuppresseur :  
  
           - Type : ……………………………………………………………. 
 
           - Dose : ……………………………………………………………. 
 
           - Protocole : …………………………………………………….. 
 
2- 

 Délai par rapports à la deuxième ligne : 
…………………………………………………………… 

Traitement de troisième ligne : 

 Indication :   
……………………………………………………………………………………………………………………… 
 
           - Splénectomie :     
 

1- 
VI- Evolution : 

 
Traitement de première ligne : 

 Réponse complète :           Réponse partielle :           Echec :    
 

 Délai de réponse (jours) :   - Initiale : ………………………………… 
                                                - Réponse partielle : ………………… 
                                                - Réponse complète : ………………. 

 Nombre de bolus de Méthylprednisolone : ………….. 
Intervalle entre les bolus : ……………………………………..  
 
 
 

2- 
 

Traitement de deuxième ligne : 
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 Réponse complète :           Réponse partielle :           Echec :    
 

 Délai de réponse (jours) :   - Initiale : ………………………………… 
                                                - Réponse partielle : ………………… 
                                                - Réponse complète : ………………. 
 
 
 

3- 
 

Traitement de troisième ligne : 

 Réponse complète :           Réponse partielle :           Echec :    
 

 Délai de réponse (jours) :   - Initiale : ………………………………… 
                                                - Réponse partielle : ………………… 
                                                - Réponse complète : ………………. 
 

1- 

VII- Surveillance :  
 

 
Clinique :  

 Signes hémorragiques :   
 
Persistance             Amélioration             Aggravation   
 

 Complications hémorragiques : 
……………………………………………………………………………………………………………
……………………………………………………………………………………………………………
……………………………………………………………………………………………………………
……………………………………………………………………………………………………… 

 
 Effets indésirables du traitement : 

……………………………………………………………………………………………………………
……………………………………………………………………………………………………………
……………………………………………………………………………………………………………
……………………………………………………………………………………………………… 

 
 Protocole de vaccination après splénectomie :  
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………………………………………………………………………………………………………………………
………………………………………………………………………………………………………………………
……………………………………………………………………………………………………………………… 
 
 
 
 
 
  
 

2- 
 

Biologique : 

 Cinétique de la numération plaquettaire : 
 

DATE           TAUX DE PLAQUETTES 
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 أقْسِمبِاللهالعَظِيم
 .مِهْنَتِيأنأراقبَاللهفي

 وأنأصُونَحياةالإنسانفيكآفّةِأطوَارهَافيكلالظروف
 قاذهامِنالهَلاكِوالمرَضِ نوسْعِيفياةلوالأحَوالباذ

 .والألمَوالقَلقَ

هُمْ وأنأحفَظَللِنَاسِكرَامَتهُم،وأسْترعَوْرَتهُم،وأكتمَ   .سِرَّ

باذلة وأنأكونَعَلىالدوَاممنوسائلِرحمةالله، 

 .والعدو،والصديقطالحالطبيةللقريبوالبعيد،للصالحوالرعَايتَي

رَهلنَِفْعِالإنِْسَانلالأذَاه  .وأنأثابرعلىطلبالعلم،وأسَخِّ

والتقوىتا وأنأوَُقّرَمَنعَلَّمَني،وأعَُلمَّمَنيَصْغرَني،وأكونأخ يَةمُتعَاونيِنَعَلىالبرِّ بِّ  .لكُِلِّزَميلفٍيالمِهنَةِالطِّ

ةمِمّايُشينهَاتجَاهَ   وأنتكونحياتيمِصْدَاقإيمَانيفيسِرّيوَعَلانيَتي،نَقِيَّ

 .اللهوَرَسُولهِِوَالمؤمِنين

واللهعلىماأقولشهيد 
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