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Introduction



Présentation du purpura thrombopénique idiopathique (PTI) :

Le purpura thrombopénique idiopathique (PTI), également connu sous le nom de
thrombocytopénie immune primaire, est une maladie hématologique auto-immune caractérisée
par une réduction anormale du nombre de plaquettes circulantes dans le sang, entrainant un
risque accru de saignements spontanés ou excessifs. Cette condition se distingue par son
origine auto-immune, c'est-a-dire qu'elle survient lorsque le systéme immunitaire du corps
attaque de maniere incorrecte et détruit les plaquettes, qui sont des cellules sanguines
essentielles a la coagulation et a la réparation des vaisseaux sanguins.

Dans le PTI, les mécanismes sous-jacents impliquent la présence d'anticorps, généralement de
type immunoglobuline G (IgG), qui se fixent aux plaquettes et les marquent pour une élimina-
tion prématurée par le systéme immunitaire, en particulier par les cellules du systeme
réticuloendothélial, notamment la rate. Cette destruction accélérée des plaquettes résulte en
une thrombocytopénie, c'est-a-dire une diminution du nombre de plaquettes en dessous des
niveaux normaux dans la circulation sanguine.

La principale caractéristique clinique du PTI est la tendance aux saignements cutanés et
muqueux, se manifestant par des pétéchies (petites taches rouges ou pourpres sur la peau ou
les muqueuses), des ecchymoses (contusions), des saignements des gencives, du nez ou des
menstruations excessivement abondantes chez les femmes. Les saignements peuvent
¢galement étre plus graves, pouvant parfois mettre la vie en danger, notamment en cas de
saignements gastro-intestinaux ou intracraniens.

La cause précise du déclenchement de la réaction auto-immune dans le PTI n'est pas
enticrement ¢lucidée, mais elle implique des facteurs génétiques et environnementaux. Le
diagnostic de PTI repose sur des critéres cliniques, des examens sanguins pour évaluer le
nombre de plaquettes, et I'exclusion d'autres causes de thrombopénie.

La prise en charge du PTI vise a gérer les risques de saignement tout en améliorant la qualité
de vie des patients. Les options thérapeutiques incluent l'observation attentive pour les cas
bénins, 'utilisation d'immunoglobulines intraveineuses pour ¢lever temporairement le nombre
de plaquettes, les corticostéroides pour supprimer la réponse immunitaire, la splénectomie
(ablation de la rate) dans les cas graves et réfractaires, ainsi que des thérapies plus récentes
telles que les agents immunosuppresseurs et les traitements ciblés.

En résumé, le PTI est une affection hématologique auto-immune caractérisée par une
thrombocytopénie due a la destruction accélérée des plaquettes par des anticorps. Son
diagnostic et sa prise en charge nécessitent une approche multidisciplinaire pour minimiser les
saignements et améliorer la qualité de vie des patients.

Importance de I'étude du PTI :

Les recherches sur le purpura thrombopénique idiopathique (PTI) sont menées pour plusieurs
raisons importantes, notamment :

Compréhension des mécanismes pathogéniques : Bien que l'on ait une compréhension
générale des mécanismes auto-immuns impliqués dans le PTI, les détails précis de I'initiation
et de la progression de la maladie restent encore a élucider. Les chercheurs cherchent a mieux
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comprendre comment et pourquoi le systéme immunitaire attaque les plaquettes, ce qui
pourrait conduire a de nouvelles approches thérapeutiques.

Diagnostic plus précis : Le diagnostic du PTI peut étre complexe et nécessite souvent
l'exclusion d'autres causes de thrombopénie. Les recherches visent a développer des
biomarqueurs spécifiques et des tests diagnostiques plus sensibles pour aider a identifier
rapidement et avec précision les patients atteints de PTI.

Options thérapeutiques améliorées : Les traitements actuels du PTI visent a controler la
thrombocytopénie et & minimiser les risques de saignement, mais ils ne sont pas toujours
efficaces pour tous les patients. Les recherches sont axées sur le développement de thérapies
plus ciblées, plus spécifiques et potentiellement plus efficaces, ainsi que sur 1'identification de
nouveaux agents qui pourraient moduler la réponse immunitaire sans les effets secondaires des
traitements actuels.

Qualité de vie des patients : Le PTI peut avoir un impact significatif sur la qualité de vie des
patients en raison de la menace constante de saignements et des traitements nécessaires. Les
recherches cherchent a améliorer la gestion des symptomes, a réduire les effets secondaires des
traitements et a développer des stratégies pour aider les patients & mieux faire face aux défis
physiques et émotionnels de la maladie.

Prévention des complications : Les saignements séveres associés au PTI peuvent entrainer
des complications graves, voire mortelles. Les recherches visent a identifier les facteurs de
risque de saignements majeurs et a ¢laborer des stratégies pour les prévenir.

Recherche de nouvelles cibles thérapeutiques : En explorant les mécanismes biologiques
sous-jacents au PTI, les chercheurs peuvent découvrir de nouvelles cibles potentielles pour le
développement de médicaments et de thérapies qui pourraient modifier la progression de la
maladie de maniere bénéfique.

Amélioration des traitements a long terme : Les effets a long terme des traitements du PTI
sur la santé générale des patients restent une question de préoccupation. Les recherches visent
a mieux comprendre les conséquences a long terme des traitements actuels et a développer des
stratégies pour minimiser les risques a long terme pour la santé des patients."

Chapitre 1 : Fondements du Purpura Thrombopénique Idiopathique

1. Anatomie et physiologie du systeme sanguin et des plaquettes :

Le sang est un tissu conjonctif liquide vital qui circule dans tout le corps, assurant le transport
de nutriments, d'oxygene, d'hormones, de déchets métaboliques et de nombreux autres
éléments nécessaires au bon fonctionnement de I'organisme. Le sang est composé de plusieurs
constituants essentiels, qui remplissent des réles variés :

Plasma : Le plasma sanguin est le composant liquide du sang, constituant environ 55% du
volume sanguin total. 1l est principalement composé d'eau (environ 90%) et contient diverses
substances dissoutes, notamment des électrolytes (sels minéraux), des protéines, des hormones,
des nutriments et des déchets métaboliques.



Cellules sanguines : Les cellules sanguines sont divisées en trois types principaux : les
globules rouges (érythrocytes), les globules blancs (leucocytes) et les plaquettes
(thrombocytes).

Globules Rouges (Erythrocytes) : Les érythrocytes sont les cellules les plus abondantes dans
le sang. lIs transportent I'oxygéne des poumons vers les tissus et le dioxyde de carbone des
tissus vers les poumons pour I'élimination. Les érythrocytes contiennent I'nhémoglobine, une
protéine qui se lie a l'oxygeéne et au dioxyde de carbone.

Globules Blancs (Leucocytes) : Les leucocytes sont des cellules impliquées dans la défense
immunitaire de I'organisme contre les infections. Ils se trouvent principalement dans les tissus
lymphoides et peuvent étre classés en plusieurs types en fonction de leurs fonctions
spécifiques.

Plaguettes (Thrombocytes) : Les plaquettes sont de petites cellules qui jouent un role essentiel
dans la coagulation du sang. Elles s'agregent pour former des caillots qui bouchent les Iésions
vasculaires et arrétent les saignements.

Protéines plasmatiques : Le plasma contient une variété de protéines, chacune ayant des
fonctions spécifiques. Les principales classes de protéines plasmatiques comprennent :

Albumine : Elle contribue a maintenir la pression osmotique et le transport de substances dans
le sang.

Globulines : Ces protéines sont impliquées dans I'immunité et le transport de certaines
substances.

Fibrinogene : Il joue un réle majeur dans la coagulation sanguine en se transformant en fibrine,
une protéine qui forme le réseau de base des caillots.

Electrolytes : Le plasma contient des ions tels que le sodium, le potassium, le calcium et le
magnésium, qui maintiennent I'équilibre des fluides, la pression osmotique et sont nécessaires
au fonctionnement des cellules nerveuses et musculaires.

Hormones : Le sang transporte diverses hormones produites par les glandes endocrines, qui
régulent de nombreuses fonctions corporelles, y compris la croissance, le métabolisme, la
reproduction et la réponse au stress.

Gaz : Le sang transporte lI'oxygene des poumons vers les tissus et le dioxyde de carbone des
tissus vers les poumons pour I'élimination lors de la respiration.

Nutriments et déchets : Le plasma transporte des nutriments tels que le glucose, les acides
aminés et les lipides, ainsi que des déchets métaboliques comme l'urée et la créatinine, qui sont
ensuite éliminés par les reins.

Plus de détails sur les plaquettes :

Les plaquettes sont des cellules fabriquées dans la moelle osseuse, qui circulent dans le sang
et contribuent a sa coagulation. Le sang contient généralement 140 000 a 440 000 plaquettes

4



par microlitre (140 a 440 x 109 par litre). Lorsque la numération plaquettaire descend
au-dessous de 50 000 plaquettes par microlitre de sang (moins de 50 x 109 par litre), une
hémorragie peut survenir méme suite a des traumatismes relativement modérés. Toutefois, le
risque de saignement le plus grave ne survient généralement que lorsque la numération
plaquettaire est inférieure a 10 000 a 20 000 plaquettes par microlitre de sang (10 a 20 x 109
par litre). Avec des nombres aussi faibles, un saignement peut se produire méme en 1’absence
de Iésions reconnues

Les plaquettes jouent un rle clé dans la formation de caillots sanguins en réponse a des Iésions
vasculaires. Le processus de formation d'un caillot est connu sous le nom d'hémostase et
implique plusieurs étapes :

Adhérence : Lorsqu'un vaisseau sanguin est endommagé, les plaquettes sont activées et
commencent & adhérer a la paroi vasculaire Iésée. Elles se fixent a la matrice extracellulaire
exposée du vaisseau, principalement grace a des protéines adhésives telles que le facteur de
von Willebrand.

Activation : Une fois fixees, les plaquettes subissent un changement de forme et libérent des
granules contenant des substances chimiques telles que I'ADP (adénosine diphosphate) et la
sérotonine. Ces substances stimulent l'activation d'autres plaquettes a proximité et attirent
davantage de plaquettes vers la lésion.

Agrégation : Les plaquettes activées s'agrégent les unes aux autres en formant un agrégat
plaquettaire. Les plaquettes liberent également du thromboxane A2, un puissant
vasoconstricteur qui favorise la contraction des vaisseaux sanguins et renforce I'agrégation
plaquettaire.

Coagulation : Les plaquettes activees et agrégees fournissent une surface favorable a I'action
des facteurs de coagulation. Ces facteurs déclenchent une série de réactions en chaine qui
aboutissent a la conversion du fibrinogene (une protéine soluble) en fibrine (une protéine
insoluble en forme de réseau), formant ainsi un réseau qui piége les globules rouges et
consolide le caillot.

Rétraction du caillot : Les plaquettes activées libérent également des substances qui
provoguent la contraction du caillot, rapprochant les bords de la lésion vasculaire. Cela
contribue a réduire la taille du caillot et a minimiser les pertes de sang.

Cicatrisation : Tout en participant a la formation du caillot, les plaquettes contribuent a la
libération de facteurs de croissance qui stimulent la cicatrisation et la réparation des tissus
endommagés.?

2. Mécanismes généraux de la thrombopoiése et de la régulation de la numération
plaquettaire :

La thrombopoiése est le processus de formation et de maturation des plaquettes a partir des
mégacaryocytes, des cellules géantes présentes dans la moelle osseuse. Les mégacaryocytes
sont responsables de la production des plaquettes, qui sont ensuite libérées dans la circulation
sanguine pour remplir leur role crucial dans la coagulation du sang et la réparation des Iésions
vasculaires. Les principales étapes de la thrombopoiese sont :

5



Formation des mégacaryocytes : La thrombopoiése commence par la différenciation des
cellules souches hématopoiétiques dans la moelle osseuse en mégacaryoblastes, qui sont des
précurseurs des mégacaryocytes. Ces mégacaryoblastes subissent ensuite plusieurs cycles de
division cellulaire sans division nucléaire, ce qui entraine la formation de mégacaryocytes
matures dotés d'un noyau multinucléé.

Développement des pro plaquettes : Une fois les mégacaryocytes matures formés, ils
subissent un processus de maturation et de fragmentation. Les pro plaquettes, qui sont de
petites structures ébauchées, se détachent des mégacaryocytes. Ces pro plaquettes ont un noyau
et sont de plus grande taille que les plaquettes matures.

Formation des plaquettes : Les proplaquettes subissent ensuite un processus de
fragmentation pour donner naissance aux plaquettes matures. Ce processus est facilité par des
contractions cytoplasmiques dans les proplaquettes, ce qui entraine la division en fragments
plus petits. Les plaquettes sont finalement libérées dans la circulation sanguine a partir des
meégacaryocytes.

Régulation de la thrombopoiése : Le controle de la numération plaquettaire, ¢galement
appelée thrombocytopoicse, est un processus complexe qui implique plusieurs mécanismes
régulateurs pour maintenir un équilibre adéquat entre la production, la circulation et la
destruction des plaquettes dans le sang. Voici comment se fait le contrdle de la numération
plaquettaire :

Thrombopoiétine (TPO) : L'hormone clé qui régule la production de plaquettes est la
thrombopoiétine (TPO). La TPO est produite principalement dans le foie et les reins en réponse
aux besoins du corps en plaquettes. Lorsque la numération plaquettaire est basse, le taux de
TPO augmente, stimulant la prolifération, la maturation et la libération des mégacaryocytes a
partir desquels les plaquettes sont formées.

Rétroaction négative : La numération plaquettaire est également régulée par un mécanisme de
rétroaction négative. Lorsque le nombre de plaquettes dans le sang augmente, elles peuvent
inhiber la production de TPO, limitant ainsi la production excessive de plaquettes.

Durée de vie des plaquettes : Les plaquettes ont une durée de vie relativement courte dans la
circulation sanguine, d'environ 7 a 10 jours. Apres ce laps de temps, elles sont ¢liminées par le
systéme réticuloendothélial, principalement dans la rate. Cette élimination assure que les
plaquettes agées ou endommagées sont remplacées par de nouvelles plaquettes produites dans
la moelle osseuse.

Contrdle par les facteurs de croissance : Outre la TPO, d'autres facteurs de croissance et cyto
kines jouent également un role dans la régulation de la thrombocytopoiese. Par exemple,
I’interleukine-6 (IL-6) peut influencer la production de plaquettes en agissant sur les
meégacaryocytes.

Réponse aux besoins du corps : En cas de saignement excessif ou de perturbation de I'équilibre
de la coagulation, les mécanismes de contrdle peuvent étre modulés pour augmenter
temporairement la production de plaquettes et ainsi favoriser la formation de caillots pour
arréter le saignement.



Equilibre avec la coagulation : Le contrdle de la numération plaquettaire est étroitement li¢ a
d'autres processus de coagulation. Lorsque des caillots se forment en réponse a une lésion
vasculaire, les plaquettes participent activement a la formation du caillot. Une fois la 1ésion
réparée et le processus de coagulation terminé, 1'activation plaquettaire diminue.

3. Classification du PTI :

e Selon la clinique :

PTI asymptomatique : Certaines personnes atteintes de PTI peuvent ne présenter aucun
symptdme apparent malgré une numération plaquettaire basse. Ce groupe de patients est
généralement diagnostiqué lors d'examens de routine ou de tests sanguins effectués pour
d'autres raisons.

PTI bénin : Dans cette catégorie, les patients peuvent présenter des symptomes mineurs tels
que des pétéchies (petites taches rouges ou pourpres sur la peau), des ecchymoses (contusions)
ou de légers saignements des gencives ou du nez. Les taux de plaquettes peuvent étre
modérément bas, mais les symptomes ne sont généralement pas graves.

PTI modéré a sévére : Cette catégorie inclut les patients chez lesquels la thrombocytopénie
est plus marquée, avec des taux de plaquettes nettement bas. Les symptomes de saignement
peuvent étre plus graves, notamment des saignements spontanés plus fréquents, des
saignements gastro-intestinaux, des saignements intracraniens ou des saignements de
muqueuses.

PTI aigu grave : Cette forme de PTI se caractérise par une apparition soudaine et une
thrombocytopénie sévere. Les symptomes de saignement peuvent étre graves et mettre la vie
en danger. Les patients atteints de PTI aigu grave peuvent nécessiter une hospitalisation et des
traitements d'urgence pour augmenter rapidement les taux de plaquettes.

PTI chronique : Dans le PTI chronique, la thrombocytopénie persiste pendant plus de 6 mois.
Les patients atteints de cette forme peuvent avoir des symptomes légers a modérés, mais la
maladie nécessite généralement une prise en charge continue pour maintenir les taux de
plaquettes a un niveau adéquat et prévenir les saignements.

PTI récurrent : Certaines personnes peuvent présenter des épisodes récurrents de
thrombocytopénie et de saignements, avec des périodes de rémission suivies de rechutes. Ce
schéma peut étre observé chez les patients atteints de PTI chronique ou de PTI bénin.

e Selon la réponse au traitement :

PTI réfractaire : Les patients atteints de PTI réfractaire sont ceux qui ne répondent pas de
maniére adéquate aux traitements standard utilisés pour augmenter les taux de plaquettes, tels
que les corticostéroides, les immunoglobulines intraveineuses ou les traitements
immunosuppresseurs. Le PTI réfractaire peut nécessiter des approches thérapeutiques
alternatives pour gérer la thrombocytopénie.

PTI répondeur partiel : Les patients atteints de PTI répondeur partiel peuvent présenter une
amélioration des taux de plaquettes en réponse aux traitements, mais ces taux peuvent ne pas



atteindre les niveaux normaux. Bien que la réponse au traitement puisse étre significative, elle
peut ne pas étre suffisante pour prévenir tous les saignements.

PTI répondeur complet : Les patients atteints de PTI répondeur complet montrent une
réponse adéquate aux traitements, avec des taux de plaquettes qui retournent a des niveaux
normaux ou a des niveaux ou les saignements sont prévenus. Dans certains cas, la réponse peut
étre durable, tandis que dans d'autres cas, elle peut étre temporaire.

PTI en rémission : Certains patients atteints de PTI peuvent entrer en rémission, ce qui signifie
qu'ils ne présentent pas de thrombocytopénie active ou de saignements pendant une période
prolongée. La rémission peut €tre spontanée ou induite par le traitement.

PTI récidivant : Les patients atteints de PTI récidivant présentent une tendance a des rechutes
de la thrombocytopénie, méme apres avoir obtenu une réponse au traitement ou une période
de rémission. Les rechutes peuvent nécessiter des ajustements dans le plan de traitement.

e Selon I’age :

PTI pédiatrique : Cette catégorie concerne les enfants atteints de PTI, généralement jusqu'a
l'age de 18 ans. Le PTI pédiatrique peut avoir des caractéristiques spécifiques en termes de
présentation clinique, de réponse au traitement et de pronostic.

PTI chez les adultes jeunes : Les adultes jeunes, agés de 18 a 40 ans environ, peuvent
présenter des caractéristiques similaires a celles du PTI pédiatrique en termes de réponse au
traitement et d'évolution de la maladie.

PTI chez les adultes d'age moyen : Les personnes atteintes de PTI entre 40 et 60 ans sont
généralement classées dans cette catégorie. Les caractéristiques du PTI chez les adultes d'age
moyen peuvent varier en fonction de I'dge et de facteurs individuels.

PTI chez les personnes agées : Les personnes de plus de 60 ans peuvent également développer
un PTI, bien que la fréquence puisse étre relativement plus faible par rapport a d'autres groupes
d'age. Les caractéristiques du PTI chez les personnes agées peuvent étre influencées par
d'autres conditions médicales sous-jacentes.

4. Epidémiologie du PTI :

Le PTI est considéré comme une maladie relativement rare, mais sa prévalence peut varier
considérablement d'une région a l'autre. Voici quelques points clés concernant 1'épidémiologie
du PTI dans le monde :

Prévalence : La prévalence exacte du PTI varie selon les sources et les populations étudiées.
Dans la population générale, la prévalence est estimée a environ 2 a 10 cas pour 100 000
personnes. Cependant, cette prévalence peut étre plus élevée chez certaines populations
spécifiques, comme les enfants, chez qui elle peut atteindre 50 a 100 cas pour 100 000 enfants.

Groupes d'age : Le PTI peut toucher des personnes de tout age, mais il est plus fréquent chez
les enfants et les jeunes adultes. Enfants et adolescents représentent une proportion
significative des cas diagnostiqués.



Sexe : Le PTI peut affecter les deux sexes, mais il semble étre légerement plus fréquent chez
les femmes que chez les hommes, en particulier chez les adultes.

Variabilité géographique : La prévalence du PTI peut varier considérablement d'un pays a
l'autre. Certaines régions peuvent présenter des taux de prévalence plus €levés en raison de
différences génétiques, environnementales et d'autres facteurs.

Facteurs de risque et déclencheurs :

Prédisposition génétique : Il existe des preuves suggérant une composante génétique dans le
développement du PTI. Certaines familles semblent avoir une incidence plus élevée de PTI, ce
qui indique une possible prédisposition génétique a la maladie.

Infections virales : Certaines infections virales antérieures, telles que le virus d'Epstein-Barr,
le virus de I'hépatite C, le virus de l'herpés et d'autres, ont été associées a l'apparition ou a
l'aggravation du PTI. On pense que ces infections peuvent déclencher une réponse immunitaire
anormale qui cible les plaquettes.

Facteurs auto-immuns : Le PTI est considéré comme une maladie auto-immune, ce qui signifie
que le systéme immunitaire attaque par erreur les propres cellules du corps. Les facteurs auto-
immuns sous-jacents peuvent contribuer au développement du PTI.

Hérédité : Bien que le PTI ne soit généralement pas considéré comme une maladie héréditaire,
des antécédents familiaux de PTI ou d'autres troubles auto-immunes pourraient augmenter le
risque chez certains individus.

Facteurs environnementaux : L'exposition a certains facteurs environnementaux ou a des
substances toxiques pourrait potentiellement contribuer au développement du PTI chez les
personnes génétiquement prédisposées.

Traumatismes ou interventions médicales : Des traumatismes physiques, des interventions
chirurgicales, des vaccinations ou d'autres procédures médicales peuvent parfois déclencher le
PTIL. Cela peut étre dii a une activation excessive du systéme immunitaire en réponse au
traumatisme ou a l'intervention.

Changements hormonaux : Certains cas de PTI ont été observés apres la grossesse, ce qui
suggere que les changements hormonaux peuvent jouer un role dans le déclenchement de la
maladie.

Chapitre 2 : Mécanismes Pathogéniques du PTI

1. Bases immunologiques du PTI :




La baisse du taux de plaquettes résulte de mécanismes intriqués impliquant a la fois leur
destruction périphérique et une production médullaire insuffisante. Les lymphocytes B jouent
un réle central en produisant des autoanticorps ciblant différentes glycoprotéines exprimées
par les plaquettes (GPIIb/Illa principalement, GPIb/IX et GPIa/lla). Les plaquettes ainsi
opsonisées (c’est-a-dire recouvertes d’autoanticorps), sont alors phagocytées par les
macrophages, principalement au niveau de la rate. Par leur fonction de cellules présentatrices
d’antigeénes.

Les macrophages spléniques vont également participer a 1’activation des lymphocytes T
autoréactifs. Ces lymphocytes T CD4+ participent trés probablement a la différenciation des
lymphocytes B, puisque les anticorps anti-plaquettes sont principalement de type IgG - ce qui
traduit une commutation de classe isotypique (IgM/IgG) -, et présentent des mutations
somatiques, deux phénomenes dépendant des lymphocytes T CD4.

Un déséquilibre de la balance pro-inflammatoire/anti-inflammatoire est également observé au
cours du PTI, que refléte une polarisation Thl des lymphocytes T CD4+ associée a une dimi-
nution de la polarisation Th2 et a un déficit quantitatif et/ou fonctionnel des lymphocytes T
régulateurs (Treg). De telles anomalies sont également présentes dans la rate, avec un déficit
quantitatif en Treg et une polarisation Thl.

Chez certains patients, les lymphocytes T CD8+ participent ¢galement a la destruction des
plaquettes. Une activité cytotoxique dirigée contre les plaquettes a été observée in vitro,
associée a une augmentation de 1’expression de perforine et granzyme, deux protéines impli-
quées dans les mécanismes de cytotoxicité.

Associé a la destruction périphérique des plaquettes, un défaut de production médullaire est
¢galement impliqué dans le PTI. Il résulte en partie de la réponse auto-immune contre les
mégacaryocytes (les précurseurs des plaquettes), médiée a la fois par les autoanticorps et les
lymphocytes T cytotoxiques, mais ¢galement de 1’action de la thrombopoiétine (TPO), dont la
concentration est anormalement faible. La TPO, qui constitue le facteur de croissance principal
des mégacaryocytes, est produite de fagon basale par le foie, sa fraction libre étant régulée a la
fois par la masse mégacaryocytaire et par la masse de plaquettes gagnant la circulation
sanguine. Ces deux paramétres 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.

2. Role des cellules T et B dans I'émergence de la réaction auto-immune :

Le role des cellules T et B dans I'émergence de la réaction auto-immune du purpura
thrombopénique idiopathique (PTI) est complexe et pas encore compleétement élucidé. Les
cellules T et B jouent des rdles clés dans la régulation de la réponse immunitaire et dans la
production d'anticorps.

Cellules T (lymphocytes T) : Les cellules T sont une composante majeure du systéme
immunitaire adaptatif. Elles jouent un role crucial dans la reconnaissance des antigenes et la
régulation de la réponse immunitaire. Dans le contexte du PTI, les cellules T peuvent étre
impliquées de plusieurs facons :
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Activation excessive : Les cellules T peuvent étre activées de maniére excessive et produire
des cytokines pro-inflammatoires. Cela peut contribuer a l'activation anormale des cellules
immunitaires, y compris les cellules B.

Interactions avec les cellules B : Les cellules T interagissent avec les cellules B pour réguler la
production d'anticorps. Dans le PTI, les cellules T pourraient jouer un réle dans la production
d'auto-anticorps dirigés contre les plaquettes par les cellules B.

Dysrégulation immunitaire : Des dysfonctionnements dans la régulation des cellules T
pourraient conduire a une réponse immunitaire non spécifique ou exagérée contre les
plaquettes, contribuant ainsi a la destruction plaquettaire dans le PTI.

Cellules B (lymphocytes B) : Les cellules B sont responsables de la production d'anticorps
(immunoglobulines) en réponse a des antigenes spécifiques. Dans le contexte du PTI :

Production d'auto-anticorps : Les cellules B pourraient étre activées de maniére anormale pour
produire des auto-anticorps dirigés contre les plaquettes. Ces auto-anticorps, appelés anticorps
antiplaquettaires, se lient aux plaquettes, marquant ainsi ces cellules pour la destruction par le
systéme immunitaire.

Interaction avec les cellules T : Les cellules B interagissent avec les cellules T pour optimiser
la production d'anticorps. Dans le PTI, les cellules T pourraient influencer la production d'auto-
anticorps par les cellules B.

3. Implication des cytokines et des anticorps antiplaguettaires :

Dans le contexte du purpura thrombopénique idiopathique (PTT), les cytokines et les anticorps
antiplaquettaires jouent un réle crucial dans le déclenchement et la progression de la maladie.
Voici comment ces ¢léments sont impliqués dans le PTI, avec plus de détails :

Cytokines :

Les cytokines sont des protéines de signalisation produites par diverses cellules du systéme
immunitaire et d'autres cellules en réponse a une infection, une inflammation ou d'autres sti-
mulations. Dans le PTI, les cytokines sont impliquées dans la régulation de la réponse immu-
nitaire et peuvent influencer les processus qui conduisent a la destruction des plaquettes. Voici
quelques exemples de cytokines impliquées dans le PTI :

Interleukine-1 (IL-1) et Interleukine-6 (IL-6) : Ces cytokines pro-inflammatoires sont
produites en réponse a l'activation immunitaire. Elles peuvent contribuer a l'activation des
cellules immunitaires et a I'inflammation générale. Une régulation anormale de ces cytokines
pourrait favoriser l'activation inappropriée du systéme immunitaire dans le PTI.

Facteur de nécrose tumorale-alpha (TNF-alpha) : Cette cytokine pro-inflammatoire joue
un role dans I'activation des macrophages et dans l'induction de l'inflammation. Dans le PTI,
le TNF-alpha peut étre impliqué dans la destruction des plaquettes par les macrophages.

Interféron-gamma (IFN-gamma) : Cette cytokine est produite par les lymphocytes T activés
et peut jouer un role dans la régulation des réponses immunitaires. Dans le PTI, I'TFN-gamma
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peut influencer la production d'anticorps par les cellules B et favoriser la destruction des
plaquettes.

Anticorps antiplaquettaires :

Les anticorps antiplaquettaires sont des auto-anticorps, c'est-a-dire des anticorps produits par
le systéme immunitaire qui ciblent et se lient aux plaquettes. Ces anticorps marquent les
plaquettes pour la destruction par le systétme immunitaire. Dans le PTI, les anticorps
antiplaquettaires peuvent jouer un réle clé dans la thrombocytopénie (baisse des taux de
plaquettes). Voici comment ils agissent :

Formation d'auto-anticorps : Dans le PTI, des auto-anticorps, principalement de la classe
IgG, sont produits par les cellules B. Ces anticorps sont spécifiques aux antigeénes présents a
la surface des plaquettes.

Liaison aux plaquettes : Les anticorps antiplaquettaires se lient aux antigénes des plaquettes,
formant des complexes anticorps-plaquettes.

Marquage pour la destruction : Les complexes anticorps-plaquettes sont reconnus comme
étrangers par le systéme immunitaire. Ils activent les macrophages et d'autres cellules
immunitaires qui phagocytent (engloutissent) les plaquettes marquées, conduisant a leur
destruction dans la rate principalement.

Diminution des plaquettes circulantes : La destruction accélérée des plaquettes réduit leur
nombre dans la circulation sanguine, ce qui entraine la thrombocytopénie caractéristique du
PTIL.

4, Différence physiopathologique ente le PTI et les autres pathologies auto im-
munes :

Cibles des auto-anticorps :

Dans le PTI, les auto-anticorps ciblent spécifiquement les plaquettes, conduisant a leur
destruction accrue. Cela entraine une thrombocytopénie et des symptomes hémorragiques.

Dans d'autres pathologies auto-immunes, les auto-anticorps peuvent cibler différents tissus ou
organes spécifiques, tels que les articulations dans la polyarthrite rhumatoide, les glandes
thyroidiennes dans la maladie de Basedow ou les cellules béta du pancréas dans le diabéte de

type 1.
Cellules cibles et inflammation :

Dans le PTI, les plaquettes sont principalement ciblées et détruites par des macrophages
activés, principalement dans la rate.

Dans d'autres pathologies auto-immunes, différentes cellules ou tissus peuvent étre affectés,
entrainant une inflammation locale et des 1ésions tissulaires spécifiques a la maladie.

Manifestations cliniques :
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Le PTI se caractérise principalement par des symptomes liés a la thrombocytopénie, tels que
des ecchymoses, des saignements de nez et des saignements des gencives.

D'autres maladies auto-immunes présentent des symptomes spécifiques a I'organe ou au tissu
affecté. Par exemple, le lupus érythémateux disséminé peut affecter plusieurs systémes, y
compris la peau, les articulations, les reins, le coeur et les poumons.

Voies de régulation immunitaire :

Les mécanismes de dysrégulation immunitaire dans le PTI peuvent impliquer des interactions
complexes entre les lymphocytes T, les lymphocytes B, les cytokines et les cellules
phagocytaires.

Dans d'autres maladies auto-immunes, les mécanismes immunitaires spécifiques peuvent
varier en fonction des cellules impliquées et des voies de signalisation altérées.

Réponses au traitement :

Les options de traitement pour le PTI visent souvent a supprimer la réponse immunitaire pour
prévenir la destruction des plaquettes. Cela peut inclure l'utilisation de corticostéroides,
d'immunoglobulines intraveineuses et d'autres traitements immunosuppresseurs.

Dans d'autres pathologies auto-immunes, les traitements peuvent varier en fonction des
symptdmes spécifiques et des mécanismes sous-jacents.’

Chapitre 3 : Diagnostic et Evaluation du PTI

1. Importance de 'anamnése et de I'examen clinique dans le dg du PTI :

- L'anamnese, qui consiste en l'obtention et l'analyse détaillée des ATCD médicaux et des
symptomes d'un patient, joue un role crucial dans le diagnostic du purpura thrombopénique
idiopathique (PTI). L'anamnése permet au médecin de recueillir des informations essentielles
qui peuvent orienter le processus de diagnostic du PTI :

Symptomes hémorragiques : L'anamnese peut révéler des symptomes tels que des
ecchymoses spontanées, des saignements de nez fréquents, des saignements des gencives, des
menstruations excessivement abondantes (chez les femmes), des hémorragies cutanées ou des
saignements gastro-intestinaux. Ces symptomes sont caractéristiques du PTI en raison de la
thrombocytopénie.

Antécédents médicaux : Le médecin peut rechercher des antécédents médicaux pertinents,
tels que des infections virales récentes, des interventions chirurgicales antérieures, des
traitements médicamenteux ou d'autres conditions médicales, qui pourraient étre associ€¢s au
déclenchement ou a 'aggravation du PTI.

Durée des symptomes : L'anamnéese peut aider a établir depuis combien de temps les
symptomes sont présents. Le PTI a une présentation aigué¢ dans de nombreux cas, mais il peut
¢galement devenir chronique.
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Histoire de la coagulation : Le médecin peut poser des questions sur les antécédents de
saignements ou de problémes de coagulation dans la famille du patient, ce qui peut aider a
évaluer s'il existe une prédisposition génétique ou des facteurs héréditaires liés au PTI.

Réponse aux traitements précédents : Si le patient a déja regu un traitement pour des
symptomes hémorragiques, 1'anamnése peut révéler la réponse aux traitements antérieurs, ce
qui peut fournir des indices sur la nature de la maladie sous-jacente.

Facteurs déclenchants : Le médecin peut explorer les événements qui ont précédé l'apparition
des symptomes, comme des infections récentes, des traumatismes ou des interventions
médicales, qui pourraient étre liés au déclenchement du PTI.

- L'examen clinique joue un role essentiel dans le diagnostic du purpura thrombopénique
idiopathique (PTI) en fournissant des informations directes sur les signes physiques associés a
la maladie :

Recherche de signes d'hémorragie : L'examen clinique permet d'identifier des signes
externes d'hémorragie, tels que des ecchymoses, des pétéchies (petites taches rouges ou
violettes sur la peau ou les muqueuses), des saignements de nez, des saignements des gencives,
des saignements menstruels excessifs (chez les femmes) ou d'autres saignements cutanés.

Palpation de la rate : La rate est souvent agrandie chez les patients atteints de PTI en raison
de l'accumulation de plaquettes marquées dans cet organe. L'examen clinique permet de
détecter une augmentation de la taille de la rate, appelée splénomégalie.

Evaluation des ganglions lymphatiques : Bien que moins fréquent, l'examen clinique peut
révéler des ganglions lymphatiques enflés dans certains cas de PTI, indiquant une possible
implication du systéme lymphatique.

Recherche d'autres signes auto-immuns : L'examen peut identifier d'autres signes
d'affections auto-immunes, tels que des manifestations cutanées ou articulaires, qui pourraient
suggérer la présence de conditions auto-immunes sous-jacentes.

Evaluation générale de 1'état de santé : L'examen clinique peut révéler des indices généraux
sur I'état de santé du patient, tels que la paleur, la fatigue ou d'autres symptomes associés a la
thrombocytopénie.

Evaluation des muqueuses : L'examen peut identifier des signes de saignement ou
d'hémorragie dans les muqueuses, telles que la bouche et les yeux.*

2. Les critéres diagnostiques du purpura thrombopénique idiopathique (PTI) :

Ils sont généralement basés sur des évaluations cliniques, des antécédents médicaux, des
symptomes et des tests de laboratoire. Voici les critéres diagnostiques typiques du PTI :
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Thrombocytopénie : Le critére principal est la présence d'une numération plaquettaire
inférieure a 100 000 plaquettes par microlitre de sang. Cependant, il est important de noter que
les seuils exacts peuvent varier selon les recommandations et les critéres spécifiques utilisés.

Absence d'autre cause évidente : Le PTI est considéré comme "idiopathique" car il est
diagnostiqué lorsque d'autres causes de thrombocytopénie, telles que les infections, les troubles
hématologiques ou les effets secondaires de médicaments, ont été exclues.

Durée des symptomes : Les critéres peuvent spécifier une durée minimale des symptomes.
Par exemple, le diagnostic de PTT aigu peut exiger que les symptomes durent moins de 6 mois,
tandis que le PTI chronique est diagnostiqué lorsque les symptomes persistent au-dela de cette
période.

Absence de splénomégalie significative : Bien qu'une splénomégalie puisse €tre présente
dans le PTI, une splénomégalie significative peut suggérer la présence d'autres affections sous-
jacentes.

Absence d'altérations des autres lignées sanguines : Le PTI se caractérise principalement
par une thrombocytopénie isolée. Les critéres peuvent stipuler que les autres composantes du
sang, telles que les globules rouges et les globules blancs, ne présentent pas d'altérations
significatives.

Tests spécifiques : Selon les recommandations, des tests spécifiques, tels que la recherche
d'anticorps antiplaquettaires ou d'autres marqueurs, peuvent étre requis pour confirmer le
diagnostic.

3. Techniques de laboratoire et d'imagerie utilisées pour le diagnostic :

Le diagnostic du purpura thrombopénique idiopathique (PTI) implique [I'utilisation de
techniques de laboratoire et, dans certains cas, d'imagerie pour exclure d'autres causes de
thrombocytopénie et confirmer le diagnostic :

Techniques de Laboratoire :

Numération plaquettaire : La mesure du nombre de plaquettes dans un échantillon de sang
est le test de base pour diagnostiquer la thrombocytopénie. Une numération plaquettaire
inférieure a 100 000 plaquettes par microlitre est suggestive du PTL

Frottis sanguin périphérique : Un frottis sanguin peut révéler des plaquettes de taille normale
ou augmentée, ainsi que des signes de fragmentation des plaquettes, qui peuvent étre observés
dans le PTI.

Tests de coagulation : Les tests de coagulation, tels que le temps de prothrombine (TP) et le
temps de thromboplastine partielle activée (TCA), peuvent étre réalisés pour évaluer la
fonction de coagulation et exclure d'autres troubles hématologiques.

Dosage des anticorps antiplaquettaires : Les tests d'anticorps antiplaquettaires, tels que
I'ELISA (enzyme-linked immunosorbent assay), sont utilisés pour détecter la présence
d'anticorps dirigés contre les plaquettes.
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Dosage des marqueurs d'activation immunitaire : Certains marqueurs d'activation
immunitaire, tels que la béta-2-microglobuline, peuvent étre évalués pour aider a confirmer le
diagnostic de PTI.

Imagerie :

Echographie abdominale : Une échographie de I'abdomen peut étre réalisée pour évaluer la
taille de la rate (splénomégalie) et exclure d'autres anomalies.

Scintigraphie splénique : La scintigraphie splénique peut aider a évaluer le taux de
destruction des plaquettes dans la rate.

4. Diagnostics différentiels du PTI :

Il existe plusieurs conditions médicales qui peuvent présenter des symptomes similaires a ceux
du purpura thrombopénique idiopathique (PTI). Les diagnostics différentiels du PTI incluent :

Thrombocytopénie induite par médicament : Certains médicaments peuvent provoquer une
diminution des plaquettes dans le sang, ce qui peut ressembler a une thrombocytopénie.

Infections virales : Certaines infections virales, comme la mononucléose infectieuse, peuvent
entrainer une diminution temporaire des plaquettes.

Anémie hémolytique auto-immune : Cette affection implique la destruction des globules
rouges par des anticorps auto-immuns, ce qui peut causer une thrombocytopénie secondaire.

Syndrome hémolytique et urémique (SHU) : Le SHU est caractérisé par une destruction des
globules rouges, une insuffisance rénale et une diminution des plaquettes.

Leucémie aigué : Une leucémie aigu€ peut entrainer une thrombocytopénie en raison de la
suppression de la production de plaquettes dans la moelle osseuse.

Anémie aplasique : Cette affection implique une suppression de la production de cellules
sanguines, y compris les plaquettes, dans la moelle osseuse.

Anomalies congénitales de la coagulation : Des affections telles que I'hémophilie et la
maladie de von Willebrand peuvent causer des saignements excessifs et ressembler a une
thrombocytopénie.

Maladie de Moschcowitz (purpura thrombotique thrombocytopénique) : Bien qu'il soit
rare, ce trouble implique des caillots de sang qui consomment les plaquettes et peuvent
provoquer une thrombocytopénie.

Lupus érythémateux disséminé (LED) : Le lupus peut provoquer des saignements et des
plaquettes basses, bien qu'il ait généralement un spectre de manifestations plus large.

Lymphome : Certains types de lymphomes peuvent provoquer une thrombocytopénie en
raison de l'infiltration de la moelle osseuse par les cellules cancéreuses.

16



Thrombopénie allo-immune néonatale : Chez les nouveau-nés, une mére peut transmettre
des anticorps antiplaquettaires au feetus, provoquant une thrombocytopénie. °

Chapitre 4 : Approches Thérapeutiques pour le PTI1

1. Les différentes armes thérapeutiques :

Les corticostéroides : tels que la prednisone ou la méthylprednisolone, jouent un role
important dans le traitement du purpura thrombopénique idiopathique (PTI). Ils sont souvent
utilisés comme traitement de premiere ligne pour induire une réponse rapide chez les patients
atteints de PTI aigu ou en cas de saignements significatifs :

Mécanisme d'action : Les corticostéroides agissent en supprimant la réponse immunitaire et
inflammatoire de 'organisme, ce qui peut aider a réduire la destruction des plaquettes par les
anticorps auto-immuns dans le PTI. Ils ont un effet immuno-modulateur en inhibant la
production d'anticorps dirigés contre les plaquettes.

Utilisation : Traitement initial : Les corticostéroides sont souvent prescrits en premiere ligne
chez les patients présentant des symptomes aigus et des saignements importants. [ls visent a
augmenter rapidement le taux de plaquettes pour contrdler les saignements.

Traitements de courte durée : Les corticostéroides sont généralement prescrits a des doses
¢levées au début du traitement, puis la dose est progressivement réduite (décroissance) au fur
et a mesure que le taux de plaquettes augmente.

Formes de corticostéroides : La prednisone et la méthylprednisolone sont les corticostéroides
les plus couramment utilisés dans le traitement du PTI. Ils peuvent étre administrés par voie
orale ou, dans les cas plus graves, par voie intraveineuse.

Effets secondaires : L'utilisation a long terme de corticostéroides peut entrainer des effets
secondaires tels que l'augmentation du risque d'infections, l'ostéoporose, la prise de poids,
I'hypertension artérielle et d'autres effets métaboliques. C'est pourquoi la décroissance
progressive de la dose est importante pour minimiser ces effets.

Les immunoglobulines intraveineuses : agonistes du récepteur de la thrombopoiétine ou
médicaments immunosuppresseurs (par exemple rituximab, azathioprine ou mycophénolate)
ont un role important dans le traitement du purpura thrombopénique idiopathique (PTI), en
particulier dans les situations ou une réponse rapide est nécessaire pour augmenter le nombre
de plaquettes.

Meécanisme d'action : Les IglV sont des préparations d'anticorps polyclonaux dérivés du
plasma sanguin de donneurs. Elles ont plusieurs effets bénéfiques dans le traitement du PTT :

—>Elles agissent pour supprimer temporairement les anticorps antiplagquettaires qui détruisent
les plaquettes.

—>Elles modulent le systéme immunitaire en régulant les réponses immunitaires anormales.
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Utilisation : Traitement d'urgence : Les IglV sont souvent utilisées en tant que traitement
d'urgence chez les patients présentant des saignements séveéres ou nécessitant une
augmentation rapide des plaquettes, par exemple avant une intervention chirurgicale.

Coup de pouce temporaire : Les IglV peuvent étre utilisées pour augmenter rapidement le taux
de plaquettes chez les patients présentant un PTI aigu.

Administration : Les IglV sont administrées par voie intraveineuse et le traitement consiste
généralement en une série d'infusions sur plusieurs jours.

Effets secondaires : Bien que les IglV soient généralement bien tolérées, des effets secondaires
légers peuvent survenir, tels que des maux de téte, des nausées, des douleurs musculaires et
des réactions allergiques. Cependant, ces effets sont généralement temporaires.

La splénectomie (ablation chirurgicale de la rate) : ¢tait traditionnellement considérée
comme l'une des options de traitement pour les patients atteints de purpura thrombopénique
idiopathique (PTI) chronique qui ne répondaient pas aux traitements médicaux conventionnels.
Cependant, avec les avancées dans les traitements médicaux, la place de la splénectomie dans
le traitement du PTI a évolué.

Indications : La splénectomie était autrefois considérée comme une option de traitement pour
les patients atteints de PTI chronique (qui dure plus de 6 mois) et qui ne répondaient pas aux
traitements médicaux tels que les corticostéroides ou les immunoglobulines intraveineuses
(IglV). Cela était basé sur l'idée que 1'¢élimination de la rate, ou une partie de la destruction des
plaquettes se produit, pourrait améliorer les taux de plaquettes.

Evolution de la prise en charge : Cependant, au fil du temps, les options de traitement médical
pour le PTI se sont ¢largies avec l'introduction de nouvelles thérapies ciblées, telles que les
médicaments immunomodulateurs et les médicaments ciblant spécifiquement les cellules B.
Ces traitements peuvent parfois offrir une réponse satisfaisante sans nécessiter une
splénectomie.

Criteres de sélection : Si la splénectomie est envisagée, elle est généralement proposée aux
patients qui ont un PTI chronique, chez qui les traitements médicaux n'ont pas réussi a
maintenir des taux de plaquettes adéquats et qui ont des symptomes significatifs liés a la
thrombocytopénie.

Avantages et inconvénients : Les avantages potentiels de la splénectomie incluent une aug-
mentation durable des taux de plaquettes chez certains patients. Cependant, la splénectomie
présente des risques chirurgicaux et peut augmenter le risque d'infections a long terme,
nécessitant une surveillance attentive apres la procédure.

La transfusion plaquettaire : n'est généralement pas recommandée comme traitement de
premiére ligne pour le purpura thrombopénique idiopathique (PTI), car elle ne résout pas la
cause sous-jacente de la thrombocytopénie et peut méme avoir des effets temporaires.
Cependant, dans certaines situations spécifiques, la transfusion plaquettaire peut étre utilisée
pour gérer temporairement les saignements ou préparer un patient a une intervention
chirurgicale.
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Utilisation de la transfusion plaquettaire : Saignements séveres : En cas de saignements graves
et immédiats, comme des hémorragies intracraniennes ou des saignements gastro-intestinaux,
des transfusions plaquettaires peuvent é&tre nécessaires pour augmenter rapidement les
plaquettes et contrdler les saignements.

Préparation chirurgicale : Avant une intervention chirurgicale majeure, une transfusion
plaquettaire peut étre envisagée pour augmenter temporairement les plaquettes et minimiser le
risque de saignement excessif pendant la chirurgie.

Limitations et considérations : Les plaquettes transfusées ont une durée de vie limitée et ne
résolvent pas la destruction sous-jacente des plaquettes dans le PTI.

Les transfusions plaquettaires ne sont pas une solution a long terme pour le PTI, car les
plaquettes transfusées sont éliminées de manicre similaire aux plaquettes du patient.

Les complications liées aux transfusions, telles que les réactions allergiques ou les infections,
peuvent survenir.

2. Prise en charge des patients asymptomatiques vs symptomatiques :

Patients Symptomatiques :

Les patients symptomatiques présentent des saignements ou des symptomes liés a la
thrombocytopénie, tels que des ecchymoses, des pétéchies, des saignements de nez fréquents,
des saignements des gencives ou d'autres manifestations hémorragiques. La prise en charge
des patients symptomatiques vise principalement a contrdler les saignements et a améliorer la
qualité de vie. Les traitements possibles comprennent :

Corticostéroides : Les corticostéroides, tels que la prednisone, sont souvent utilisés pour
augmenter rapidement les taux de plaquettes et contrdler les saignements.

Immunoglobulines intraveineuses (IglV) : Les IglV peuvent étre utilisées pour augmenter
rapidement les plaquettes chez les patients présentant des saignements graves.

Transfusion plaquettaire : En cas de saignements séveres, des transfusions plaquettaires
peuvent étre nécessaires pour controler les saignements.

Médicaments immunomodulateurs : Dans certains cas, des médicaments tels que les
inhibiteurs de récepteur TPO (romiplostim, eltrombopag) peuvent étre utilisés pour stimuler la
production de plaquettes.

Patients Asymptomatiques :

Les patients asymptomatiques n'ont pas de saignements ou de symptomes liés a la
thrombocytopénie. Dans ces cas, la prise en charge est généralement plus conservatrice et peut
impliquer une surveillance réguliére des taux de plaquettes. Si les taux de plaquettes restent
suffisamment élevés pour éviter les saignements et les symptomes, un traitement actif peut ne
pas étre nécessaire.®
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3. Avantages et inconvénients de chaque approche :

Corticostéroides :

Avantages :

Peuvent augmenter rapidement les taux de plaquettes chez de nombreux patients.
Peuvent étre utilisés en traitement de premicre ligne pour contrdler les saignements.
Disponibles sous forme de comprimés faciles a administrer.

Inconvénients :

Effets secondaires a long terme possibles, tels que la prise de poids, l'ostéoporose,
I'hypertension artérielle.

La réponse peut ne pas étre durable, nécessitant une décroissance lente de la dose.
Certains patients peuvent ne pas répondre de maniere adéquate.

Immunoglobulines intraveineuses (IgIV) :

Avantages :

Peuvent augmenter rapidement les taux de plaquettes chez les patients atteints de saignements
graves.

Effet immuno-modulateur qui peut supprimer temporairement les anticorps antiplaquettaires.
Inconvénients :

Effets temporaires nécessitant des infusions répétées.

Peuvent étre associées a des réactions allergiques et a des effets secondaires mineurs.
Médicaments immunomodulateurs (inhibiteurs de récepteur TPO) :

Avantages :

Peuvent stimuler la production de plaquettes chez les patients ne répondant pas aux traitements
conventionnels.

Effet prolongé, nécessitant généralement moins d'administrations que les IgIV.
Inconvénients :

Coft élevé et disponibilité limitée.

Effets secondaires possibles, tels que des maux de téte et des réactions cutanées.

Transfusion plaquettaire :
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Avantages :

Peut étre utilisée en cas de saignements aigus ou avant une intervention chirurgicale.
Augmentation immédiate des taux de plaquettes.

Inconvénients :

Effet temporaire, ne résout pas la destruction sous-jacente des plaquettes.

Peut entrainer des complications liées aux transfusions, telles que des réactions allergiques.

Splénectomie :

Avantages :

Peut offrir une réponse durable chez certains patients atteints de PTI chronique.
Peut étre considérée chez les patients ne répondant pas aux traitements médicaux.
Inconvénients :

Risques chirurgicaux et risque accru d'infections a long terme.

Ne convient pas a tous les patients et n'est pas réversible.

Surveillance attentive (patients asymptomatiques) :

Avantages :

Evite les effets secondaires potentiels des traitements médicaux.

Evite les interventions invasives pour les patients ne présentant pas de saignements.
Inconvénients :

N'est pas adapté aux patients symptomatiques ou a risque de saignements graves.’

Chapitre 5 : Prise en charge globale et qualité de vie des patients

1. Impact psychosocial du PTI sur les patients et leur famille :

Le purpura thrombopénique idiopathique (PTI) peut avoir un impact significatif sur la qualité
de vie des patients ainsi que sur leur entourage. Les effets psychosociaux du PTI peuvent varier
en fonction de la gravité de la maladie, de la durée des symptomes et de la maniere dont la
maladie est gérée. Voici quelques aspects de 1'impact psychosocial du PTI sur les patients et
leur entourage :
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Impact sur les Patients :

Anxiété et Stress : Les patients atteints de PTI peuvent éprouver de 1'anxiété et du stress en
raison de l'incertitude liée aux saignements imprévisibles et aux fluctuations des taux de
plaquettes. La crainte des saignements et des ecchymoses peut avoir un impact sur la qualité
de vie.

Isolement Social : Les patients peuvent se sentir isolés socialement, car ils peuvent éviter
certaines activités par crainte des blessures ou des saignements. Cela peut entrainer une
diminution de la participation a des événements sociaux et a des activités normales.

Impact Professionnel : Les saignements et les symptomes du PTI peuvent affecter la capacité
des patients a travailler normalement. Certains emplois physiquement exigeants peuvent étre
difficiles a maintenir en raison du risque de saignements.

Impact sur la Qualité de Vie : Les limitations physiques et émotionnelles dues au PTI peuvent
réduire la qualité¢ de vie globale des patients. La gestion continue de la maladie et des
traitements peut également avoir un impact sur la qualité de vie.

Impact sur I'Entourage :

Préoccupations pour le Patient : Les proches peuvent également ressentir de l'anxiété et du
stress en raison de la santé du patient. Ils peuvent étre inquiets au sujet des saignements et des
conséquences potentielles.

Adaptation des Activités : L'entourage peut devoir s'adapter aux besoins spécifiques du
patient en évitant certaines activités ou en fournissant un soutien supplémentaire pendant les
périodes de saignements.

Soutien Emotionnel : Les proches peuvent jouer un réle crucial en fournissant un soutien
émotionnel au patient, en l'aidant a faire face aux défis de la maladie et en l'encourageant a
poursuivre les traitements.

Impact sur la Dynamique Familiale : Les contraintes liées au PTI peuvent influencer la
dynamique familiale, en particulier si le patient est un enfant ou si le patient est le principal
soutien financier de la famille.

2. Importance de I'éducation du patient et de la communication :

L'éducation thérapeutique revét une grande importance dans la prise en charge du purpura
thrombopénique idiopathique (PTI) en raison de son impact positif sur les patients, leur
compréhension de la maladie et leur capacité a gérer leur condition de maniere optimale. Voici
pourquoi I'éducation thérapeutique est essentielle dans le cadre du PTI :

Connaissance de la Maladie :

L'éducation permet aux patients et a leurs familles de comprendre ce qu'est le PTI, comment il
se développe, les facteurs qui influencent la numération plaquettaire, ainsi que les symptomes
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et les signes de saignement a surveiller. Cela favorise une meilleure reconnaissance des
symptdmes et une prise de décision éclairée concernant les soins.

Autogestion :

L'éducation thérapeutique aide les patients a acquérir des compétences pour surveiller leur état
de santé, gérer les symptomes et adopter des comportements adaptés en cas de saignement ou
de situation d'urgence. Cela renforce leur capacité a participer activement a leur propre prise
en charge.

Prise de Décision Eclairée :

Avec une connaissance approfondie de leur maladie et des options de traitement, les patients
peuvent prendre des décisions éclairées en collaboration avec leur équipe médicale. Cela peut
inclure des décisions concernant les traitements, les interventions médicales et les ajustements
de mode de vie.

Gestion des Traitements :

Les patients doivent comprendre comment prendre correctement leurs médicaments, respecter
les horaires de traitement et surveiller les effets secondaires potentiels. L'éducation thérapeu-
tique favorise une meilleure adhésion au traitement, ce qui peut améliorer les résultats.

Gestion Emotionnelle :

Comprendre la maladie et les moyens de la gérer peut réduire I'anxiété et le stress liés au PTI.
Les patients et leurs familles peuvent également apprendre a reconnaitre les signes de stress
émotionnel et a rechercher un soutien appropri€.

Prévention des Complications :

Une éducation adéquate peut aider les patients a éviter les situations qui pourraient augmenter
le risque de saignements, comme les activités a haut risque, les médicaments a éviter, et les
mesures préventives.

Amélioration de la Qualité de Vie :

Une compréhension approfondie du PTI et de ses implications peut aider les patients a
maintenir une qualité de vie optimale en gérant les symptomes, en évitant les complications et
en poursuivant des activités normales dans la mesure du possible.

Soutien aux Proches :

L'éducation thérapeutique implique souvent les proches du patient, ce qui peut aider a renforcer
leur compréhension de la maladie et a améliorer leur capacité a soutenir le patient.

3. La prise en charge multidisciplinaire du PTI :
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La prise en charge multidisciplinaire du purpura thrombopénique idiopathique (PTI) est
essentielle en raison de la complexité de cette maladie auto-immune et de ses impacts sur dif-
férents aspects de la santé physique, psychologique et sociale des patients. Une approche mul-
tidisciplinaire implique la collaboration de différents professionnels de la santé spécialisés pour
fournir des soins complets et adaptés aux besoins spécifiques de chaque patient.

Compréhension Globale : Les différents professionnels de la santé apportent leurs expertises
uniques, ce qui permet d'obtenir une compréhension globale de la maladie et de ses impacts.
Cela favorise une prise en charge holistique et adaptée aux besoins de chaque patient.

Diagnostic et Evaluation Précis: Les hématologues, les immunologistes et d'autres
spécialistes travaillant ensemble peuvent contribuer a un diagnostic plus précis et a une
évaluation complete des aspects médicaux et immunitaires du PTI.

Choix Optimal des Traitements : Différents traitements, tels que les corticostéroides, les
immunoglobulines, les médicaments immunomodulateurs ou la splénectomie, peuvent étre
nécessaires. Une équipe multidisciplinaire peut évaluer les avantages et les inconvénients de
chaque option et recommander le traitement le plus approprié¢ pour chaque patient.

Suivi Régulier et Ajustements : Un suivi médical régulier est essentiel pour surveiller la
réponse au traitement, les effets secondaires et les changements dans la numération
plaquettaire. Une équipe multidisciplinaire peut coordonner le suivi et ajuster les traitements
en fonction de I'évolution de la maladie.

Gestion des Effets Psychosociaux : Les psychologues, les conseillers et les travailleurs
sociaux peuvent aider les patients et leurs familles a faire face aux aspects émotionnels et
sociaux de la maladie, tels que 1'anxiété, le stress et les changements dans la qualité de vie.

Education Thérapeutique : L'éducation thérapeutique, qui est cruciale pour aider les patients
a comprendre leur maladie et a gérer leur condition, peut étre dispensée par une équipe
multidisciplinaire comprenant des €ducateurs de santé et des infirmiers spécialisés.

Soutien Psychologique : Le PTI peut avoir un impact sur la santé mentale des patients. Un
soutien psychologique peut aider les patients a faire face aux défis émotionnels et a maintenir
une attitude positive.

Gestion des Effets Secondaires : Certains traitements peuvent entralner des effets
secondaires. Une coordination entre les différents professionnels de la santé¢ permet de
surveiller et de gérer efficacement ces effets.

Approche Individualisée : Chaque patient présente des caractéristiques uniques. Une
approche multidisciplinaire permet de personnaliser la prise en charge en fonction des besoins
et des préférences de chaque patient.

En somme, la prise en charge multidisciplinaire du PTI garantit une approche compléte et
globale, permettant d'optimiser les résultats cliniques, d'améliorer la qualité de vie des patients
et de répondre a I'ensemble de leurs besoins médicaux, émotionnels et sociaux.®
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Chapitre 6 : Perspectives de Recherche et Développement Futur

1. Les thérapies géniques et les immunothérapies novatrices :

Les avancées dans le domaine de la thérapie génique offrent des perspectives intéressantes
pour le développement de nouvelles approches thérapeutiques, y compris pour le traitement de
maladies auto-immunes comme le PTI.

La thérapie génique consiste a introduire des genes sains dans les cellules d'un individu pour
corriger un défaut génétique ou une anomalie. Dans le contexte du PTI, les recherches en
thérapie génique se sont principalement concentrées sur la modulation de la réponse
immunitaire pour réduire ou supprimer l'attaque auto-immune contre les plaquettes. Cela
pourrait étre réalis¢é en modifiant les cellules immunitaires pour qu'elles régulent mieux la
réponse immunitaire spécifique aux plaquettes.

Des recherches sont en cours pour développer aussi des thérapies cellulaires qui impliquent la
modification des cellules immunitaires du patient pour réduire leur réactivité envers les
plaquettes. Cela pourrait inclure des thérapies avec des cellules T régulatrices ou d'autres types
de cellules modifiées.

Cependant, il est important de noter que ces méthodes sont des approches complexes et en
développement, avec des défis techniques, de sécurité et de réglementation a surmonter. Les
¢tudes cliniques sont nécessaires pour €valuer l'efficacité et la sécurité de ces approches chez
les patients atteints de PTI.

2. Importance de la recherche continue :

La recherche continue dans le cadre du purpura thrombopénique idiopathique (PTI) revét une
importance cruciale pour plusieurs raisons :

Amélioration des Traitements : La recherche permet de développer de nouveaux traitements
plus efficaces et mieux tolérés pour le PTI. Cela peut inclure des thérapies plus ciblées, des
médicaments avec moins d'effets secondaires et des approches novatrices pour moduler la
réponse immunitaire.

Compréhension de la Maladie : La recherche approfondit notre compréhension des
mécanismes sous-jacents du PTI, y compris les raisons pour lesquelles le systéme immunitaire
cible les plaquettes. Une meilleure compréhension de la maladie peut ouvrir de nouvelles voies
pour le traitement.

Prévention des Complications : Des études de recherche aident a identifier les facteurs de
risque de complications du PTI, comme les saignements graves. Cela peut guider la prise en
charge et la prévention de ces complications.

Identification Précoce : La recherche peut contribuer a développer des méthodes de
diagnostic plus précises et des biomarqueurs qui permettent une identification précoce du PTI,
ce qui peut conduire a un traitement plus efficace.
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Individualisation des Soins : La recherche peut aider a identifier des sous-groupes de patients
ayant des caractéristiques spécifiques qui pourraient répondre différemment aux traitements.
Cela permettrait d'individualiser la prise en charge.

Prédiction de la Réponse au Traitement : La recherche peut aider a identifier des marqueurs
qui prédisent la réponse d'un patient a un traitement particulier. Cela peut aider les médecins a
choisir le traitement le plus appropri¢ pour chaque patient.

Evaluation de Nouvelles Thérapies : Les études cliniques sont essentielles pour évaluer
l'efficacité et la sécurité de nouvelles thérapies ou de nouvelles approches, y compris les
immunothérapies novatrices ou les traitements de pointe.

Formation Médicale : La recherche contribue a la formation médicale en fournissant des
informations actualisées aux professionnels de la santé, ce qui améliore la qualité des soins
offerts aux patients.

Amélioration de la Qualité de Vie : La recherche peut également se concentrer sur les aspects
psychosociaux du PTI, fournissant des informations sur la maniere d'améliorer la qualité de
vie des patients et de leur entourage.

La recherche continue est essentielle pour élargir nos connaissances, développer de nouvelles
thérapies et améliorer la prise en charge globale du purpura thrombopénique idiopathique. La
compréhension et la prise en charge de cette maladie complexe.’
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Patients et méthodes :



2.1 Matériel et méthode :

Ce travail a été effectué au niveau du service d’hématologie clinique du CHU de Tlemcen
durant I’année 2023/2024

1. Type et période d’étude :

Il s’agit d’une étude descriptive transversale effectuée durant la période du 1*" Aout 2023 au
1*" Novembre 2023.

2. Population étudiée :

Notre étude a porté sur des patients adultes atteints de PTI, des deux sexes hospitalisés quel
que soit leur résidence et suivis dans le service d'hématologie du C.H.U de Tlemcen.

Un patient atteint de PTI étant défini comme un patient présentant une thrombopénie isolée <
100.000/mm?, avec ou sans syndrome hémorragique.

3. Critéres d’inclusion :

Dans notre étude, nous avons inclus les patients :
e Agés de plus de 16 ans,
e Avec un bilan immunologique négatif
e Etiologie inconnue

4. Criteres d’exclusion :

e Dossier incomplet

5. Recueil des données :

Notre étude s’est basée sur les données recueillis a partir des dossiers médicaux des patients
hospitalisés et suivis au niveau du service d’hématologie CHU Tlemcen. Ces données sont les
suivantes :

e  Numéro de dossier
e Les caractéristiques démographiques : sexe et age des patients.

e Les caractéristiques cliniques du PTI : date du diagnostic, mode de révélation, absence
ou présence du syndrome hémorragique, le type d’hémorragie (cutanée ou muqueuse) et sa
sévériteé, évaluée selon le score de Khellaf.

e Les données para cliniques :

v" Hémogramme : taux d’hémoglobine, taux de globules blancs, taux de plaquettes.
v FSP confirmant la thrombopénie.
v' Myélogramme.
v’ Bilan d’hémostase : TP, TCA, Fibrinogéne.
v" Bilan inflammatoire : VS, CRP
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v" Bilan immunologique

e Les caractéristiques thérapeutiques :
1. Abstention ou instauration de traitement.

2. Les différents traitements recus : le traitement de premiere ligne, le traitement de
deuxiéme ligne, ...ect.

3. Les résultats thérapeutiques observés : réponse complete réponse partielle, échec.

6. Traitement des données :

Nous avons établi une base de données sur Microsoft office Excel ou les données
épidémiologiques, cliniques ainsi que les résultats des examens biologiques ont été reportés,
I’analyse statistique est faite sur le logiciel SPPS version 25.

Les variables qualitatives sont exprimées en pourcentage avec leur intervalle de confiance,
Les variables quantitatives sont exprimées en moyenne et écart type.
Les graphes ont été ensuite construits sur Excel.
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Reésultats et interpretations :



I. Description de la population étudiée :

1. Répartition selon I’age et le sexe :

Tableau N 01 : Caractéristiques de la population d’étude

Patientes n =56 %
Sexe Effectif Pourcentage
MaSCUlIN coevviieeeeeeeeeceee e 14 25
FEMININ (oo, 42 75
LI ] - | IS 56 100,0

. 44,86 *+ 18,25
Age (moyenne + écart type)

Les caracteristiques de notre population qui est constituée 56 patients dont 42
sont de sexe féminin représentant 75%, alors que 14 sont de sexe masculin
représentant 25% de la population.

Concernant 1’age, la moyenne étant de 45 + 18,25ans, allant de 16 ans a 76 ans.
(Voir tableau N 01)

2. Répartition selon le mode de révélation :

Tableau N 02 : mode de révélation

Mode de révélation Effectif | Pourcentage
o] o (U | 15 26,8
HEMOIragie.....cooeeeeeeeeiiccccccccec e 41 73,2
L= | PN 56 100,0
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L’étude du mode de révélation du PTI, montre que 41 patients soit 73,2% ont
¢été découverts a la suite d’épisode hémorragique, versus 15 (26,8%) patients
découverts fortuitement. (\Voir tableau N 02)

3. Ancienneté du diagnostic :

Tableau N 03 : ancienneté du diagnostic

Nouvellement diagnostiqué : Effectif | Pourcentage
OUlL it 43 76,8
NON .t 13 23,2
TOtal .ovveiiiiiiiiii 56 100,0

L ancienneté du diagnostic par rapport au jour de la consultation montre que 43
patients (76,8%) ont été nouvellement diagnostiqués alors que 13 (23,2%) etes
déja connu de PTI. (Voir tableau N 03)

1. Caractéristiques cliniques :

1. Type de ’hémorragie :

Tableau N 04 : type de I’'Hg au diagnostique

Type d’hémorragie Effectif | Pourcentage
OrganiqUe.....ccevvviieiieeeeeeeeriiiee e eeevres 7 12,5
Ecchymoses etbulles ............................... 7 12,5
Hémorragie cutanée .......ccccccevvvvvvieeeeennnn. 5 8,9
Hémorragie MUQUeUSE.........ccevuvvvveeeeennn. 24 42,9
Hémorragie cutanée et muqueuse ........... 4 7,1
Absence d’hémorragie ........ccccvvveeeeeeninnnns 9 16,1
e - | PPN 56 100,0

Le type de I’Hg a permis le dg, parmi les 56 patients, 9 (16,1%) ne présentait
pas d’Hg, 5 (8,9%) présentait un Hg cutanée, 4 (7,1%) cutanée et muqueuse,
7(12,5%) présentait une Hg organique, 7 (12,5%) presentait des ecchymoses et
bulles endo-buccales, alors que 24 patients représentant 42,9% de notre
population présentait des Hg muqueuses (voir tableau N 04).
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2. Taux de plaquettes et score de Khellaf :

Tableau N 05 : taux de plaquette / score de Khellaf

Taux de plaquette :

(Moyenne + ecartype) 19897,20 + 21039,519
Score de Khellaf :
(Moyenne + ecartype) 4,52 + 3,613
Le taux de plaquette

moyen est de 19897,2/mm3, avec un taux minimal de 1000/mm? et un taux
maximal de 140000/mms,

Ce tableau montre aussi le score de Khellaf avec une moyenne de 4,52, avec un
minimum de 0 et un maximum de 22. (Voir tableau N 05)

1. Traitements proposes :

1. Traitement de 1° ligne :

100.0

90.0

80.0 -

70.0 -
60.0 -

50.0 -

40.0 -
30.0

20.0 -

10.0 -

I

corticoide Ig +corticoide

0.0 -

Figure N 01 : traitement de premiere ligne

Le traitement de premiere ligne montre que les CTC sont indiqués chez 89,3%
des cas, versus les Ig+CTC chez 10,7%. (Voir figure N 01)

2. Traitement de 2°™ ligne :
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Figure N 02 : traitement de deuxiéme ligne

Le traitement de deuxieme ligne n’a pas éte indique chez 66,1% des patients, il
a ete presenté par la Mabthera (16,1%), la vincristine (8,9%), les CTC (3,6%),
I’immurel, le N plate et le Revolad (1,8%). (Voir figure N 02)

3. Traitement de 3°™ ligne :

90.0

80.0

70.0

60.0

50.0
40.0

30.0
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10.0

00 | mm BN mem wem L

Ig Immurel  Mabthéra N plate  nonindiqué Vincristine

Figure N 03 : traitement de 3°™ ligne

Le traitement de troisiéme ligne n’a pas été indiqué chez 78,6% des patients, il
a ete présenté par la Vincristine (7,1%), I’Immurel (5,4%), la Mabthéra et le N
Plate (3,6%), les Ig (1,8%). (Voir figure N 03)

4. Traitement de 4°™ ligne :

34



100.0
90.0

80.0

70.0
60.0

50.0

40.0

30.0
20.0

10.0

0.0 .

T T T T 1

Danazol Ig N plate non indiqué  Vincristine

Figure N 04 : traitement de 4°™ ligne

Le traitement de quatri¢me ligne n’a pas été indiqué chez 89,3% des patients, il
a ete presenté par le N Plate (5,4%), la Vincristine, les 1G et le Danazol (1,8%).
(Voir figure N 04)

V. L’évolution sous traitement :
1. Evolution aprés traitement de 1° ligne :
78.6
1.8
corticorésistant corticosensible rechute

Figure N 05 : cortico sensibilité des patients

Nous constatons que plus de 75% de la population sont cortico sensibles, et
seulement 1,8% ont fait une rechute. (Voir figure N 05)
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M échec W Remission compléte B Rémission partielle

Figure N 06 : évolution aprés traitement de 1% ligne

Nous constatons aprés le traitement de 1 ligne une rémission compléte chez
79% des patients, une rémission partielle chez 9% des patients, et seulement
12% ont echoué. (Voir figure N 06)

M pas de rechute M rechute

Figure N 07 : les rechutes aprés traitement de 1% ligne

Le taux de rechutes aprés le traitement de 1% ligne est de 38%, versus 62%.
(Voir figure N 07)

2. Evolution du traitement de 2°™ ligne :
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M échec M rémission compléte M rémission partielle

Figure N 08 : évolution aprés traitement de 2°™ ligne
L’évolution aprés le traitement de 2°™ ligne a montré que :
-la rémission compleéte etait presente chez 79% des patients
-La remission partielle était présente chez 9%

-L’échec au traitement a été retrouvé chez 12%. (Voir figure N08)

M pas de rechute W rechute

Figure N 09 : les rechutes aprés traitement de 2™ ligne

La rechute aprés le traitement de 2°™ ligne a été retrouvé chez 79% des
patients versus 21%. (Voir figure N 09)
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3. Evolution aprés traitement de 3°™ ligne :

H non Moui

11%

Figure N 10 : taux de rechute aprés trt de 3°™ ligne

La rechute aprés le traitement de 3°™ ligne a été retrouvé chez 11% des patients
versus 89%. (Voir figure N 10)

B échec M rémission compléte M rémission partielle

4% 5%

\/

Figure N 11 : évolution aprés traitement de 3°™ ligne
L’évolution apreés le traitement de 3*™ ligne a montré que :
-La rémission compléte était présente chez 91%.
-La rémission partielle était présente chez 4%.

-L’échec au traitement a été retrouvé chez 5%. (Voir figure N 11)
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Discussion



I. Discussion de la méthode :

La structure de notre étude (transversale) pour I’élaboration de ce travail dont
nous avons inclus un nombre de 56 patients, au service d’hématologie clinique,
sur une peériode de trois mois allant du 1°" Aout 2023 au 1°" Novembre 2023, ayant

pour objectif la description du profil purpura thrombopénique idiopathique.

Le recueil des données a été fait sur la base des dossiers, dont le nombre étaient
complet, ce qui a constitué le premier point fort de notre étude, ainsi que les

données relatives a I’objectif principale de notre étude.

1. Limites de notre étude :

Notre étude aurait certainement plus de crédibilité si toutes les contraintes étaient

surmontées. Pour celles-ci, nous pouvons citer :

-L’absence de certaines informations importantes dans les dossiers a titre
d’exemple 1’absence du calcul de score de Khellaf pour certains patients ; les
fiches cliniques incompletes voire absentes ; la perte de certains documents ; le
manque de certains bilans standards comme le bilan d’hémostase et le bilan

inflammatoire.

-La non disponibilité de certains bilans immunologiques dans notre CHU et leur
cout trés élevé au niveau du secteur privé fait que plusieurs patients n’ont pas

bénéficié des investigations immunologiques complétes.

2. Discussion des parametres :
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Afin d’identifier le sexe ratio on a compar¢ le nombre de cas atteints entre les
deux sexes et on a retrouve une prédominance féminine a 75% des cas, ce qui

correspond aux données d'une étude réalisée en France au CHU Henri Mondor.*°

Par contre I’age moyen de survenu dans notre série (45ans) n’a pas concordé avec

une étude mené au Maroc ou la moyenne d’Age était de 63 ans.

En ce qui concerne le mode de découverte, on a remarqué que la plus fréquente
est le syndrome hémorragique a dominé dans notre étude, alors que selon les
données de la littérature le mode insidieux est le plus fréquent chez I’adulte. Cette
discordance de résultats peut étre expliqué par le fait que les cas hospitalisés au
niveau du service d’hématologie CHU Tlemcen sont essentiellement les cas
symptomatiques ou ayant une thrombopénie sévere. Alors que les autres patients

avec thrombopénie modérée sont suivis en consultation.!?

Le taux moyen de plaquettes dans notre étude était de 19897,20 + 21039,519, ce
qui n’a pas concordé avec une étude francaise dont la moyenne était de
7,900 + 6,400/mm3.

Le traitement de premiere ligne de notre étude basée sur les CTC (89% des cas),
a été concordant avec une étude mené en Tunisie, au service d’hématologie CHU
Farhat hached Sousse, I’indication des lg étaient réservés a des hémorragies

séveres menacgant la vie ou avant une splénectomie. 4

Méme le traitement de deuxieme ligne indiqué seulement chez 33,9% base
principalement sur la Mabthera (16,1%), a concordé avec une autre étude faite au

Service d’hématologie CHU Bejaia. 1°

Quant au traitement de troisieme ligne dont I’indication était basée sur la
Vincristine (7,1%), I’Immurel (5,4%), la Mabthéra et le N Plate (3,6%), les Ig
(1,8%), n’a pas été en concordance avec 1’étude mené en Tunisie, au service
d’hématologiec CHU Farhat hached Sousse, dont I’indication était basee sur le

Danazol, les CTC intermittents, les agents immunosuppresseurs, les agonistes du
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récepteur de la thrombopoiétine ou les Vinca-alcaloides, cette discordance peut

étre en rapport avec la non disponibilité de ces traitements. °
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Conclusion



e Conclusion :

Le purpura thrombopénique idiopathique est une maladie auto-immune dans
laguelle le systeme immunitaire attaque les plagquettes sanguines, entrainant une

diminution de leur nombre.

Il demeure une cause trés fréquente d’hospitalisation dans le service

d’hématologie, mais dont I’étiologie reste inconnue.

La pathologie est plus fréquente chez la jeune femme adulte, qui se prononce

dans la majorité des cas par un syndrome hémorragique.

Le traitement de premiere ligne basé sur les CTC reste le plus indigué et le plus

efficace, rarement on peut aller au traitement de deuxieme et de troisieme ligne.

Pour éviter la survenue des complications du syndrome hémorragique, il est
préconisé de surveiller tous les patients ayant fait au moins un épisode
hémorragique, les patients ayant des antécedents familiaux de PTI, et les patients

a risque de développer la maladie (femmes enceintes).

La surveillance implique un suivi médical régulier, des analyses sanguines
périodique, une autosurveillance des symptdmes et une éducation continue sur la

maladie.
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Résume

e Introduction :
Le purpura thrombopénique idiopathique (PTI) est une coagulopathie d'origine auto-immune, caractéri-
sée par une thrombopénie isolée, survenant en I'absence de toute maladie sous-jacente pouvant y étre
associée.
L’objectif de ce travail est de décrire le profil épidémiologique des PTI au service d’hématologie CHU
Tlemcen.

e Matériel et méthode :
Nous avons mené une étude descriptive transversale sur un échantillon de 56 sujets durant une période
de 3 ans (2020-2022), la saisie des données faite sur Excel et I’analyse sur SPSS.

e Résultats :
Sexe ratio = 0,33, I’4ge moyen = 44,86 + 18,25, le syndrome hémorragique constitue le signe de
découverte le plus fréquent.
Le traitement de premiére ligne basé sur les CTC a été le plus indiqué et le plus efficace.
Les traitements de deuxiéme et troisieme ligne ont gardé leurs indications en cas d’échec du premier
traitement.

e Conclusion :
Le purpura thrombopénique idiopathique (PTI) est une cause fréquente d'hospitalisation en
hématologie, particulierement chez les jeunes femmes adultes présentant un syndrome hémorragique.
Le traitement de premiére ligne, principalement basé sur les corticostéroides (CTC), est généralement
privilégié.

Summary

e Introduction :
Idiopathic thrombocytopenic purpura (ITP) is a coagulopathy of autoimmune origin, characterized by
isolated thrombocytopenia, occurring in the absence of any underlying disease that may be associated
with it.
The objective of this work is to describe the epidemiological profile of ITP in Tlemcen University
Hospital hematology department.

e Material and method :
We conducted a cross-sectional descriptive study on a sample of 56 subjects over a period of 3 years
(2020-2022), data entry done on Excel and analysis on SPSS.

e Results :
Sex ratio = 0.33, mean age = 44.86 + 18.25, hemorrhagic syndrome constitutes the most frequent sign
of discovery.
First-line treatment based on CTCs was the most indicated and provided the most effectiveness.
Second and third line treatments retained their indications in the event of failure of the first treatment.

e Conclusion :
Idiopathic thrombocytopenic purpura (ITP) is a common cause of hematology hospitalization, particu-
larly in young adult women presenting with a hemorrhagic syndrome. First-line treatment, mainly ba-
sed on corticosteroids (CTC), is generally preferred.
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	Le purpura thrombopénique idiopathique est une maladie auto-immune dans        laquelle le système immunitaire attaque les plaquettes sanguines, entraînant une diminution de leur nombre.
	Il demeure une cause très fréquente d’hospitalisation dans le service                  d’hématologie, mais dont l’étiologie reste inconnue.
	La pathologie est plus fréquente chez la jeune femme adulte, qui se prononce dans la majorité des cas par un syndrome hémorragique.
	Le traitement de première ligne basé sur les CTC reste le plus indiqué et le plus efficace, rarement on peut aller au traitement de deuxième et de troisième ligne.
	Pour éviter la survenue des complications du syndrome hémorragique, il est      préconisé de surveiller tous les patients ayant fait au moins un épisode                    hémorragique, les patients ayant des antécédents familiaux de PTI, et les patie...
	La surveillance implique un suivi médical régulier, des analyses sanguines          périodique, une autosurveillance des symptômes et une éducation continue sur la        maladie.

