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Purpura de I’enfant

Purpura in children

Purpura = extravasation d’hématies en sous-cutané et/ou muqueux

|

[ Purpura fébrile ? ]

A 4

Apparition depuis moins de 12 h
Caractere extensif
Altération de I'état général
Absence de facteur mécanique
Signes de choc

Oul

A 4

Purpura fulminans (1)
Méningococcémie,
méningite
a méningocoque

NON

\ 4

[ Infection virale (2) ]

Adresse e-mail : wadih.abouchahla@chru-lille.fr (W. Abou Chahla).

Cause évidente
(ex. : purpura vasculaire

traumatisme)

déclive, prise de médicament,

Purpura vasculaire :
P. rhumatoide (3)

Purpura mécanique (4)

P. médicamenteux (5)

Pas de cause évidente
=> NFS avec frottis+++ et bilan d’hémostase,

PFA et facteur Willebrand (activité et antigéne)

—

[Plaquettes <150 G/L]

T —

Origines périphériques :
Purpura thrombopénique
immunologique +++ (6)
MAT (SHU) (7)

Autres : Séquestration
splénique, CIVD (8)

Origines centrales : (9)
Leucémies
Aplasie médullaire

Autre anomalie
de ’lhémostase

Maladie de Willebrand (10)

Thrombopathies (11)

Article validé par : SFP (Société Frangaise de Pédiatrie)) GFRUP (Groupe Francophone de Réanimation et

Urgences Pédiatriques), SHIP (Société d’Hématologie et d'Immunologie Pédiatrique).
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B Introduction

Le purpura est une extravasation de sang dans le derme ou le
tissu muqueux. Il peut étre lié a un simple traumatisme, mais
peut aussi étre le signe d’'une pathologie sévere mettant en jeu le
pronostic vital. Une évaluation minutieuse et précoce du patient
permettra d’orienter la démarche diagnostique. Elle se base sur
I'observation des Iésions cutanéo-muqueuses (pétéchies, ecchy-
moses, nécroses, bulles hémorragiques), le nombre de Iésions
(< ou > 100 pétéchies, < ou > 5 ecchymoses), leur localisation
(déclive, muqueuse), leur palpation (caractére maculeux, infiltré),
leur caractére rapidement extensif, ainsi que la recherche de
signes de choc septique et d’'un syndrome tumoral. L’interroga-
toire a la recherche d’antécédents personnels ou familiaux, et de
signes hémorragiques complétera I'évaluation initiale.

La physiopathologie distingue deux cadres nosologiques : la
rupture de lintégrité vasculaire d’une part (infection, vascula-
rite, traumatisme), et une anomalie de 'hémostase d’autre part
(thrombopénie, anomalie des fonctions plaquettaires).

Les examens complémentaires et les traitements dépendront de
I'orientation diagnostique.

B Orientation diagnostique devant un purpura
de I’enfant

Le premier élément d’orientation est la notion de fievre, et plus
largement la présence de signes associés orientant vers une
origine infectieuse. Si c’est le cas, deux diagnostics s’opposent.
(1) Purpura fulminans : infection invasive a méningocoque ou
a pneumocoque, essentiellement. C’est le premier diagnostic
a évoquer en cas de purpura fébrile. Il doit étre considéré en
cas de troubles hémodynamiques ou fieévre mal tolérée. Il doit
étre évoqué comme diagnostic par défaut en cas de purpura et
de fievre datant de moins de 12 h, et cela méme si 'examen
clinique et la biologie initiale sont rassurants a ce stade. Il faut
identifier les signes de choc : tachycardie, temps de recolo-
ration cutanée (TRC) = 3 secondes, marbrures, pouls filant,
trouble de conscience, cyanose, oligurie. Le caractére extensif
est également un signe d’appel. C’est une urgence diagnos-
tique et thérapeutique, nécessitant I'administration immédiate
d’'une Céphalosporine de 3¢ génération (C3G) IM/IV (Céfo-
taxime 50 mg/kg), un remplissage vasculaire par des solutés
balancés, une prise en charge selon 'algorithme du choc sep-
tique et un transfert médicalisé en unité de réanimation.

En cas de purpura fulminans confirmé, un déficit en complément,
en properdine ou une asplénie seront a rechercher au décours de
la prise en charge urgente. En cas d’infection a un autre pathogene
que le méningocoque (streptocoque du groupe B, pneumocoque,

© 2019 Elsevier Masson SAS. Tous droits réserveés.

staphylocoque doré, varicelle, etc.), il faudra en plus rechercher
un déficit en protéine S ou protéine C. A noter, si les hémocultures
restent négatives au cours de la prise en charge initiale, les biop-
sies de Iésions de purpura ecchymotiques ou nécrotiques ont une
trés bonne sensibilité pour la recherche du méningocoque.
Remarque : la méningite a méningocoque et la méningococcémie
sont également des urgences diagnostiques et thérapeutiques.
Elles sont souvent associées a un purpura pétéchial ou ecchymo-
tique. Les signes méningés et/ou de fievre mal tolérée sont donc
également a rechercher, et 'hémoculture est indispensable au
moindre doute. Une antibiothérapie dans I'heure qui suit le début
de la prise en charge est recommandée.

(2) ATopposé, la grande majorité des purpuras fébriles sont bénins
et liés le plus souvent a un épisode viral simple. Certains éléments
cliniques peuvent étre considérés comme rassurants, comme I'as-
pect pétéchial stable dans le temps, ou le caractére mécanique du
purpura (topographie au niveau du visage et du haut du thorax dans
un contexte de toux et/ou de vomissements). Les patients doivent
étre surveillés dans les services d’urgences ou en unité d’hospita-
lisation de courte durée (UHCD), avec un bilan (numération de la
formule sanguine [NFS], C-reactive protein [CRP], procalcitonine,
taux de prothrombine-temps de céphaline activée [TP-TCA]) quasi
systématique et qui doit parfois étre contrélé pour écarter les rares
cas de bactériémie et de méningite a méningocoque ou a pneumo-
coque, selon la précocité de réalisation du bilan initial par rapport
au début des symptdmes. Le bilan de coagulation, si pratique, peut
mettre en évidence un allongement isolé du TCA lié a la présence
d’un anticoagulant circulant.

En I'absence de contexte infectieux, 'interrogatoire et 'examen
clinigue permettent parfois d’orienter vers certaines étiologies, et
sont le plus souvent complétés par un bilan sanguin.

(3) Purpura rhumatoide : le diagnostic est avant tout clinique et
repose sur la triade purpura (symétrique, vasculaire et déclive),
manifestations articulaires (symétriques, inconstantes) et dou-
leurs abdominales (inconstantes). L’atteinte rénale (pronostique)
doit étre recherchée par une bandelette urinaire avec une surveil-
lance réguliére pendant 1 an.

(4) Purpura mécanique : fréquent chez I'enfant, notamment en
péri-orbitaire (effort de vomissement ou de toux), ou sur un membre
par compression (garrot). Une atteinte sous-diaphragmatique ou
déclive doit faire réviser ce diagnostic.

(5) Origine médicamenteuse : prise d’antiagrégant plaquettaire,
de types anti-inflammatoires non stéroidiens ou aspirine.
Lorsque I'orientation clinique n’est pas évidente, les pathologies
qui suivent sont a rechercher avec un bilan de 1™ intention qui
comporte un hémogramme avec frottis sanguin pour rechercher

une thrombopénie (isolée ou non) et préciser la morphologie pla-
quettaire, un bilan d’hémostase primaire avec temps d’occlusion
plaquettaire (paralysie flasque aigué [PFA]), et un dosage du fac-
teur Willebrand (activité et antigene).

Remarque : la filiere Maladies Rares MEHEMO fournit sur son
site internet des informations claires et pratiques sur les patho-
logies hémorragiques.

En cas de thrombopénie associée (6, 7, 8, 9) :

(6) Le purpura thrombopénique immunologique (PTI) est un
motif fréquent de consultation en pédiatrie. La démarche diag-
nostique et la prise en charge sont détaillées dans le Protocole
national de diagnostic et de soins (PNDS).

(7) Les microangiopathies thrombotiques (MAT), principale-
ment représentées en pédiatrie par le syndrome hémolytique et
urémique (SHU), associent une anémie hémolytique mécanique
avec présence de schizocytes, une thrombopénie de consomma-
tion, une insuffisance rénale avec protéinurie et parfois des signes
d’'ischémie multiviscérale. Le bilan doit comporter la recherche du
facteur ADAMTS13 (activité et anticorps anti-ADAMTS13). La prise
en charge doit étre coordonnée avec un néphrologue référent.

(8) Les autres causes rares de thrombopénies périphériques
peuvent étre liées a un hypersplénisme dans le cadre d’une hépato-
pathie, ou bien une consommation comme dans la coagulation
intravasculaire disséminée (CIVD). Voir Pas a pas Thrombopénies.
(9) Purpura sur thrombopénie centrale : 'analyse cytologique
du frottis médullaire (myélogramme) met en évidence une
absence de mégacaryocyte. Ceci peut se retrouver dans deux
cadres étiologiques :

a/ moelle envahie par des cellules tumorales (leucémie, lym-
phome, neuroblastome) ;

b/ hypoplasie ou aplasie médullaire : origine génétique (anémie
de Fanconi et autres maladies génétiques rares), origine infec-
tieuse (parvovirus B19, herpés virus), syndromes prétumoraux
(myélodysplasie), origine idiopathique/auto-immune (qui est un
diagnostic d’élimination, I'auto-immunité ne pouvant pas étre
mise en évidence, mais également la forme la plus fréquente
d’aplasie chez I'enfant).

En cas d’autres anomalies de ’lhémostase (10, 11) :

(10) La maladie de Willebrand est liée a un défaut génétique
de concentration, de structure ou de fonction du facteur von
Willebrand. Le diagnostic repose sur l'association de signes
hémorragiques (épistaxis, ecchymoses, ménorragies, saigne-
ment prolongé pour blessure cutanée minime), I'existence
d’antécédents familiaux et la diminution du taux de facteur von
Willebrand. Un avis spécialisé est indispensable.



(11) Les thrombopathies congénitales sont rares. Le taux de
plaquettes peut étre normal ou diminué. Elles sont suspectées en
présence d’antécédents familiaux de thrombopathie, d’anomalies
morphologiques plaquettaires et d’'une perturbation de I'hémo-
stase primaire. Elles peuvent étre associées a une thrombopénie
et a des signes extra-hématologiques (eczéma et déficit immuni-
taire dans le syndrome de Wiskott-Aldrich, anomalies du déve-
loppement osseux ou intellectuel, insuffisance rénale, etc.).
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B Conclusion

L’évaluation précise d’un enfant présentant un purpura permet-
tra d’orienter la prise en charge. Le diagnostic repose essentiel-
lement sur l'interrogatoire et 'examen clinique. Des examens
complémentaires simples et accessibles compléteront Ila
démarche diagnostique. Il faut en priorité éliminer un purpura
fulminans ou toute autre forme d’infection invasive a méningo-
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