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ABSTRACT

This article reports the case of
a 16-year-old patient presenting
with purpura without any other
associated symptoms and pre-
dominating in the declinal areas.

Keywords : purpura, vasculitis,
leukocytoclastic vasculitis,
Henoch-Schonlein purpura.

RESUME

Cet article relate le cas d'une pa-
tiente agée de 16 ans présentant
un purpura sans autre symptome
associé et prédominant dans les
zones déclives.

Mots-clés: purpura,

vascularite, vascularite

leucocytoclasique, purpura
d’Henoch Schonlein.

Piglre de rappel
sur le purpura

par la D Camille DUBUS*

Emma a 15 ans. Il y a 3 semaines, quelques lésions érythémateuses sont
apparues sur ses jambes aprés que son chien, a peine rentré d’un séjour en
refuge, se soit couché sur elle... Les lésions ont disparu spontanément mais
réapparaissent quand Emma remet le pantalon sur lequel le chien s’était
couché 3 semaines plus tard. Elle pense faire une réaction allergique sur des
piqares de puces. Le médecin de garde qu’elle a consulté hier soir lui a effec-
tivement prescrit un antihistaminique et un corticoide local.

Emma est la seule per-
sonne de la famille a avoir
été touchée par ces pi-
qglres de puces. Celles-ci
sonttrés nombreuses, non
prurigineuses, s'étendent
des genoux aux chevilles
et sont prépondérantes
dans les zones déclives.
Elle n'a pas pris de médi-
cament récemment, elle
n'a pas non plus eu de
syndrome grippal. Lors
de la premiére apparition
des lésions, elle revenait
tout juste d'un voyage au
Japon. Lorsque les Lé-
sions sont apparues pour
la seconde fois, c'était
lors d’un vol pour rentrer
de Tanzanie.

Je reste prudente par
rapport & l'auto-diagnostic de la patiente (réaction allergique sur pigdres de
puces) et aprés 'avoir examinée, je décide de réaliser une prise de sang et un
examen d'urines.

Le premier diagnostic différentiel qui me vient a l'esprit est évidemment la ménin-
gococcémie, que j'écarte cependant rapidement face a U'excellent état général de
la patiente. L'examen clinique est sans particularités. La tension artérielle est de
110/80 mmHg, la fréquence cardiaque est normale, la patiente n'a pas de fidvre.
L'auscultation cardio-pulmonaire est également banale et il n'y a pas d’hépatos-
plénomégalie a la palpation de 'abdomen. Emma n'a aucune plainte par ailleurs.
Elle commence cet aprés-midi un stage de hockey et ne compte pas le louper!

Au niveau cutané, l'éruption correspond a un purpura car elle ne disparait pas
a la vitropression, ce qui témoigne d’'une extravasation des hématies dans le
derme. Une simple vasodilatation s'efface a la vitropression (comme dans 'urti-
caire). Les lésions sont maculeuses, de couleur rouge pourpre. Les lésions les
plus anciennes indiquées par la patiente deviennent brunatres. Je ne constate
pas de vésicules ou de bulles.
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Les mugueuses ne sont pas atteintes et il n'y a pas
d'autres signes hémorragiques (hémorragies conjonc-
tivales, épistaxis, hématurie macroscopique...)

Je décide de compléter mon examen clinique par une
prise de sang et une analyse d’'urines. Aprés avoir
pris le temps de relire la littérature sur le sujet, je
rappelle Emma le lendemain pour effectuer une
biopsie le jour méme. Je réaliserai en fait 2 biop-
sies, l'une pour une analyse histologique simple, la
seconde pour une immunofluorescence.

Diagnostics différentiels
des purpuras

La cause d'un purpura n’est pas toujours évidente. Il
s'agira d'abord de savoir s'il est hématologique (dQ
3 une thrombopénie centrale ou périphérique) ou

s’il est d’origine vasculaire. S'il est d’origine vascu-
laire, il peut soit s'agir d'une vasculopathie (purpura
sur fragilité capillaire, purpura sénile de Bateman,
corticothérapie...), soit d'une vasculite. La vascula-
rite est par définition caractérisée par une atteinte
inflammatoire et destructrice de la paroi vasculaire.
La confirmation d’'une vascularite se fera grace a la
biopsie. Le purpura inflammatoire est le plus sou-
vent infiltré, contrairement aux autres types de pur-
pura. Tout purpura inflammatoire doit étre biopsié.

La classification des vascularites est un véritable
casse-téte! Elles sont finalement le plus souvent
classées selon le type et la taille du vaisseau at-
teint. Les causes les plus fréquentes sont infec-
tieuses, médicamenteuses, systémiques/ liées a
une connectivite ou idiopathiques. La Conférence
de Consensus de Chapel Hill en 2012 offre la no-
menclature de classification la plus communément
acceptée (voir tableau 1).

Tableau 1. Nomenclature des vasculites proposée par la conférence de consensus de Chapel Hill 2012 (RMS 2014/426).

Dénominations CHCC 2012

Grands vaisseaux Artérite de Takayasu

Artérite gigantocellulaire (GCA)

Aspects Ages de début

Souvent granulomateuse, touchant |'aorte Souvent avant 50 ans

et ses branches principales

Souvent granulomateuse, touchant |'aorte et ses | Souvent aprés 50 ans
branches principales. Cellules géantes souvent

observées sur les biopsies de GCA actives

Moyens vaisseaux Polyartérite noueuse

Maladie de Kawasaki

Petits vaisseaux

Lié aux ANCA (AAY)
a) Polyangéite microscopique (MPA)

b) Granulomatose avec polyangéite (GPA)
(anciennement maladie de Wegener)

¢) Granulomatose avec éosinophile et polyangéite
(EGPA) (anciennement maladie de Churg et Strauss)

Lié aux dépots de complexes immuns

a) maladie des anticorps antimembrane

basale glomérulaire (GBM)

b) Vasculite cryoglobulinémique

¢) Vasculite a IgA (maladie d'Henoch Schénlein)

d) Vasculite urticarienne hypocomplémentémique

(vasculite anti-Clq)

Vaisseaux de
aailles variables

Maladie de Behget

Syndrome de Cogan

Vasculite d'un L'implication du systéme doit étre mentionnée
organe dans le nom (par exemple: vasculite primitive
du systéme nerveux central...)

Vasculite associée a
une maladie systémique

Par exemple: vasculite lupique, vasculite
rhumatoide

Vasculite liée a une
étiologie probable

Lié a I'hydralazine, panartérite noueuse
associée a I'hépatite B, aortite syphilitique...

Artérite nécrosante des vaisseaux de moyen et petit calibres sans
glomérulonéphrite, sans vasculite dans les artérioles capillaires ou
veinules et pas associée aux ANCA

Artérite touchant les vaisseaux de moyen Principalement chez

et petit calibres les enfants
Vasculite nécrosante, avec peu ou pas de dépdt

de complexes immuns, associee aux ANCA 50-60 ans
(MPO ou PR3). Il existe des vasculites 8 ANCA

séronégatives si les patients remplissent les 40-50 ans
critéres de vasculite 3 ANCA sans retrouver

d’ANCA (par exemple: pas détectés par les

techniques actuelles) 40-60 ans

Dépéts d'immunoglobulines et/ou du complément dans la paroi des
vaisseaux, touchant principalement les vaisseaux de petit calibre.
Les glomérulonéphrites sont fréquentes. L'implication artérielle est
moins fréquente que dans les vasculites 8 ANCA

Aphtose orale et génitale récurrente, avec lésions inflammatoires
cutanées, neurclogiques, articulaires, du tube digestif et/ou oculaires.

Lésions inflammatoires oculaires (kératite interstitielle, épisclérite,

uvéite) et de l'oreille interne

Certains patients vont développer une atteinte vasculitique dans un
autre organe, ce qui en fait une vasculite systémique

MPO: myélopéroxidase; ANCA: anticorps antineutrophiles cytoplasmatiques; PR3: antiprotéinase-3.
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Bilan a pratiquer
devant une vasculite

L'anamnése a une place importante dans la recherche
de Uétiologie. Au vu de cet éventail de causes pos-
sibles, tout bon clinicien effectuera un examen cli-
nique complet a la recherche de signes généraux,
d'arthralgies, une atteinte rénale, neurologique (neu-
ropathie périphérique), pulmonaire ou ORL.

Lorsqu'il n'y a aucun autre symptome évident a 'exa-
men clinique sauf la vascularite, la biologie clinique
s’avéere indispensable:

« numération formule sanguine;

» CRP et vitesse de sédimentation;

« bilan hépatique;

« créatininémie;

« cryoglobulinémie;

- anticorps anti-nucléaires (FAN) ;

. facteur rhumatoide (FR) ;

- anticorps anticytoplasme des polynucléaires neu-
trophiles (ANCA) ;

« dosage du complément total et de ses fractions;

- immunoélectrophorése des protéines sériques;

. sérologies virales (hépatite B et C), anticorps
antistreptococciques.

Une sérologie VIH, des hémocultures, une échogra-
phie cardiaque ou une ponction lombaire sont parfois
également réalisées.

Une analyse d'urines sera également systématique-
ment réalisée a la recherche d'une protéinurie (pro-
téinurie de 24 heures avec immunoélectrophorése)
et d'une hématurie.

Comme dit plus haut, tout purpura inflammatoire
doit étre biopsié. La biopsie doit étre réalisée le plus
rapidement possible aprés 'apparition des lésions,
au mieux 18 a 24 heures apres leur apparition. Chez
Emma, la biopsie a été effectuée au cabinet environ
72 heures apres leur apparition.

Le clinicien fera deux prélévements, de préférence
sur des lésions trés récentes: l'un sera envoyé
pour histologie, l'autre pour immunofluorescence.
La premiére biopsie sera conservée dans le for-
mol, la seconde sur milieu de Michel. Le milieu de
Michel permet la conservation du prélévement
avant sa congélation au laboratoire en vue d’'une
immunofluorescence. Le prélevement peut ainsi res-
ter a température ambiante pendant le transport.
Avant utilisation, les tubes avec milieu de Michel
doivent étre gardés au frigo a 4°C.

Je recois les premiers résultats deux semaines plus
tard. Moi qui m'attendais a recevoir une réponse
claire! Le prélevement présente toutes les caractéris-
tiques d’une vascularite leucocytoclasique...

Vasculite des petits vaisseaux
et vascularite leucocytoclasique

Les vasculites des petits vaisseaux sont les vascu-
larites cutanées les plus fréquentes. Elles sont ca-
ractérisées le plus souvent par un purpura palpable:
des papules rouges ne disparaissant pas a la pres-
sion, surtout sur les zones déclives, traumatisées
(phénomeéne de Koebner) ou de pression augmentée.
Mais elles peuvent débuter avec des papules urtica-
riennes s’effagant partiellement a la vitropression et
des macules purpuriques et d'autres aspects comme
des vésicules ou des bulles peuvent parfois étre
observés. Ces lésions sont fréquemment asympto-
matiques, parfois elles sont prurigineuses, doulou-
reuses ou provoquent des sensations de bralure.

Au niveau histologique, elles sont caractérisées
par une leucocytoclasie. Il s'agit d'une atteinte
inflammatoire des petits vaisseaux: la paroi vascu-
laire est infiltrée par des polynucléaires avec écla-
tement de leurs noyaux et dispersion des débris nu-
cléaires dans 'espace vasculaire et périvasculaire.
On les appelle d'ailleurs historiqguement «vasculites
leucocytoclasiques», mais ce regroupement sur
base de leurs caractéristiques histologiques reprend
des étiologies trés variées. Une infection virale
(hépatite B/C, EBV), un médicament (allopurinol,
pénicilline, AINS), un cancer, le lupus érythémateux
disséming, la polyarthrite rhumatoide, 'endocardite
bactérienne, la colite ulcéreuse, le purpura d’'Henoch-
Schonlein en sont des causes possibles.

L'atteinte est uniquement cutanée dans 50% des
cas, mais peut s'étendre a d’'autres organes en
fonction de U'étiologie. C'est au médecin de faire le
diagnostic final grace aux données biologiques et
clinigues. Cependant, une cause n’est pas toujours
retrouvée. Il s'agit alors d'une vasculite leucocyto-
clasique idiopathique (jusqu’'a 50% des cas). Il n'y a
généralement pas ou peu d'autres symptdmes que
'atteinte cutanée.

Les lésions disparaissent habituellement apres
quelques semaines ou quelques mois, typiquement
avec une pigmentation post-inflammatoire. Elles
sont chroniques ou récidivantes chez environ 10%
des patients, surtout si une origine auto-immune ou
une cryoglobulinémie sont retrouvées.

Zoom sur le Purpura
d’Henoch-Schonlein

Chez l'enfant, le diagnostic de vasculite le plus
fréquent est le purpura d'Henoch-Schonlein, qui
associe arthralgies, douleurs abdominales et une
atteinte rénale dans 20 a 54 % des cas chez U'enfant
(U'atteinte rénale est plus fréquente chez l'adulte,
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avec une incidence de 45 & 85% des cas). Le pur-
pura rhumatoide débute souvent par une infec-
tion rhinopharyngée (il est probablement induit
par des agents infectieux comme le streptocoque
hémolytique) et un état fébrile brutal. L'hématurie
est le premier signe de 'atteinte rénale. D'autres
signes évocateurs de glomérulonéphrite peuvent
y étre associés (protéinurie, syndrome néphro-
tique, insuffisance rénale). L'atteinte rénale peut
survenir parfois dans les semaines ou les mois qui
suivent, ce qui impose un suivi des urines sur plu-
sieurs mois.

Le diagnostic de purpura rhumatoide ou purpura
d’'Henoch-Schonlein se fait sur base de la clinique,
face a un purpura vasculaire accompagné de mani-
festations articulaires, digestives et rénales. Il n'y
a pas de signe biologique spécifique de la maladie,
mais il est caractérisé par un dépot de complexes
immuns faits d'IgA et de C3 a l'immunofluorescence
sur lésion biopsiée.

Selon 'American College of Rheumatology, la pré-

sence de 2 des 4 critéres suivants permet de faire le

diagnostic de purpura rhumatoide avec une sensibi-

lité de 87,1 % et une spécificité de 87,7 %:

- age <ou =20 ans;

« purpura infiltré;

» douleurs abdominales aigués;

- présence sur une biopsie de polynucléaires dans
la paroi de petits vaisseaux.

Le traitement est symptomatique, on recommande
principalement le repos du patient. La colchicine est
un inhibiteur du chimiotactisme des neutrophiles et
a un effet positif dans la vasculite leucocytoclasique.
Si la vasculite est résistante a la colchicine, on pro-
posera des sulfones. Si l'atteinte est grave, on propo-
sera parfois des corticoides par voie générale.

Notons que cette maladie est trés rare chez 'adulte
(incidence de U'ordre de 1/1 million).

Et pour Emma?

Les premiers résultats de la prise de sang sont
rassurants: un syndrome infectieux est exclu, et la
numeération plaquettaire est normale. Le sédiment
urinaire met en évidence une légére protéinurie. La
biopsie montrait bien une vascularite leucocytocla-
sique. Deux semaines plus tard, lorsqu’'Emma vient
discuter des résultats et 6ter les points de suture, les
lésions sont déja tres atténuées.

Chez Emma, le purpura n’était pas infiltré et elle ne
présentait aucune autre plainte que l'éruption cuta-
née. Je n'avais rien d'autre de particulier a 'examen
clinique et les différents examens (urines, biologie
clinique, immunofluorescence) sont revenus négatifs.
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Emma a présenté encore d'autres poussées de vas-
cularite leucocytoclasique, toujours au niveau des
membres inférieurs, ce qui a motivé une consulta-
tion en dermatologie. La dermatologue n’a pas re-
trouvé d'étiologie non plus, elle propose la prise de
colchicine pendant 3 mois. Elle a répété le sédiment
urinaire, qui est revenu négatif cette fois. Elle pres-
crit une créme a la cortisone si le purpura réapparatt,
mais Emma trouve qu'une creme hydratante est tout
aussi efficace.

Conclusion

L'éruption d’Emma m’a permis de refaire le point sur
le purpura, symptdme qui m'’était trés inconfortable.
J'espére adopter de meilleurs réflexes maintenant
face a un patient avec ce genre de symptdomes. C'est-
a-dire, exclure en urgence tout signe de gravité face
a un purpura ne disparaissant pas a la vitropression:
syndrome infectieux, atteinte des muqueuses ou
signes hémorragiques doivent étre écartés. Lorsque
'examen clinique a exclu ces signes de gravité, la
mise au point peut étre débutée. Un purpura non-
hématologique est lié soit a une vasculopathie, soit
a une vascularite. Toute suspicion de vascularite doit
étre biopsiée deux fois et le plus rapidement pos-
sible, pour un examen anatomo-pathologique et une
immunofluorescence. Ensuite, le bilan étiologique de
la vascularite peut étre lancé.
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