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Qu�est ce qu�une plaquette�? Pourquoi sont-elles sont
nØcessaires�?

Les plaquettes sont de trŁs petites cellules de forme discoïde
qui circulent dans le sang et qui sont nØcessaires à la
coagulation. Les plaquettes circulent au mŒme titre que
les globules blancs et les globules rouges. SchØmatiquement,
les plaquettes servent à arrŒter les saignements, les globules
rouges servent à transporter de l�oxygŁne jusqu�au muscle,
les globules blancs sont impliquØs dans la dØfense contre
les infections. Le nombre de plaquettes normal est compris
entre 150� et 400�G/L de sang. Ce nombre est requis pour
assurer une bonne hØmostase. Quand le taux est diminuØ,
on dit qu�il s�agit d�une thrombopØnie, quand il est augmentØ
on dit qu�il s�agit d�une thrombocytose et enfin quand les
plaquettes ne fonctionnent pas bien il s�agit d�une
thombopathie.

Conclusion

L�Association Française des Pathologies Plaquettaires de crØation rØcente
a souhaitØ mettre à la disposition des patients des livrets permettant
de mieux connaître les plaquettes et donc les pathologies pouvant en
rØsulter.

Tous les reprØsentants de cette association , tous les membres du CRPP,
le  Docteur Paquita Nurden coordonateur du Centre de rØfØrence des
Pathologies plaquettaires souhaitent que ce document rØponde à vos
attentes et que d�immenses progrŁs puissent Œtre rØalisØs pour rØpondre
aux besoins de tous.

Une rŁgle s�impose conservez avec-vous tous les documents qui
permettront une meilleure prise en charge possible par les mØdecins
qui auront à vous traiter.
Conservez votre Carte de Soins dØlivrØe avec le MinistŁre avec vous
Le carnet de SantØ de votre enfant est essentiel.
Si vous avez ØtØ transfusØ, ces transfusions doivent Œtre notØes.
N�hØsitez pas à interroger les mØdecins pour connaître le type de
transmission des anomalies gØnØtiques et solliciter un conseil gØnØtique.

AdhØrez à une association qui vous permettra de partager votre
expØrience et tentera de rØpondre à vos questions.

Association Française des Pathologies Plaquettaires
Centre de RØfØrence des Pathologies Plaquettaires



Quels sont les mØdicaments contre-indiquØs en cas
de pathologie plaquettaire�?
L�aspirine et la plupart des anti-inflammatoires non
stØroïdiens (AINS), sont gØnØralement contre-indiquØs
car ces mØdicaments diminuent les capacitØs des
plaquettes à agrØger. Cependant, dans certaines
circonstances le mØdecin aura à les prescrire. Les
corticoïdes peuvent Œtre prescrits en l�absence de
contre-indications.

Devant une douleur ou une fiŁvre, il est donc prØfØrable
de prendre du paracØtamol.

Faites Øgalement attention aux AINS qui sont disponibles
sous forme de collyre, pommade, crŁme ou gel pour
application locale. Bien que les concentrations sanguines
soient gØnØralement plus faibles, ces mØdicaments
doivent faire l’objet des mŒmes prØcautions d’emploi
que les autres AINS.

La liste complŁte des mØdicaments contenant des AINS
ou de l�aspirine est disponible sur le site http://www.chu-
toulouse.fr/IMG/pdf/Fiche_AINS_et_grossesse_avril_2010.pdf
Lisez attentivement les notices des mØdicaments
contenus dans votre armoire à pharmacie et, en cas
de doute, parlez-en à votre mØdecin ou à votre
pharmacien, avant toute utilisation.

Quelles sont les prØcautions à prendre dans la vie
quotidienne quand on a une pathologie
plaquettaire�?
Les injections intramusculaires sont contre-indiquØes.
Pour la prise de la tempØrature, la voie rectale ne doit
pas Œtre utilisØe.

La pratique d�un sport violent ou d�un sport de contact
doit Œtre ØvitØe et des notions de protection et

rØalisØes en milieu hospitalier par un dentiste spØcialisØ.
Devant un saignement, il faut comprimer pendant au
moins 10 min la lØsion qui saigne à l�aide d�une
compresse et Øventuellement d�un pansement
compressif.

En cas de saignement de nez, il faut tout d�abord se
moucher pour Øvacuer les caillots et ensuite rØaliser
une compression externe pendant au moins 10 min.
Si malgrØ ces 10 minutes de compression le saignement
de nez persiste, il faut rØaliser un mØchage nasal au
moyen d�une compresse anti-hØmostatique de
prØfØrence rØsorbable (Surgicelfi) puis s�assurer du
contrôle du saignement aprŁs 10 minutes et de l�absence
de saignement postØrieur par un examen de la gorge.
La prise de mØdicaments anti-fibrinolytiques comme
l�Exacylfi peut Œtre nØcessaire. Si l�hØmorragie persiste
aprŁs ces mesures, le mieux est de se rendre au Centre
Hospitalier le plus proche et d�informer le mØdecin
rØfØrent qui suit habituellement le patient afin qu�il
puisse prØvenir les urgences de l�arrivØe de ce patient
et faciliter ainsi sa prise en charge.



Quel est le rôle des plaquettes dans
l�hØmostase�(arrŒt des saignements)?
Quand survient une lØsion d�un vaisseau, les
plaquettes adhŁrent à la paroi du vaisseau
lØsØ, elles s�activent, changent de forme et
agrŁgent les unes avec les autres. Elles
sØcrŁtent , à partir des granules de
nombreuses substances stockØes dont une
partie favorise l�attraction et l�agrØgation des
plaquettes entre elles, ce qui permet la
formation d�un «�clou plaquettaire�» qui
comble la brŁche vasculaire. Pour renforcer
le clou plaquettaire le fibrinogŁne, qui est
une protØine du sang, est transformØ en
fibrine et un rØseau de fibrine se tisse,
agissant comme une vØritable toile qui
stabilise le clou plaquettaire�: c�est la
coagulation sanguine. La brŁche est alors
refermØe dØfinitivement et la cicatrisation
des vaisseaux peut commencer et ceci grâce
Øgalement à des substances qui sont libØrØes
des plaquettes. Le rôle des plaquettes est
donc de maintenir l�intØgritØ de l�ensemble
des parois des vaisseaux.



Quels examens biologiques renseignent sur le
nombre et la fonction des plaquettes�?
La majoritØ des examens se feront à partir d�une simple
prise de sang. Lorsqu�un tel examen doit Œtre effectuØ
il est nØcessaire de savoir si vous avez pris de l�aspirine
ou des AINS. Sauf s�il s�agit d�un mØdicament
absolument nØcessaire, il faut arrŒter ce type de
mØdicaments à l�avance, car ces substances modifient
la fonction plaquettaire. Bien qu�on ne vous demande
pas d�Œtre strictement à jeun, trop de corps gras, trop
de cafØ, fumer, trop d�exercice vont perturber les
rØsultats. L�autre examen qui peut s�avØrer nØcessaire
est l�Øtude de la moelle osseuse.

-la numØration-formule sanguine avec examen du
frottis sanguin�: une numØration permet de quantifier
avec prØcision le nombre de plaquettes et aussi le
nombre de globules blancs et de globules rouges�;
l�examen du frottis sanguin permet de regarder
prØcisØment au microscope les caractØristiques des
plaquettes et de vØrifier l�absence d�agrØgats
plaquettaires pouvant Œtre responsables d�une fausse
thrombopØnie. De plus cet examen permet de vØrifier
la taille plaquettaire. Il est important en cas de
pathologie plaquettaire de le signaler au laboratoire,
pour que le biologiste adapte ses mØthodes à votre
cas et en particulier qu�il comptabilise aussi les plus
grosses plaquettes. Il est important devant une maladie
des plaquettes de regarder si les globules blancs et
les globules rouges sont normaux, ce qui permet
d�orienter vers une maladie purement plaquettaire, ou
vers des anomalies plus gØnØrales.

-les tests d�agrØgation plaquettaire�: l�analyse de
l�agrØgation plaquettaire permet de rechercher des
anomalies qualitatives des plaquettes. Les plaquettes
sont isolØes à partir du sang puis mises en prØsence

Øvidence des thrombopathies si les plaquettes sont
peu ou pas rØactives à certaines substances stimulantes
de leur activation.

-la caractØrisation des anomalies des glycoprotØines
de la membrane plaquettaire�qui gŒnent l�activation,
l�adhØsion et l�agrØgation plaquettaires: (dØjà dØfini
plus haut). Des analyses spØcialisØes nous permettent
de rechercher des anomalies d�expression de ces
glycoprotØines à la surface des plaquettes.

-la recherche d�anomalies par biologie molØculaire�:
aprŁs avoir caractØrisØ les anomalies chez un patient,
on peut s�orienter vers un diagnostic plus prØcis en
recherchant plus spØcifiquement des mutations d�un
gŁne que l�on suspecte d�anomalie. Il s�agit d�analyses
trŁs spØcialisØes et coßteuses qui ne seront donc
rØalisØes que s�il existe des signes d�orientation vers
un diagnostic prØcis. Ces Øtudes sont trŁs importantes
pour connaître la transmission de l�anomalie et permettre
de prØvoir les implications possibles pour vos enfants.

le myØlogramme�: la rØalisation d�un myØlogramme
permet l�analyse de la moelle osseuse. Cet examen
est fait le plus souvent par aspiration de moelle osseuse
dans le sternum. Il peut se faire en soins externes. Il
n�est pas obligatoire pour trouver la cause d�une
thrombopØnie. Les cellules de la moelle seront analysØes
tant au plan quantitatif que qualitatif.



Que contiennent les plaquettes�?

Les plaquettes cont iennent de
nombreuses structures comme des
granules qui sont trŁs importants. Il existe
surtout deux types de granules�: les
granules denses et les granules alpha,
qui contiennent des substances
diffØrentes. Les granules que l�on appelle
alpha contiennent une trŁs grande
quantitØ de protØines dont certaines
participent à l�agrØgation, d�autres jouent
un rôle dans l�inflammation, la rØparation
tissulaire et mŒme dans la formation des
vaisseaux. Dans les granules denses sont
contenues des substances qui elles
mŒmes activent les plaquettes et aussi
des neuromØdiateurs comme la
sØrotonine qui joue un rôle aussi de
vasoconstricteur des vaisseaux.  Quand
les plaquettes sont activØes, les granules
sØcrŁtent dans le milieu environnant les
substances stockØes dans les granules.
C�est le processus de sØcrØtion.
La membrane des plaquettes est faite
majoritairement de protØines et de

lipides. On trouve ancrØs dans la
membrane un grand nombre de
rØcepteurs qui  ont un rôle majeur dans
l�adhØsion des plaquettes à la paroi des
vaisseaux lØsØs et dans l�attachement
des plaquettes entre elles. On peut citer
notamment les glycoprotØines GPIb-IX-
V et GPIIb-IIIa (aIIbb3).



Quand suspecter une anomalie des
plaquettes�?�
On peut suspecter une thrombopathie
(anomalie de la fonction) ou une
thrombopØnie (anomalie du nombre de
plaquettes) devant des saignements
apparaissant soit spontanØment, soit
pour des traumatismes mineurs, soit
pendant ou immØdiatement aprŁs une
chirurgie. Il existe aussi des situations
oø la thrombopathie est associØe à une
thrombopØnie et l�existence d�une
thrombopathie associØe est suspectØe
c a r  l e s  s a i g n e m e n t s  s o n t
disproportionnØs par rapport au taux de
plaquettes.

Les symptômes associØs à une anomalie
plaquettaire peuvent Œtre�:

- des saignements superficiels au niveau
de la peau (on parle d�ecchymoses pour
des taches supØrieures à 3�mm et de
pØtØchies si la taille de la lØsion rouge
est infØrieure à 2 mm).
- des saignements de nez.
-des saignements de gencives.
-des rŁgles abondantes et/ou
  prolongØes.
- et des saignements prolongØs aprŁs
des blessures superficielles.



Comment sont produites les
plaquettes�?
Les plaquettes sont produites par de
grandes cellules qui s�appellent les
mØgacaryocytes qui maturent dans la
moelle osseuse. La moelle osseuse se
trouve à l�intØrieur de tous les os et
c�est le lieu de production de l�ensemble
des cellules sanguines. Il y a des cellules
souches, trŁs immatures, qui sont
capables de se diffØrencier pour donner
des globules blancs, des globules rouges
et des plaquettes. Le processus de
diffØrenciation qui va de la cellule
souche à la plaquette est appelØ
mØgacaryopoïŁse. Les mØgacaryocytes
ont la particularitØ lorsqu�ils se
diffØrencient de grossir ØnormØment
et au terme de leur maturation ils
forment des extensions qu�on appelle
des  p ro -p l aque t te s .  Chaque
mØgacaryocyte peut donner naissance
a plusieurs milliers de plaquettes. La
fragmentation en pro-plaquettes se fait

dans le flux sanguin qui arrache ces
extensions et  libŁre les plaquettes
dans la circulation.
Progressivement,�l�ensemble des
mØgacaryocytes se dØsintŁgre donc
pour former des pro-plaquettes et des
plaquettes. Ce processus est rØgulØ par
des cytokines (protØines qui servent à
la communication entre les cellules) et
l a  cy tok ine  ma jeu re  de  l a
m Ø g a c a r y o p o ï Ł s e  e s t  l a
thrombopoïØtine.



d�informations sont disponibles sur cette
p a t h o l o g i e  s u r  l e s  s i t e s
http://www.aphp.fr/site/actualitØ/po
p_centre6_2006.htm. Des confusions de
diagnostic peuvent rØsulter de ces
particularitØs et des investigations
hautement spØcialisØes dans des centres
de rØfØrence et des centres de
compØ tences  de  pa tho l og i e s
plaquettaires doivent Œtre envisagØes.
Le diagnostic de PTI n·est pas toujours
trŁs simple, il peut exister diffØrentes
formes et parfois ce sont des cycles de
thrombopØnie sui se succŁdent .



Qu�est-ce-que la thrombopoïØtine�?
La thrombopoïØtine (TPO) est un facteur
de croissance trŁs important impliquØ
dans la production des plaquettes par
la moelle osseuse, identifiØ en 1994.
La TPO est synthØtisØe par le foie, oø
el le  n�est  pas s tockØe mais
immØdiatement sØcrØtØe pour Œtre
utilisØe. La TPO rØgule le nombre de
plaquettes en se fixant sur son
rØcepteur spØcifique qui se trouve sur
les plaquettes et leurs progØniteurs
(les mØgacaryocytes).

Quelles sont les pathologies des
plaquettes�?
On re t rouve  des  anomal ies
quantitatives et des anomalies
qualitatives des plaquettes c’est-à-dire
des  th rombopath ies  e t  des
thrombopØnies.

A quoi  correspondent  les
thrombopathies�constitutionnelles?
Les thrombopathies constitutionnelles
sont un groupe de maladies
correspondant à des anomalies innØes
ou hØrØditaires de la fonction
plaquettaire.
Dans certaines thrombopathies, des
glycoprotØines de la membrane

dans ce cas l�anomalie n�est pas limitØe
aux plaquettes il y a aussi prØsence
d�albinisme et le syndrome des
plaquettes grises qui est caractØrisØ par
une absence de granules alpha.
Il existe de nombreuses autres causes
de thrombopathies constitutionnelles,
qui correspondent à des maladies
gØnØtiques rares.

ProblŁmes particuliers liØs aux
t h ro m b o p Ø n i e s  e t  P u r p u ra
ThrombopØnique immunologique
Il existe aussi un grand nombre de
t h r o m b o p Ø n i e s  a cq u i s e s  ( l a
thrombopØnie est apparue au cours de
la vie), ce qui parfois pose le problŁme
du diagnostic de l�origine de la
thrombopØnie. D�abord le mØdecin aura
ØliminØ toutes les causes habituelles de
thrombopØnie chronique acquise, la prise
de mØdicaments ou de substances
toxiques comme l�alcool, l�existence d�une
pathologie virale ou une augmentation
de volume de la rate (hypersplØnisme)
un contexte dysimmunitaire associØ à la
thrombopØnie, mais si aprŁs ces
investigations la thrombopØnie n�a pas
de cause Øvidente, le diagnostic de
purpura thrombopØnique immunologique
(PTI) est alors ØvoquØ. Il s�agit d�une
cytopØnie auto-immune souvent
caractØrisØe par un nombre de plaquettes
infØrieur à 100 G/l et thØoriquement
dØcrite comme Øtant liØe à une
destruction accØlØrØe des plaquettes,
d �or ig ine immunologique (plus



A  q u o i  co r re s p o n d e n t  l e s
thrombopØnies �const i tut ionnel les?
On parle de thrombopØnie quand le nombre
de plaquettes est infØrieur à 150�G/L à plusieurs
examens successifs. Toutes les thrombopØnies
constitutionnelles sont chroniques. On considŁre
qu�une thrombopØnie est chronique quand elle
dure depuis plus de 1 an.
Il existe diffØrents stades de sØvØritØ devant
une thrombopØnie.�
On parle de thrombopØnie modØrØe lorsque le
nombre de plaquettes est compris entre 50�et
150�G/L. Dans cette situation, si les plaquettes
fonctionnent bien (c’est-à-dire en l�absence de
thrombopathie associØe) on ne retrouve en
gØnØral pas d�augmentation du risque
hØmorragique. Lorsque le nombre de plaquettes
est compris entre 20�et 30�G/L, il existe un
risque accru d�hØmorragie. Enfin, lorsque le
taux de plaquettes est infØrieur à 20�G/L, la
thrombopØnie est sØvŁre et il existe un risque
spontanØ d�hØmorragie. Toutefois la taille des
plaquettes compense cette diminution du
nombre de plaquettes, de trŁs grandes
plaquettes permettent une meilleure hØmostase
que des plaquettes de taille normale.
Cependant, il apparaît que d�un patient à l�autre
le seuil de plaquettes en dessous duquel on
observe des hØmorragies spontanØes est trŁs
variable, ce qui rend difficile la dØfinition prØcise
des seuils de risque hØmorragique.  Lors de
certaines procØdures mØdicales ou lors de

chirurgie, il est nØcessaire que le taux de
plaquettes soit supØrieur à 50�G/L. Pour
l�accouchement le problŁme se situe le plus
frØquemment sur l�autorisation ou pas de
procØder à la pose d�une pØridurale et en
gØnØral, on retient qu�il faut un taux de
plaquettes supØrieur à 100 G/L pour autoriser
la rØalisation d�une pØridurale. Si les plaquettes
ne fonctionnent pas correctement, alors la
pØridurale est contre-indiquØe, mŒme si le taux
de plaquettes est normal. L�anomalie la mieux
connue à ce jour est le syndrome MYH9,  le
diagnostic peut-Œtre affirmØ par biologie
molØculaire, parfois il n�y a qu�une anomalie
plaquettaire parfois il y a une atteinte rØnale
associØe, ine surditØ, le dØveloppement d�une
cataracte trop prØcocement. Le syndrome des
plaquettes grises aussi est bien dØfinie, on
saura probablement trŁs rapidement quel gŁne
est responsable de cette anomalie. Il existe
aussi associØes aux anomalies du nombre de
plaquettes des anomalies des fonctions
plaquettaires qui correspondent à des anomalies
de transmission des messages à l·inrØrieur des
plaquettes.


