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Conclusion

L Association Fran aise des Pathologies Plaquettaires de cr@ation rdcente
a souhaitd mettre la disposition des patients des livrets permettant
de mieux conna tre les plaguettes et donc les pathologies pouvant en
rgsulter.

Tous les repr@sentants de cette association , tous les membres du CRPP,
le Docteur Paquita Nurden coordonateur du Centre de r@f@rence des
Pathologies plaguettaires souhaitent que ce document r@ponde vos
attentes et que d immenses progrt.s puissent Etre rdalis@ds pour rdpondre
aux besoins de tous.

Une rkgle simpose conservez avec-vous tous les documents qui
permettront une meilleure prise en charge possible par les m@decins
qui auront  vous traiter.

Conservez votre Carte de Soins d@livr@e avec le Ministtre avec vous
Le carnet de Sant@ de votre enfant est essentiel.

Si vous avez @t@ transfus@, ces transfusions doivent Etre notdes.
N h@sitez pas interroger les m@decins pour conna tre le type de
transmission des anomalies g@ng@tiques et solliciter un conseil g@ndtique.

Adh@rez  une association qui vous permettra de partager votre
exp@drience et tentera de rdpondre  vos questions.

Association Fran aise des Pathologies Plaquettaires
Centre de R@f@rence des Pathologies Plaquettaires

Qu est ce qu une plaquette ? Pourquoi sont-elles sont
n@cessaires ?

Les plaquettes sont de trk.s petites cellules de forme disco de
qui circulent dans le sang et qui sont n@cessaires la
coagulation. Les plaquettes circulent au mEme titre que
les globules blancs et les globules rouges. Schdmatiquement,
les plaquettes servent  arrEter les saignements, les globules
rouges servent transporter de loxygkne jusquau muscle,
les globules blancs sont impliqu@s dans la d@fense 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 h@mostase. Quand le taux est diminug,
on dit qu il sagit d une thrombop@nie, quand il est augment@
on dit qu il sagit d une thrombocytose et enfin quand les
plaquettes ne fonctionnent pas bien il sagit'dune

thombopathie. £ 5




Comment fonctionnent les plaquettes

1)Les plaquettes adhérent aux parois des vaisseaux
lésés (adhésion)
2) Les plaquettes ensuite agrégent
entre elles pour obturer la [ésion
(agregation)
Vaisseaux sanguins
S [N E—
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Quels sont les m@dicaments contre-indiquds en cas
de pathologie plaquettaire ?

Laspirine et la plupart des anti-inflammatoires non
st@ro diens (AINS), sont g@ndralement contre-indiquds
car ces m@dicaments diminuent les capacitds des
plaquettes  agr@ger. Cependant, dans certaines
circonstances le m@decin aura les prescrire. Les
cortico des peuvent Etre prescrits en |absence de
contre-indications.

Devant une douleur ou une fitvre, il est donc prgfdrable
de prendre du parac@tamol.

Faites @galement attention aux AINS qui sont disponibles
sous forme de collyre, pommade, crtme ou gel pour
application locale. Bien que les concentrations sanguines
soient g@n@ralement plus faibles, ces m@dicaments
doivent faire I'objet des mEmes pr@cautions d’emploi
que les autres AINS.

La liste compltte des m@dicaments contenant des AINS

ou de laspirine est disponible sur le site http://www.chu-
toulouse.fr/IMG/pdf/Fiche_AINS_et_grossesse_avril_2010.pdf

Lisez attentivement les notices des m@dicaments
contenus dans votre armoire  pharmacie et, en cas
de doute, parlez-en  votre m@decin ou votre
pharmacien, avant toute utilisation.

Quelles sont les pr@cautions  prendre dans la vie
quotidienne quand on a une pathologie
plaquettaire ?

Les injections intramusculaires sont contre-indiqudes.
Pour la prise de la temp@rature, la voie rectale ne doit
pas Etre utilisge.

La pratique d un sport violent ou d un sport de contact
doit Etre Qvitde et des notions de protection et

rdalisges en milieu hospitalier par un dentiste sp@cialis.
Devant un saignement, il faut comprimer pendant au
moins 10 min la I@sion qui saigne laide dune
compresse et @ventuellement dun pansement
compressif.

En cas de saignement de nez, il faut tout dabord se
moucher pour @vacuer les caillots et ensuite r@aliser
une compression externe pendant au moins 10 min.
Si malgrd ces 10 minutes de compression le saignement
de nez persiste, il faut r@aliser un m@chage nasal au
moyen dune compresse anti-h@mostatique de
pr@fdrence rdsorbable (Surgicelfi) puis sassurer du
contr le du saignement aprts 10 minutes et de labsence
de saignement post@rieur par un examen de la gorge.
La prise de m@dicaments anti-fibrinolytiques comme
| Exacylfi peut Etre n@cessaire. Si | h@morragie persiste
aprts ces mesures, le mieux est de se rendre au Centre
Hospitalier le plus proche et d informer le m@decin
rgfdrent qui suit habituellement le patient afin qu il
puisse pr@venir les urgences de larrivde de ce patient
et faciliter ainsi sa prise en charge.



Carte de soins et d"urgence
Emergency and Healtheare Card
Pathologies plaquettaires
constitutionnelles (prc)

Inherited platelet disorders
Ensemble des maladies rares héréditaires caractérisées ({ \

par une diminution du nombre evou un dysfonctionnement
des plaqueties sanguines et responsables d'un risque
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Titulaire de la carte i
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Prénoms SR s
Nefele .

Adresse

Téléphane Date
Signature du titulaire ou
de San représentant légal
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-3 En cas d'urgence contacter le(s) personne(s)
% de I'entourage peopie to contact in cases
&
1. Nom
Prénom Téléphone
Adresse ...
Z.Nom ...
Prénom Téléphone
Adresse ...
3. Nom
Prénom Téléphone
Adresse ...
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Informations médicales personnelles
(Personal medical information)

1- Diagnostic
Nombre

résultats des

2- Anomalies associées
Anomalies associées (associsted abnormaities) | oui || non || ND?
Préciser fdescribe) -

3- Informations transfusionnelles
GIOUDR SANQUIN ..o
Existence d'une a1l = b

oui [/non [ NDF i oui préciser date: ...
Présence d'anticorps anti-HLA (anti HLA antibodies)

oui [ non [ NI si i préciser date -
Présence d'iso-anficorps d

oui [ non [ NI si i précier date ©
Le patient est-il éférencé au Centre National de Référence des Groupes
Sanguins (CNRGS) 7

oui | non s oui, avant toute transfusion, contadter le médecin de garde
du CNRGS au 01 55 25 12 12 (24H/24)
Réactions transfusionnelles

oui [ non [ ND®  si ui préser -

Conseils i transfusion)
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£ sr dimind ot v

A infe s En cas d'urgence contacter les médecins
utres informations responsables de la prise en charge du malade
{Physicians in charge of treatment of the cardhoider)

4-Traitement habituellement efficace

Nom de la maladie: Name of the disease:

(Cacre 4 rempiir par e

Risque hémorragique variable selon le type de PPC
pour plus dinformations, consultez cette carte.

DDAVP (préciser Minirin® ou Octim®) oui || nen
Acide Tranexaminue (anti fvinoivtic) oui [ nan
Facteur Vila recombinant (recombinant factor Wis) | | oui | | nan
Autre fother) oui [ nan

Cetre ise & jour par et
malade qui en e [ propriétaie.

Ce document est confidentlel et soumls au secret medical.

Nul e peut en exiger la communication sans autorsation du fitlaie ou de san
représantant légal.

1l st recommandé de conserver cette carte sur vous, lle est trés uile VoIre
Indispensable en cas d'urgence.

4e0,520,7x pour Tkg et 10kg
les rocommandations de [AFSSAPS) *

Noter le traitement nécessaire 5'il est différent ou en cas de contre-indication :

Protocole thérapeutique prophylactique précanisé :

{Avant la mise en place de tout traitement prophyladique, contadter le médecn
specialisé pour discuter du raitement 3 étabir afin o'obtenir 1a protection
recherchée).

5- Autres informations utiles a la prise en charge en urgence

EN rapport avec les manifestations (eventuelies) non hémorragiques de [
maladie
En rapport avec d'autres problémes de santé (allergis, autre maladie...) ..
Nom, fonclons, cachet, date et ignature du médecin remplsant la carte :
ome: affifation, stamp. date and signature of the physician filing i this card)

Médecin responsable de la prise en charge spécialisée
die (physician ofthe

Telephone:
3. Centre haspitalier assurant le suivi
MO G0 RGN & ..o e eenre

MNom du site
MNom de I'établissement - ...

Taégphone: ........
Nom i
Profession : .
Adresse

Teléphone : .

Quel est le r le des plaquettes dans
| h@mostase (arrt des saignements)?
Quand survient une Idsion d un vaisseau, les
plaquettes adhtrent la paroi du vaisseau
I7s@, elles sactivent, changent de forme et
agrkgent les unes avec les autres. Elles
s@crktent, partir des granules de
nombreuses substances stockdes dont une
partie favorise lattraction et |agrdgation des
plaquettes entre elles, ce qui permet la
formation dun « clou plaquettaire » qui
comble la brkche vasculaire. Pour renforcer
le clou plaquettaire le fibrinogtne, qui est
une prot@ine du sang, est transform@ en
fibrine et un r@seau de fibrine se tisse,
agissant comme une v@ritable toile qui
stabilise le clou plaquettaire : cest la
coagulation sanguine. La brt.che est alors
referm@e d@finitivement et la cicatrisation
des vaisseaux peut commencer et ceci gr ce
@galement  des substances qui sont libdrdes
des plaquettes. Le r le des plaquettes est
donc de maintenir | int@dgritd de |ensemble
des parois des vaisseaux.



Quels examens biologiques renseignent sur le
nombre et la fonction des plaquettes ?
La majoritd des examens se feront partir d une simple
prise de sang. Lorsqu un tel examen doit Etre effectud
il est ndcessaire de savoir si vous avez pris de laspirine
ou des AINS. Sauf sil sagit dun m@dicament
absolument n@cessaire, il faut arrEter ce type de
m@dicaments lavance, car ces substances modifient
la fonction plaquettaire. Bien quon ne vous demande
pas d Etre strictement jeun, trop de corps gras, trop
de caf@, fumer, trop dexercice vont perturber les
r@sultats. Lautre examen qui peut sav@rer ndcessaire
est | gtude de la moelle osseuse.

-la_num@ration-formule sanguine avec examen du
frottis sanguin : une num@ration permet de quantifier
avec prdcision le nombre de plaquettes et aussi le
nombre de globules blancs et de globules rouges ;
Iexamen du frottis sanguin permet de regarder
pr@cisdment au microscope les caract@ristiques des
plaguettes et de v@rifier labsence dagr@gats
plaquettaires pouvant Etre responsables d une fausse
thrombop@nie. De plus cet examen permet de v@rifier
la taille plaquettaire. Il est important en cas de
pathologie plaquettaire de le signaler au laboratoire,
pour que le biologiste adapte ses m@thodes 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
dorienter vers une maladie purement plaquettaire, ou
vers des anomalies plus g@n@rales.

-les tests dagr@gation plaquettaire : lanalyse de
lagr@gation plaquettaire permet de rechercher des
anomalies qualitatives des plaquettes. Les plaguettes
sont isol@es partir du sang puis mises en pr@sence

@vidence des thrombopathies si les plaquettes sont
peu ou pas rdactives  certaines substances stimulantes
de leur activation.

-la caract@risation des anomalies des glycoprot@ines
de la membrane plaguettaire qui g€nent lactivation,
ladh@sion et lagr@gation plaquettaires: (dgj d@fini
plus haut). Des analyses sp@cialisdes nous permettent
de rechercher des anomalies d expression de ces
glycoprot@ines la surface des plaquettes.

-la recherche danomalies par biologie mol@culaire :
aprks avoir caractdris@ les anomalies chez un patient,
on peut sorienter vers un diagnostic plus pr@cis en
recherchant plus sp@cifiquement des mutations dun
gkne que lon suspecte danomalie. Il sagit danalyses
trks sp@cialis@es et colRteuses qui ne seront donc
r@alisdes que s il existe des signes d orientation vers
un diagnostic pr@cis. Ces @tudes sont trks importantes
pour conna tre la transmission de lanomalie et permettre
de pr@voir les implications possibles pour vos enfants.

le my@logramme : la rdalisation d un my@logramme
permet lanalyse 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
nest pas obligatoire pour trouver la cause dune
thrombop@nie. Les cellules de la moelle seront analys@es
tant au plan quantitatif que qualitatif.



Que contiennent les plaquettes ?

Les plaquettes contiennent de
nombreuses structures comme des
granules qui sont trk.s importants. Il existe
surtout deux types de granules : les
granules denses et les granules alpha,
qui contiennent des substances
diffgrentes. Les granules que lon appelle
alpha contiennent une trks grande
quantit@ de prot@ines dont certaines
participent lagrdgation, dautres jouent
unr le dans | inflammation, la rdparation
tissulaire et meéme dans la formation des
vaisseaux. Dans les granules denses sont
contenues des substances qui elles
mEmes activent les plaquettes et aussi
des neurom@diateurs comme la
s@rotonine qui joue un r le aussi de
vasoconstricteur des vaisseaux. Quand
les plaguettes sont activ@des, les granules
s@crt.tent dans le milieu environnant les
substances stock@es dans les granules.
Cest le processus de s@cr@tion.
La membrane des plaquettes est faite
majoritairement de prot@ines et de

lipides. On trouve ancr@s dans la
membrane un grand nombre de
rdcepteurs qui ont un r le majeur dans
ladh@sion des plaquettes la paroi des
vaisseaux 10s@s et dans lattachement
des plaquettes entre elles. On peut citer
notamment les glycoprotdines GPIb-IX-
V et GPIlb-llla (allbb3).



Quand suspecter une anomalie des
plaguettes ?

On peut suspecter une thrombopathie
(anomalie de la fonction) ou une
thrombop@nie (anomalie du nombre de
plaguettes) devant des saignements
apparaissant soit spontandment, soit
pour des traumatismes mineurs, soit
pendant ou imm@diatement aprts une
chirurgie. Il existe aussi des situations
og la thrombopathie est associde une
thrombop@nie et lexistence dune
thrombopathie associde est suspectde
car les saignements sont
disproportionn@s par rapport au taux de
plaquettes.

Les sympt mes associ@s une anomalie
plaquettaire peuvent Etre :

- des saignements superficiels au niveau

de la peau (on parle decchymoses pour

des taches sup@rieures 3 mm et de

p@tdchies si la taille de la I@sion rouge

est inf@rieure 2 mm).

- des saignements de nez.

-des saignements de gencives.

-des rtgles abondantes et/ou
prolong@es.

- et des saignements prolong@s aprt.s

des blessures superficielles.



Comment sont produites les
plaquettes ?

Les plaguettes sont produites par de
grandes cellules qui sappellent les
m@gacaryocytes qui maturent dans la
moelle osseuse. La moelle osseuse se
trouve |int@rieur de tous les os et
cest le lieu de production de lensemble
des cellules sanguines. Il y a des cellules
souches, trts immatures, qui sont
capables de se diff@rencier pour donner
des globules blancs, des globules rouges
et des plaquettes. Le processus de
diffgrenciation qui va de la cellule
souche la plaquette est appeld
m@gacaryopo Lse. Les m@gacaryocytes
ont la particularitd lorsqu ils se
diffgrencient de grossir @norm@ment
et au terme de leur maturation ils
forment des extensions quon appelle
des pro-plaquettes. Chaque
m@gacaryocyte peut donner naissance
a plusieurs milliers de plaquettes. La
fragmentation en pro-plaquettes se fait

dans le flux sanguin qui arrache ces
extensions et libkre les plaguettes
dans la circulation.
Progressivement, | ensemble des
m@gacaryocytes se d@sinttgre donc
pour former des pro-plaquettes et des
plaquettes. Ce processus est rgguld par
des cytokines (protdines qui servent
la communication entre les cellules) et
la cytokine majeure de la
m@gacaryopo tse est la
thrombopo @tine.



d informations sont disponibles sur cette
pathologie sur les sites
http://www.aphp.fr/site/actualitd/po
p_centre6_2006.htm. Des confusions de
diagnostic peuvent r@sulter de ces
particularitds et des investigations
hautement sp@cialisdes dans des centres
de r@f@rence et des centres de
comp@tences de pathologies
plaquettaires doivent Etre envisagdes.
Le diagnostic de PTI n-est pas toujours
trks simple, il peut exister diffdrentes
formes et parfois ce sont des cycles de
thrombop@nie sui se succkdent.



Probltmes particuliers lids aux
thrombop@nies et Purpura
Thrombop@nique immunologique
Il existe aussi un grand nombre de
thrombop@nies acquises (la
thrombop@nie est apparue au cours de
la vie), ce qui parfois pose le probltme
du diagnostic de lorigine de la
thrombop@nie. Dabord le m@decin aura
@liming@ toutes les causes habituelles de
thrombop@nie chronique acquise, la prise
de m@dicaments ou de substances
toxiques comme lalcool, | existence dune
pathologie virale ou une augmentation
de volume de la rate (hyperspl@nisme)
un contexte dysimmunitaire associd la
thrombop@nie, mais si aprks ces
investigations la thrombop@nie na pas
de cause @vidente, le diagnostic de
purpura thrombop@nique immunologique
(PTI) est alors @voqu@. Il sagit d une
cytop@nie auto-immune souvent
caract@ris@e par un nombre de plaquettes
infdrieur 100 G/I et th@oriquement
d@crite comme @tant lige une
destruction acc@l@rde des plaquettes,
d origine immunologique (plus

Qu est-ce-que la thrombopo @tine ?
La thrombopo @tine (TPO) est un facteur
de croissance trt.s important impliqu@
dans la production des plaquettes par
la moelle osseuse, identifid en 1994.
La TPO est synth@tis@e par le foie, og
elle nest pas stock@e mais
imm@diatement s@cr@t@de pour Etre
utilis@e. La TPO r@gule le nombre de
plaguettes en se fixant sur son
rdcepteur spdcifique qui se trouve sur
les plaguettes et leurs prog@niteurs
(les m@gacaryocytes).

Quelles sont les pathologies des
plaguettes ?

On retrouve des anomalies
quantitatives et des anomalies
qualitatives des plaquettes c'est- -dire
des thrombopathies et des
thrombop@nies.

A quoi correspondent les
thrombopathies constitutionnelles?
Les thrombopathies constitutionnelles
sont un groupe de maladies
correspondant  des anomalies inn@es
ou h@r@ditaires de la fonction
plaquettaire.

Dans certaines thrombopathies, des
glycoprot@dines de la membrane

dans ce cas lanomalie nest pas limitge
aux plaquettes il y a aussi pr@sence
d albinisme et le syndrome des
plaquettes grises qui est caractdris@ par
une absence de granules alpha.
Il existe de nombreuses autres causes
de thrombopathies constitutionnelles,
qui correspondent des maladies
gdn@tiques rares.



A quoi correspondent les
thrombop@nies constitutionnelles?
On parle de thrombop@nie quand le nombre
de plaquettes est infdrieur 150 G/L  plusieurs
examens successifs. Toutes les thrombop@nies
constitutionnelles sont chroniques. On considt.re
qu une thrombop@nie est chronique guand elle
dure depuis plus de 1 an.

Il existe diffgrents stades de s@vdritd devant
une thrombop@nie.

On parle de thrombop@nie mod@rde lorsque le
nombre de plaquettes est compris entre 50 et
150 G/L. Dans cette situation, si les plaquettes
fonctionnent bien (c’est- -dire en labsence de
thrombopathie associ@e) on ne retrouve en
gdndral pas daugmentation du risque
h@morragique. Lorsque le nombre de plaquettes
est compris entre 20 et 30 G/L, il existe un
risque accru d hdmorragie. Enfin, lorsque le
taux de plaquettes est inf@rieur 20 G/L, la
thrombop@nie est s@vtre et il existe un risque
spontan@ d hdmorragie. Toutefois la taille des
plaquettes compense cette diminution du
nombre de plaquettes, de trks grandes
plaquettes permettent une meilleure hgmostase
que des plaquettes de taille normale.
Cependant, il apparat que dun patient lautre
le seuil de plaquettes en dessous duquel on
observe des h@morragies spontan@es est trts
variable, ce qui rend difficile la d@finition prdcise
des seuils de risque h@morragique. Lors de
certaines proc@dures m@dicales ou lors de

chirurgie, il est n@cessaire que le taux de
plaquettes soit sup@rieur 50 G/L. Pour
laccouchement le probltme se situe le plus
frdquemment sur lautorisation ou pas de
proc@der la pose dune p@ridurale et en
g@ngral, on retient qu il faut un taux de
plaquettes sup@rieur 100 G/L pour autoriser
la r@alisation d une pdridurale. Si les plaquettes
ne fonctionnent pas correctement, alors la
p@ridurale est contre-indiqude, mEme si le taux
de plaquettes est normal. Lanomalie la mieux
connue ce jour est le syndrome MYH9, le
diagnostic peut-Etre affirm@ par biologie
mol@culaire, parfois il ny a quune anomalie
plaquettaire parfois il y a une atteinte rgnale
associde, ine surditd, le d@veloppement d une
cataracte trop pr@cocement. Le syndrome des
plaquettes grises aussi est bien d@finie, on
saura probablement trt.s rapidement quel gk.ne
est responsable de cette anomalie. Il existe
aussi associ@es aux anomalies du nombre de
plaquettes des anomalies des fonctions
plaquettaires qui correspondent  des anomalies
de transmission des messages linr@rieur des
plaquettes.



