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Résumé

Le purpura rhumatoide (PR) est une vascularite des petits vaisseaux secondaire a des dépdts d'immunoglobulines de type IgA. Bien que le PR soit
décrit depuis longtemps, c’est une pathologie qui reste encore mal comprise. Il peut parfois étre difficile d’établir un diagnostic clinique si le tableau
complet n'est pas présent dés le début. Les auteurs ont réalisé une analyse rétrospective de 46 cas de purpura rhumatoide colligés dans le Service de
Pédiatrie de I'Hopital d'Enfant de Rabat (Maroc) sur une période de 10 ans (2008-2018). L'age moyen des patients était de sept ans et demi. Une
prédominance féminine a été objectivée (sex-ratio de 0,76). Le purpura est le maitre symptdme (100%). L'atteinte articulaire était présente dans 56,5%
des cas, digestive dans 65,2% des cas et rénale dans 52% des cas. L'évolution était toujours favorable. L'objectif de ce travail est d'analyser les
particularités épidémiologiques, cliniques et évolutives de cette maladie afin de mieux comprendre I'approche clinique du traitement du PR et de

préparer des plans de formation pour les résidents et les pédiatres dans le but d'améliorer la qualité des soins de santé.
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Abstract

Rheumatoid purpura (RP) is a small vessel vasculitis secondary to IgA immunoglobulin deposits. Although the RP has been described for
a long time, it is a pathology that remains poorly understood. It can sometimes be difficult to establish a clinical diagnosis if the complete
picture is not present from the beginning. The authors conducted a retrospective analysis of 46 cases of rheumatoid purpura collected in
the pediatric ward of the Rabat Children's Hospital (Morocco) over a period of 10 years (2008-2018). The average age of the patients was
seven and a half years. A female predominance has been objectified (sex ratio of 0.76). Purpura is the master symptom (100%,). Articular
involvement was present in 56.5% of cases, digestive in 65.2% of cases and renal in 52% of cases. The evolution has been always favorable.
The aim of this study was to precisely the epidemiological, clinical profiles and course of this disease in order to better understand the

clinical approach of RP treatment and to prepare training plans for residents and pediatricians for the purpose of improving the quality

of health care.
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Introduction

Le purpura de Henoch-Schonlein (PHS) ou purpura
rhumatoide est, en Occident, la vascularite systémique la plus
fréquente de I'enfant. Les premiéres descriptions de la maladie
ont été faites par le docteur Heberden en 1801 puis
complétées par les docteurs Henoch et Schonlein en 1837,
c'est pourquoi la maladie est appelée purpura de Henoch-
Schonlein  dans certains pays [1]. Cette vascularite
leucocytoclasique IgA-médiée des petits vaisseaux touche
principalement la peau, les articulations, le tube digestif et les
reins. Si la clinique du PHS est facilement reconnaissable,
I'étiologie reste encore inconnue. Le pronostic a court terme
est bon et dépend essentiellement de I'atteinte digestive. Le
pronostic a long terme dépend de I'atteinte rénale qui survient
dans environ 35% des cas. Le but de ce travail est dans un
premier temps de ressortir les particularités épidémiologiques,
cliniques, biologiques, thérapeutiques et évolutives de cette
affection a travers 46 cas puis dans un deuxiéme temps de
comparer nos résultats avec les données de la littérature tout

relevant les particularités de notre série.

Méthodes

Il s'agit d'une étude rétrospective de purpura rhumatoide
colligée au Service de Pédiatrie IV de I'Hopital d'Enfant de
Rabat sur 46 cas de patients agés de moins de 16 ans sur une
période de 10 ans (2008-2018). Le diagnostic de PR a été
retenu sur |'existence simultanée d'un syndrome cutané et au
moins de I'un des trois autres signes de la maladie (syndrome
articulaire, digestif, rénal). Pour chaque patient, une fiche a été
réalisée afin de préciser les données épidémiologiques
cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives. Les
difficultés rencontrées étaient liées a I'exploitation des
dossiers, au manque de certaines données et bilans lors du

suivi et surtout la non informatisation des archives.

Résultats

Notre série se compose de 20 garcons et 26 filles avec un sex-
ratio (M/F) de 0,76. L'dge de nos patients allait de 2 a 14 ans
avec une moyenne d’'age de sept ans et demi. Plus de la moitié
de nos patients (63%) ont été hospitalisés en hiver et en
automne, probablement en relation avec la fréquence des
épisodes d'infections respiratoires en ces saisons surtout que

le facteur déclenchant infectieux a été retrouvé dans 61% des
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cas cependant aucune prise médicamenteuse déclenchante
n’'a été notée. Le mode d'installation était brutal dans 43% des
cas et insidieux dans 57%. Le délai de consultation était dans
72% des cas < 10 jours. Le purpura reste le maitre symptéme,
ayant poussé les familles a consulté dans 93,5% des cas (Figure
1). Il est surtout de type pétéchial (76%), ecchymotique (17%),
pétéchial et ecchymotique (7%). Le purpura était bilatéral,
grossierement symétrique avec une localisation élective au
niveau des membres inférieurs (80%), une atteinte des
membres supérieurs (37%), et plus rarement au niveau des
fesses (15%) (Figure 2). Le purpura a regressé lentement en
moyenne en 10 jours (entre 4 et 25 jours) pour tous nos
malades. Le syndrome articulaire était présent dans 56,5% des

cas.

Il se présentait le plus souvent sous forme d'arthralgies : ce
sont surtout les articulations des membres inférieurs qui
étaient touchées (80%), avec une localisation préférentielle au
niveau des genoux (78%). Quatre cas d'arthrite ont été notées
dans notre série. L'atteinte digestive existait dans 65,2%, a type
de douleur abdominale (80%), de vomissements (56%) et des
hémorragies digestives (23%). Ces signes pouvaient étre isolés
ou associés. On a enregistré 13 cas de complications digestives
type invagination intestinale dans 8 cas, d'hématome
pariétaux dans 4 cas et 1 cas de crise pseudo-appendiculaire.
Sur 46 cas de PR nous avons dénombré 24 cas d'atteinte rénale
soit 52,17%, elle a été retrouvée chez 16 filles contre 8 garcons.
Les signes révélateurs sont surtout biologiques, les
manifestations cliniques souvent absentes ou discrétes (Figure
3). Sur le plan biologique, un bilan inflammatoire a été
demandé aupres de tous les malades lors de I'hospitalisation.
[l comprenait les dosages de la vitesse de sédimentation, la
protéine C-réactive et du fibrinogene. Il était revenu positif
chez 33 malades (71,73%). La numération formule sanguine
montrait une hyperleucocytose a Polynucléaires neutrophiles
(PNN) chez 28 malades (61%) et une anémie inflammatoire et

une thrombocytose dans 12 cas (26%).

Les examens radiologiques ont été pratiqués en fonction du
type de complication. L'abdomen sans préparation (ASP), a été
pratiqué chez 14 patients devant la suspicion de perforation
intestinale a la recherche d'un pneumopéritoine, a montré des
niveaux des hydro-aériques dans deux cas. L'echographie
abdomino-rénale pratiquée chez tous les patients ayant
présenté une symptomatologie digestive montrant différentes
anomalies (Tableau 1). L'endoscopie digestive haute était
pratiquée chez un seul cas montrant une gastrite sévere
diffuse avec des larges plages ulcérées. Une biopsie rénale a
été réalisée chez sept patients montrant une
glomérulonéphrite segmentaire et focale (classe Il) dans une
glomérulonéphrite proliférative endocapillaire diffuse (classe
). Sur le plan thérapeutique, ['hospitalisation était
systématique chez tous nos patients. Les antalgiques et les
antispasmodiques ont été prescrits pour des douleurs
abdominales chez 27 patients soit 58,69%. La corticothérapie
par voie orale a trouvé son indication dans les cas de douleurs
abdominales intenses non contrblées par les antalgiques
usuels et les cas d'atteinte rénale chez 30 patients soit 65,21%
des cas. La prednisone était la molécule prescrite et la dose
d'attaque était de 1 a 2 mg/kg/j, avant de procéder a sa
dégression. La durée du traitement par corticothérapie orale

pour les cas des douleurs abdominale était de 3 a 4 semaines.

La durée minimale pour les cas d'atteinte rénale était de 6 mois
et la maximale de14 mois. Une bonne réponse a la prednisone
a été notée chez 16 patients, soit 53,33% des cas 9 malades
(45,5%) ne se sont pas améliorés sous corticothérapie orale, et
une corticodépendance s'est manifestée chez 1 malade,
imposant dans les deux cas I'adjonction d'un traitement de
deuxiéme ligne. Les immunosuppresseurs ont été prescrits
chez 10 patients soit 21,73% en collaboration avec I'équipe de
néphropédiatrie. Les molécules utilisées étaient la
cyclosporine et cyclophosphamide. La durée maximale était de
3 ans et la durée minimale était de 6 mois avec une bonne
évolution. Apres un recul moyen chez nos patients d'un an et

demi, I'évolution a court terme était favorable pour I'atteinte
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cutanée, articulaire et digestive avec régression en moyenne
dans les 15 jours. Les patients qui ont présenté une atteinte
rénale ont bien évolué sous traitement avec disparition de
I'hématurie et de la protéinurie dans la 1 année de la maladie
au maximum sauf pour deux cas qui présentaient des
poussées avec plusieurs rechutes nécessitant la

réhospitalisation.

Discussion

Le purpura rhumatoide (PR) est la vascularite la plus fréquente
de I'enfant avec une incidence annuelle d'environ 10 cas pour
100 000 habitants [2]. Cependant |'absence de registre
national ne nous permet pas d'apprécier sa fréquence sur le
plan national. Le PR est le plus souvent considéré comme une
pathologie de la deuxiéme enfance, tel était le cas pour notre
série, dont le maximum de fréquence se situe entre six et huit
ans [3]. Dans la plupart des études, une prédominance
masculine était retrouvée alors que certaines études [4, 5] ont
montré une prédominance féminine comme la notre. Ces
variations peuvent étre attribuables a la petite taille des
échantillons, dans la majorité des études précédentes et aux
différentes périodes, races et zones géographiques a partir
desquelles les données ont été enregistrées et analysées. La
saison offrant le plus grand nombre de recrutement est la
saison hiverno-automniére probablement en relation avec la
fréquence des épisodes d'infections respiratoires en ces
saisons. Le purpura Henoch-Schonlein est une vascularite
systémique des petits vaisseaux, causée par une
immunoglobuline A, avec dépot d'lgA dans la paroi des
vaisseaux conduisant a des symptomes touchant la peau, les

articulations, les intestins et les reins [6].

Dans 25 a 90% des cas, on retrouve un facteur déclenchant: le
plus souvent une infection bactérienne (streptocoque,
mycoplasma pneumoniaie, staphylocoque, clostridium) ou

virale (parvovirus B19, Epstein-Barr virus (EBV), adénovirus,

virus ourlien, HIV), plus rarement, une infection parasitaire,
piqlre d'insecte, voire toxique (cocaine), parfois une prise
médicamenteuse (antibiotiques, antiinflammatoires non-
stéroidiens (AINS), Inhibiteurs de I'enzyme de conversion (IEC))
et exceptionnellement une vaccination [7]. Dans la présente
enquéte, seule l'infection a été retrouvée comme facteur
déclenchant. Le diagnostic de Heat shock proteins (HSP est
mieux déterminé par la présence de purpura ou de pétéchies
(généralement palpables) avec une prédominance au niveau
des membres inférieurs ainsi que de 1 ou plus des 4 critéres
regroupés dans le Tableau 2 [8-10]. Des symptomes
supplémentaires incluent fievre, douleur scrotale et cedéme
chez les garcons et rarement des manifestations pulmonaires,
cardiaques ou neurologiques. Le diagnostic repose donc
essentiellement sur I'examen clinique. Il n'est difficile qu'en
I'absence de signes cutanés a la période initiale. Le début de
la maladie est souvent aigu et les principaux signes
apparaissent en quelques jours ou sont décalés de 2 a 3

semaines les uns par rapport aux autres.

Le début de la maladie est souvent aigu et les principaux
signes apparaissent en quelques jours ou sont décalés de 2 a
3 semaines les uns par rapport aux autres [11]. Le syndrome
cutané est constamment rapporté dans le PR avec une
fréquence de 95 a 100% [12, 13], indispensable au diagnostic
et reste inaugural dans la plupart des séries dont la notre [14].
Les arthralgies ou arthrites sont présentes chez environ 75%
des patients [12], touchant surtout les genoux et les chevilles,
pouvant précéder d'une semaine |'atteinte cutanée. L'atteinte
digestive est fréquente et souvent bénigne. Elle touche 50 a
75% des patients [15]. Elle a été retrouvée dans 65,2% des cas
dans notre étude. L'atteinte digestive comporte
principalement des douleurs et vomissements, la survenue
d'une hémorragie digestive haute ou basse devant faire
rechercher une complication qui conditionne le pronostic a
court terme. Les complications digestives sont représentées
essentiellement par les hémorragies digestives, I'invagination

intestinale aiglie et la perforation [8, 12]. La fréquence de
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I'atteinte rénale au cours du PR varie de 20 a 100% [16]. Une
hématurie macroscopique, une protéinurie, et plus rarement,
un syndrome néphrotique et/ou une insuffisance rénale,

peuvent s'observer.

La classification histologique utilisée est celle de
I'<International study of kidney disease in children - ISKDC».
C'est surtout les grades lll et plus qui sont associés a un
mauvais pronostic [17]. Classifications histologiques de
|'atteinte rénale selon I'ISKDC : Grade | ) Iésions minimes; Grade
[l) prolifération mésangiale; Grade Ill) prolifération
extracapillaire avec croissants dans moins de 50% des
glomérules - llla en association a wune prolifération
endocapillaire segmentaire et focale - lllb en association a une
prolifération endocapillaire diffuse; Grade 1V) prolifération
extracapillaire avec croissants dans 50-75% des glomérules -
IVa en association a une prolifération endocapillaire
segmentaire et focale - IVb en association a une prolifération
endocapillaire diffuse; Grade V) prolifération extracapillaire
avec croissants dans 75% des glomérules. Tous les patients
doivent bénéficier d'une mesure de la pression artérielle et une
analyse d'urine au moment du diagnostic, suivie d'une analyse
d'urine périodique pendant 6 mois, avec une analyse d'urine
supplémentaire en cas d'anomalie. Parmi les facteurs de risque
incriminés pour développer I'atteinte rénale [18], on distingue
la persistance du purpura, I'age (> 7 ans) et l'intensité des

symptdmes abdominaux.

La sévérité du rash et le nombre de rechutes ne sont pas
corrélés a la fréquence ni a la sévérité de I'atteinte rénale. Le
suivi rénal doit étre prolongé car l'atteinte rénale n'est
présente au diagnostic que dans 20% des cas. Les jeunes filles
ayant eu une atteinte rénale, méme minime, résolutive sont
plus a risque d'avoir une protéinurie ou de I'hypertension
artérielle pendant la grossesse en comparaison avec un
groupe témoin [17], ce qui laisse a penser que les enfants
ayant eu un purpura rhumatoide devraient étre surveillés plus

longtemps. D'autres organes peuvent étre concernés [19] :

ureteres et vessie (urétérite sténosante, cystite hémorragique
et hématomes sont exceptionnels), testicules (9% des
gargons), systéme nerveux central (2 a 7% des cas avec atteinte
multifactorielle), cceur et péricarde (myocardite, péricardite),
poumons et plevre (moins de 1% des cas), I'atteinte musculaire
(hémorragie intramusculaire, myosite), parotidite,
hépatosplénomégalie, cholécystite. Ces localisations sont
rares et leur pronostic est généralement bon. Le diagnostic de
PR est donc essentiellement clinique et les examens
complémentaires sont peu contributifs. Cependant les
résultats de laboratoire des patients atteints de HSP montrent
des taux de globules blancs et des plaquettes normaux ou en

augmentation ; généralement, sans anémie sauf en cas de

saignement grave [20].

Le taux de C3, C4 normaux ou élevés et anticorps
antinucléaires négatifs ainsi que le facteur rhumatoide s'il est
fait. L'échographie abdominale est propice au diagnostic
précoce de I'invagination. La biopsie rénale aide a comprendre
la gravité de la maladie et le succes du traitement des
symptdmes rénaux persistants et graves. L'évolution naturelle
du PHS est la résolution spontanée et le traitement aigu
repose sur le traitement symptomatique. Le repos au lit,
autrefois systématique, trouve actuellement ses indications
dans les formes avec altération de I'état général, une atteinte
cutanée sévére ou systémique grave. Sur le plan digestif, il a
été démontré que de petites doses de stéroides aident a
diminuer lintensité et la durée des douleurs [21]. Ce
traitement est a prescrire en accord avec les chirurgiens
lorsqu'une complication chirurgicale a été formellement
exclue. Cependant pour les formes réfractaires aux stéroides,
les traitements immunomodulateurs non stéroidiens (INST)
ont été ponctuellement utilisés [22]. Les arthrites sont traitées
par les AINS, toutefois, les stéroides peuvent également avoir
un effet bénéfique. Le traitement de la néphrite reste sujet a
controverse. Un traitement est recommandé dans les formes
séveres (syndrome néphrotique, insuffisance rénale, croissants

épithéliaux > 50%).
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Dans ces formes, un traitement par de fortes doses de
méthylprédnisolone suivi par une corticothérapie orale a
permis une amélioration histologique, une régression de la
protéinurie et une préservation de la fonction rénale. D'autres
auteurs préconisent I'adjonction d'immunosuppresseurs
a la corticothérapie (cyclophosphamide, azathioprine,
ciclosporine) [23]. Sur le plan évolutif, I'ensemble de la
symptomatologie régresse habituellement entre quelques
jours et quelques semaines et le pronostic a long terme

dépend exclusivement de I'atteinte rénale d'ou intérét du suivi.

Conclusion

Le purpura rhumatoide est une pathologie pédiatrique
classique dont la présentation et les critéres de diagnostic sont
bien définis dans la littérature. Malgré de grands progres dans
la recherche ces dernieres années, la pathogénése reste
incomprise. La majorité des cas est précédée par une infection
du systéme respiratoire supérieur comme le montre
différentes séries au fil des années, avec des dépots vasculaires
d'lgA dans les différents systémes atteints et responsables des
manifestations de la maladie. Son pronostic dépend de
I'atteinte digestive a la phase aigué et de la néphropathie a

long terme.

Etat des connaissances actuelles sur le sujet

e Le purpura de Henoch-Schénlein (PHS) ou purpura
rhumatoide est, en Occident, la vascularite
systémique la plus fréquente de lenfant. Les
premiéres descriptions de la maladie ont été faites
par le docteur Heberden en 1801 puis complétées
par les docteurs Henoch et Schonlein en 1837, c'est
pourquoi la maladie est appelée purpura de Henoch-
Schénlein dans certains pays;

e  Cette vascularite leucocytoclassique IgA-médiée des

petits vaisseaux touche principalement la peau, les

articulations, le tube digestif et les reins. Si la clinique
du PHS est facilement reconnaissable, I'étiologie
reste encore inconnue;

e Le pronostic a court terme est bon et dépend
essentiellement de I'atteinte digestive. Le pronostic a
long terme dépend de I'atteinte rénale qui survient
dans environ 35% des cas.

Contribution de notre étude a la connaissance

e Ressortir les particularités épidémiologiques avec un
report de I'épidémiologie marocaine, cliniques,
biologiques, thérapeutiques et évolutives de cette
affection a travers 46 cas;

e Comparer nos résultats avec les données de la
littérature tout en relevant les particularités de notre
série avec un revue de la littérature récente;

e Simplification de I'attitude d'un pédiatre face a un

purpura rhumatoide.

Conflits d'intéréts

Les auteurs ne déclarent aucun conflit d'intéréts.

Contributions des auteurs

Tous les auteurs ont lu et approuvé la version finale du

manuscrit.

Tableaux et figures

Tableau 1 : répartition des anomalies digestives observées sur
I'échographie

Tableau 2 : critéres de diagnostic du purpura de Henoch-
Schonlein (HSP), développé par Eular printo Pres

Figure 1 : répartition selon le motif de consultation

Figure 2 : différents aspects et siége du purpura
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Figure 3 : manifestation de I'atteinte rénale dans notre série
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Tableau 2: criteres de diagnostic du purpura de Henoch-Schénlein (HSP),
développé par EULAR/PRINTO/PRES

Critére

Description

Critere majeur

Purpura prédominant au membre inférieur

Critére minimum 1 sur 4

Douleurs abdominales (diffuses et coliques)

Arthrite ou arthralgie,

Atteinte rénale (protéinurie> 0,3 g en 24
heures, taux d'albumine ou de créatinine> 30
pumol/L dans les urines matinales, ou résultats
positifs de bandelette pour I'hématurie

Résultats histopathologiques positifs
(vascularite leucocytoclastique avec dépots de
IgA prédominants sur la biopsie cutanée ou
glomérulonéphrite proliférante avec dépots de
IgA prédominants sur la biopsie du rein)
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Figure 2 : différents aspects et siege du purpura
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Figure 3 : manifestation de I'atteinte rénale dans notre série
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