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-- plaquettesplaquettes : les plus : les plus petitspetits éélléémentsments figurfigurééss
sanguinssanguins, , disqodisqoïïdalesdales, , anuclanuclééeses, 2, 2--3 3 µµmm
diamdiamèètretre, 0,5, 0,5--1 1 µµm m grosseurgrosseur

-- MO : bleu MO : bleu clairesclaires, , contientcontient des granulesdes granules
bleubleuââtrestres, , concentrconcentrééeses habituellementhabituellement dansdans lala
rréégiongion centralecentrale

-- VPM : 8,9 +/VPM : 8,9 +/-- 1,5 1,5 µ³µ³; 1/3 rate, 2/3 circulation; 1/3 rate, 2/3 circulation
sanguinesanguine

-- durdurééee moyennemoyenne de vie : 7 de vie : 7 àà 10 10 joursjours



THROMBOPATHIES LITHROMBOPATHIES LIÉÉES ES ÀÀ LEUR LEUR 
DIMENSIONDIMENSION

MACROPLAQUETTES :MACROPLAQUETTES :
-- PTI PTI ouou dd’’autresautres maladies qui maladies qui ↑↑ le turn overle turn over
plaquettaireplaquettaire

-- Bernard Bernard SoulierSoulier
-- May May HegglinHegglin
-- SdrSdr des des plaquettesplaquettes ““schweitzerschweitzer““
-- SdrSdr des des plaquettesplaquettes grisesgrises
-- MPZMPZ



MICROPLAQUETTES : MICROPLAQUETTES : 
-- SdrSdr WiscottWiscott AldrichAldrich
-- DDééfautsfauts de de stockagestockage plaquettaireplaquettaire
-- AnAnéémiemie ffééripriveriprive
NORMOPLAQUETTES :NORMOPLAQUETTES :
-- Conditions Conditions mméédullairesdullaires
hypochypocéélullaires/infiltratslullaires/infiltrats malignesmalignes



HHéémostasemostase primaireprimaire







ComplexeComplexe GP GP lla/lllblla/lllb –– rréécepteurcepteur dudu
fibrinogfibrinogèènene



ACTIVATION PLAQUETTAIREACTIVATION PLAQUETTAIRE





ClasificationClasification

AdhAdhéésionsion au au 
colagcolagèènene dudu soussous
endothendothééliumlium ↓↓

↓↓ GP GP lalaAnomalie de réactivité
au collagène

Déplétion plasmatique en

VWF par captation

plaquettaire accrue:

adhésion au sous
endothélium_

↓↓ GP GP lblbSynSyn. pseudo. pseudo--von von 
WillebrandWillebrand
plaquettaire(pseudplaquettaire(pseud
oo llbllb))

Adhésion plaquettaire aux

microfibriles du sous

endothélium↓ et ↓ de la

liaison au VWF

GP lb, GP V et GP GP lb, GP V et GP lXlX
ouou complexecomplexe
anormalanormal

SynSyn. Bernard . Bernard 
SoulierSoulier et var.et var.

AnomalieAnomalie fctfct..Trouble de Trouble de 
ll’’adhadhéésionsion

ThrombopathieThrombopathie



ClasificationClasification

AnomalieAnomalie fonctionnellefonctionnelle
dudu cytosquelettecytosquelette??

DDééficitficit en Calcium en Calcium 
protprotééasease

Syndrome de Syndrome de 
MontrMontrééalal

IdemIdem
Activation et Activation et 
agragréégationgation post ADP post ADP ↓↓
Pas de Pas de rrééponseponse àà
ll’é’épinpinééphrinephrine

DDééficitficit en COX en COX ouou TX TX 
synthsynthéétasetase
Diminution des Diminution des 
rréécepteurscepteurs àà ll’’ADPADP
Diminution des Diminution des 
rréécepteurscepteurs ßß2adr2adréénerg.nerg.

DDééfautfaut de de synthsynthèèsese des des 
PGPG
DDééfautfaut de de rrééactivitactivitéé àà
ll’’ADPADP
DDééfautfaut de de rrééactivitactivitéé àà
ll’é’épinpinééphrinephrine

Défaut des réactions
enzymatiques de
l'activation plaquettaire:
libération granulaire
et agrégation ↓

??Anomalies des flux Anomalies des flux 
calciquecalcique

AnomalieAnomalie fctfct..Trouble de Trouble de 
ll’’activationactivation

ThrombopathiesThrombopathies



CLASIFICATIONCLASIFICATION

DDééfautfaut de de 
liblibéérationration de de 
ll’’ADPADP
AgrAgréégationgation ↓↓

↓↓ granules granules densesdenses

ouou non non 

fonctionnelsfonctionnels

Syndrome Syndrome dudu
pool videpool vide

Anomalies Anomalies 
fonctionnellesfonctionnelles

DDééfautfaut de de 
liblibéérationration des des 
granules granules densesdenses

ThrombopatiesThrombopaties



CLASIFICATIONCLASIFICATION

Idem Idem ComplexeComplexe GP GP llbllb
––lllallla absent absent ouou
anormalanormal

Variants de Variants de 
thrombasththrombasthéénienie

DDééfautfaut de de 
fixation fixation dudu
fibrinogfibrinogèènene
plasmatiqueplasmatique. . 
AgrAgréégationgation ↓↓

GP GP llbllb et GP et GP lllalllaThrombasthThrombasthéénienie
de de GlanzmannGlanzmann

Anomalies Anomalies 
fonctionnellesfonctionnelles

DDééfautfaut de de 
ll’’agragréégationgation

TThrombopatieshrombopaties



CLASIFICATIONCLASIFICATION

DDééfautfaut de de 
liblibéérationration dudu
facteurfacteur V in situV in situ

↓↓ multimmultiméérinerine et et 

facteurfacteur V V plaquettaireplaquettaire
DDééficitficit en en 
multimmultiméérinerine

DDééfautfaut de de 
liblibéérationration in situ in situ 
des des constituantsconstituants
des granules des granules αα
ADH et AGG ADH et AGG ↓↓

↓↓ granules alpha et granules alpha et 

de de leursleurs

constituantsconstituants

Syndrome des Syndrome des 
plaquettesplaquettes
grisesgrises

Anomalies Anomalies 
fonctionnellesfonctionnelles

DDééficitficit de de 
sséécrcréétiontion des des 
granules alphagranules alpha

ThrombopathiesThrombopathies



CLASIFICATIONCLASIFICATION

Défaut d'activation
in situ des facteurs
de la coagulation
plasmatique

AnomalieAnomalie des sites des sites 
de liaison de liaison dudu VaVa et et 
XaXa par par anomalieanomalie
dudu flipflip--flop flop 
phospholipidiquephospholipidique

DDééficitficit en en 
facteurfacteur 3 3 
plaquettaireplaquettaire

Anomalies Anomalies 
fonctionnellesfonctionnelles

AutresAutresThrombopathiesThrombopathies



SYNDROME DE BERNARD SOULIERSYNDROME DE BERNARD SOULIER
= = dystrophiedystrophie thrombocytairethrombocytaire
hhéémorragiparemorragipare

-- le le ddééfaultfault molmolééculaireculaire : absence de GP : absence de GP 
lb/lb/lXlX/V, /V, complexecomplexe qui se qui se trouvetrouve sursur la la 
surface de surface de plaquetteplaquette ( ( rréécepteurcepteur pour le pour le 
facteurfacteur von von WillebrandWillebrand) ) →→ la la jonctionjonction
ddééfectueusefectueuse dudu facteurfacteur vWvW àà la membrane la membrane 
de de plaquetteplaquette →→ adhadhéésionsion plaquettaireplaquettaire trtrèèss
diminudiminuééee

-- durdurééee de vie de de vie de plaquettesplaquettes : : trtrèèss rrééduiteduite



Syndrome de BSyndrome de B--S S -- ÉÉPIDPIDÉÉMIOLOGIEMIOLOGIE

-- frfrééquencequence : < 1/1.000.000: < 1/1.000.000
-- ♂♂≈♀≈♀

-- mode mode autosomalautosomal rréécessifcessif ( les ( les 
hhééttéérozygotesrozygotes nn’’ontont pas de pas de symptsymptôômesmes))

-- tendancetendance de de saignementsaignement : variable: variable



BERNARDBERNARD--SOULIER : CLINIQUESOULIER : CLINIQUE

-- modmodéérrééee àà sséévvèèrere
-- typiquementtypiquement, , ddèèss la naissance :la naissance :
saignementsaignement au cordon et au cordon et ppééttééchieschies

-- éécchymosescchymoses, , hhéématomesmatomes, , éépistaxispistaxis, , 
saignementssaignements muqueuxmuqueux, , mméénorragiesnorragies, , 
siagnementssiagnements gastrogastro--intestinalesintestinales



BERNARDBERNARD--SOULIER : BIOLOGIESOULIER : BIOLOGIE
-- ↑↑ TS et un TS et un thrombopthrombopéénienie variable + des variable + des plaquettesplaquettes dede
trtrèèss grandegrande tailletaille ((-- jusqujusqu’à’à 30 30 µµm m diamdiamèètretre))

- agrégation plaquettaire en réponse à l'ADP, au collagène,
à l'acide arachidonique est normale mais elle est nulle
avec la ristocétine et retardée avec la thrombine.

- dans la maladie Willebrand : même réponse à la
ristocétine mais normalisation après l’administration de
plasma frais. 

- la rétraction du caillot est normale
- diminution de la consommation en prothrombine.
- au niveau médullaire : les mégacaryocytes sont
nombreux, polylobés, avec de larges vacuoles et un
système membranaire très développé.



BERNARDBERNARD--SOULIER : BIOLOGIESOULIER : BIOLOGIE

- l'étude en cytométrie de flux des plaquettes
montre une diminution d'expression de GPIb-lX
et confirme leur grande taille.

- le diagnostic anténatal est possible.
La thrombopénie est due à une diminution 
de la teneur en acide sialique et à une

dysmégacaryocytopoïèse.



BERNARDBERNARD--SOULIER : DG DIF.SOULIER : DG DIF.

-- von von WillebrandWillebrand
-- MayMay--HegglinHegglin
-- Syndrome Syndrome plaquettesplaquettes grisesgrises
-- EffetsEffets des des mméédicamentsdicaments
-- PTIPTI



BB--S  : TRAITEMENTS  : TRAITEMENT
En premier lieu des mesures symptomatiques :
- hygiène de vie évitant les activités sportives à
fort risque traumatique

- proscription des médicaments interférant avec
l’activité plaquettaire

- proscription des injections intramusculaires
En cas d’hémorragie :
- compression
- utilisation de colles hémostatiques
- éviter au maximum les transfusions plaquettaires



BB--S : TRAITEMENT SPS : TRAITEMENT SPÉÉCIFIQUECIFIQUE

-- agents agents antifibrinolitiquesantifibrinolitiques : : acideacide ƐƐ
aminocaproaminocaproïïqueque ( ( hhéémorragiesmorragies muqueusesmuqueuses))

-- le le dDAVPdDAVP (le (le DesmopressineDesmopressine acacéétattat) ) diminuediminue lele
TS TS dansdans les les cascas mineursmineurs de de saigenementsaigenement par par ↑↑ le le 

f f vWvW ( ( crcrééationation dd’’uneune glycoprotglycoprotééineine rréésiduellesiduelle
chez les patients chez les patients souffrantsouffrant dd’’un un ddééficitficit absoluabsolu))

-- le le facteurfacteur VllVll activactivéé et et rréécombincombinéé : : ↑↑ thrombinethrombine et et 

le le ddééppôôtt de la de la fibrinefibrine au au niveauniveau de la de la brbrèècheche



BB--S : TRAITEMENTS : TRAITEMENT

Garder les transfusions de concentrés
plaquettaires pour les interventions lourdes
où le risque hémorragique est préoccupant
car possible apparition des Ac-
antiplaquettaires suite aux Ag
glycoprotéiques GP lb/lX/V des plaquettes
transfusées !!!



BB--S : TRAITEMENTS : TRAITEMENT

-- acideacide ƐƐ –– aminocaproaminocaproïïqueque, dose de , dose de 
chargecharge
: 100: 100--200 mg/kg, 200 mg/kg, popo/iv, /iv, entretienentretien : 100: 100
mg/kg/dose, 4x/jour.mg/kg/dose, 4x/jour.

-- dDAVPdDAVP : 0,3 : 0,3 µµg/kg, ivg/kg, iv
-- F F VllVll a. et r. : 70a. et r. : 70--110 110 µµg/kg, ivg/kg, iv



THROMBASTTHROMBASTÉÉNIE GLANZMANNNIE GLANZMANN
Thrombopathie rare due à un déficit plaquettaire
sévère (type I, le plus fréquent) ou partiel (type
II) en GPIIb-llla, récepteur majeur du
fibrinogène.

- plus rarement, due à une anomalie qualitative
du complexe GPIIbllla (variants).

- mode autosomal récessif.
- plus fréquente dans les ethnies ou une forte
consanguinité est présente (Gitans).



T.GLANZMANN : CLINIQUET.GLANZMANN : CLINIQUE
- pas de corrélation entre l’intensité des anomalies
biologiques et le degré hémorragique.

- dans la forme typique, le saignement est présent à la
naissance : purpura, gingivorragies, épistaxis.

- les saignements sont souvent abondants, nécessitant des
transfusions sanguines répétées.

- les périodes menstruelles et les accouchements sont
responsables aussi d'hémorragies et
favorisent le développement d'une carence martiale et
d'une anémie chronique.

- les extractions dentaires pratiquées en l'absence de
traitement sont généralement hémorragiques.



T.GLANZMANN : BIOLOGIET.GLANZMANN : BIOLOGIE
- ↑ TS et des plaquettes numériquement normales
- absence d'agrégation plaquettaire en réponse à l'ADP,au
collagène et à l’acide arachidonique; par contre, la
réponse plaquettaire à la ristocétine est normale.

- l'étude en cytométrie de flux montre la diminution ou
l'absence d'expression de GPIIbllla.

- dans le type I : la rétraction du caillot est nulle et le
fibrinogène intraplaquettaire indétectable.

- dans le type II : la rétraction du caillot est diminuée, ainsi
que le fibrinogène intraplaquettaire et la fixation à la
membrane.

- le diagnostic anténatal est possible.



SDR HERMANSKY PUDLAKSDR HERMANSKY PUDLAK

-- CrsCrs 10, 10, ggèènene HPS1HPS1

-- albinismealbinisme oculooculo--cutancutanéé, , photophobiephotophobie
-- nistagmusnistagmus rotateurrotateur, , perteperte dd’’acuitacuitéé visuellevisuelle
-- acumulationacumulation dudu matmatéérielriel ccééroroïïdede dansdans les les celcel RERE
-- diatdiatèèsese hhéémorragiquemorragique modmodéérrééee àà sséévvèèrere
-- dansdans les les plaquettesplaquettes : : peupeu de de sséérotoninerotonine et Ca et Ca 
-- pas pas dd’’agragréégationgation plaquettaireplaquettaire en en prpréésencesence dede
ll’’ADPADP, , adradréénalinenaline et et thrombinethrombine..



SDR DES PLAQUETTES GRISESSDR DES PLAQUETTES GRISES
-- transmission ADtransmission AD
-- ddééfautfaut dd’’empaquetageempaquetage au au niveauniveau des granules des granules αα
-- absence des granules absence des granules αα ( f p 4, f ( f p 4, f vWvW, , fibronfibronééctinectine
et f V) sur le frottis apret f V) sur le frottis aprèès la colorations la coloration
RomanovskyRomanovsky : aspect gris des plaquettes: aspect gris des plaquettes

-- thrombopthrombopéénie lnie lééggèère, TS re, TS ↑↑
- défaut d’agrégation après stimulation par le
collagène, la thrombine, l’épinéphrine et moins
avec ADP.

- captation accrue du Ca intracellulaire vers les vésicules de
stockage.

- myélofibrose.



MALADIE MAY HEGGLINMALADIE MAY HEGGLIN

-- 1909, May : inclusions 1909, May : inclusions llééucocytairesucocytaires chez chez uneune
patientepatiente asymptomatiqueasymptomatique + 1945, + 1945, HegglinHegglin ::
famillefamille = = thrombopthrombopéénienie, , plaquettesplaquettes ggééantsants et Let L
avec des inclusionsavec des inclusions

-- maladiemaladie AD : AD : thrombopthrombopéénienie variable, variable, purpurapurpura etet
saignementssaignements, , plaquettesplaquettes ggééantsants avec desavec des
grandesgrandes inclusions inclusions citoplasmatiquescitoplasmatiques ( 2( 2--5 mm),5 mm),
basophiliquesbasophiliques, , corpusculescorpuscules DDööhlehle dansdans lesles
granulocytes.granulocytes.



MAY HEGGLINMAY HEGGLIN

-- mutation mutation dudu ggèènene MYH 9 ( MYH 9 ( crscrs 22q1222q12--13)13)→→
production production aberranteaberrante de de chachaîînesnes lourdeslourdes dede

myosinemyosine nonnon--musculairemusculaire, type , type llAllA, et la, et la

macrothrombopmacrothrombopéénienie, , secondairesecondaire àà la maturationla maturation

mméégacaryocitairegacaryocitaire ddééficitaireficitaire et et àà la fragmentation.la fragmentation.



++++++--++AlportAlport

++++++++++FechtnerFechtner

--++++--++EpsteinEpstein

------++++SebastianSebastian

------++++May May 
HegglinHegglin

CataracteCataracteSurditSurditéé
hauteshautes freq freq 

NNééphritephriteInclusions LInclusions LThrombopThrombopéénienieMaladieMaladie







SDR WISCOTTSDR WISCOTT--ALDRICHALDRICH
-- maladiemaladie hhéérrééditaireditaire, , rréécessivecessive liliééee àà ll’’XX
-- purpurapurpura thth--ppééniquenique chroniquechronique + + eczeczéémama + + infinf àà
rrééppéétitiontition

-- sdrsdr connuconnu commecomme un un immunodimmunodééficitficit avecavec
thrombopthrombopéénienie + anomalies + anomalies umoralesumorales etet
ccéélullaireslullaires..

-- symptomatologiesymptomatologie: : purpurapurpura, , dermatitedermatite atopiqueatopique,,
infinf viralesvirales et et bactbactéériennesriennes ((respresp, sepsis,, sepsis,
mmééningiteningite), ), diarrhdiarrhééee sanguinolentesanguinolente, , otitesotites
supursupurééeses, , ananéémiemie, , limphomeslimphomes et et rrééticuloticulo--éépithpithééliomesliomes. . 



THROMBOPATHIES ACQUISESTHROMBOPATHIES ACQUISES
1.1. MMÉÉDICAMENTS :DICAMENTS :

-- ACS, AINS, ACS, AINS, FurosFuroséémidemide et et NitrofurantoNitrofurantoïïnn ::
↓↓ la la liblibéérationration de de ll’’ADNADN et et ↓↓ agragréégationgation

plaquettaireplaquettaire in vivo et in vitro; in vivo et in vitro; ll’’effeteffet apraprèès s uneune
dose de 300 mg dose de 300 mg dd’’ACSACS duredure 44--7 7 joursjours

-- RRééserpineserpine, anti, anti--ddéépresseurspresseurs trycycicliquestrycycicliques etet
fféénotyazinesnotyazines : : ddééfautfaut de de stockagestockage des granulesdes granules

-- DextraneDextrane, , ppéénicillinesnicillines de de synthsynthèèsese etet
CCééphalosporinesphalosporines : : ddééfautfaut dd’’agragréégationgation

--hhééparineparine, , clofibrateclofibrate, , betabloquantesbetabloquantes, anti, anti
hystaminiqueshystaminiques



THROMBOPATHIES ACQUISESTHROMBOPATHIES ACQUISES
2. Leucémies aiguës et aplasies médullaires : 
hypoagrégabilité plaquettaire majorant le risque
inhérent à la thrombopénie.

3. Hémopathies lymphoïdes chroniques : en 
cas de mécanisme auto-immun, une
thrombopathie peut se rajouter au tableau 
biologique lorsque des auto-anticorps
reconnaissent des épitopes membranaires portés
par les glycoprotéines impliqués dans la 
physiologie plaquettaire.

4. PTI ou LED : au cours du PTI, certains auto-
anticorps peuvent reconnaître un antigène
membranaire.



THROMBOPATHIES ACUISESTHROMBOPATHIES ACUISES
5. Syndromes myéloprolifératifs : on note une

hyperactivation plaquettaire entraînant une
thrombopathie. Elle se traduit par une
hyperagrégabilité plaquettaire, voire une agrégation
plaquettaire spontanée ou une hypoagrégabilité en 
présence d’ADP ou de collagène; surtout dans la 
thrombocytémie essentielle, la splénomégalie myéloïde
et la polyglobulie de Vaquez.

6. Cirrhoses hépatiques : la thrombopathie peut majorer
le risque hémorragique lié à la diminution des facteurs
de la coagulation.

7. Insuffisances rénales : thrombopathie causée par un 
défaut d’interaction plaquettes-vaisseaux, d’origine
plasmatique



THROMBOPATHIES ACQUISESTHROMBOPATHIES ACQUISES

- mêmes précautions d’hygiène de vie que dans
les thrombopathies constitutionnelles.

- au cours des cirrhoses hépatiques et des 
insuffisances rénales, on peut utiliser le dDAVP
pour raccourcir le temps de saignement.

- en ce qui concerne les thrombopathies
médicamenteuses, elles posent un problème
thérapeutique en cas d’intervention chirugicale. 
Il faut essayer au maximum d’arrêter le 
traitement 8 jours avant l’intervention.



MerciMerci!!


