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SIaEUELeS : les plusypetits elements figurés
sarréj, disgoidales; anuclees, 2-3 jum
digetre, 0,5-1 pym grosseur
M@F: Bl claires, contient des granules
3} ol atres concentrees habituellement dans la

Er&gion centrale

= -F"‘-.-"'_ =

h""“'VPM 8,9 +/- 1,5 u3; 1/3 rate, 2/3 circulation

sanguine
- durée moyenne de vie : 7 a 10 jours




SROMBOPATHIES LIEES A LEUR
J\/Ji NSION ™ =
MACROPLAQUETTES" —

SR d’autres maladies qui 1 le turn over
Plaguettaire

_'4 £ rnard Soulier

“M’ay Hegglin

~ - 'Sdr des plaguettes “schweit
- Sdr des plaquettes grises

- MPZ




VIGROPLAQUETTES :
SstiRWiscott Aldrich
EDEICULS de stockage plaguettaire

-.??S;némie feriprive
~ NORMOPLAQUETTES :

- Conditions medullaires
hypocelullaires/infiltrats malignes
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VATION PLAQUETTAIRE.

Changement Agrégation réversible

de forme

Caet

Changement
de forme

Sécrétion

W

Adhésion “Etalement

Agrégation irréversible

Figures I-6. Réaction de base de I'activation plaquettaire.




- Intima Media Adventice
(cellules endothéliales) (fibres musculaires lisses) (fibres de collagéne)

Complexe
cholestérol
LLDL

Lipides
circulants

Plaquetté Dépdt ' Plaque
de cholestérol d'athérome
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Clasifications

T rlrole ﬁaﬂaie—l'.r.ouble.ﬁle-__,

ladheésion

Anemaliesfct.

GP Ib, GP V et GP IX
ou complexe
anormal

Adhésion plaquettaire ay
microfibriles du sous
endothélium| et | de la
liaison au VWF

“1Syn. pseudo-von
“Willebrand
plaguettaire(pseud
o lIb)

I GPIb

Déplétion plasmatique en
VWEF par captation
plaguettaire accrue:

adhésion au sous
endothélium _

Anomalie de réactivité
au collagene

| GP la

Adhésion au
colagene du sous
endothélium |
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| “Clasification
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INdleIbepathies

AIBIMBIIES AES TilliX
czllefeltle

ol
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Trouble de
'activation

——

TAnomalie fct.

?

Défaut des réactions
enzymatiques de
I'activation plaquettaire:
libération granulaire

et agrégation |

FDEfaut de synthése des

Défaut de réactivité a
["ADP.

Défaut de réactivité a
I'épinephrine

Déficit en COX ou TX
synthétase

Diminution des
récepteurs a |’ADP

Diminution des
réecepteurs B2adrénerg.

Idem

Activation et
agregation post ADP |

Pas de réponse a
I'épinéphrine

Syndrome de
Montreal

Déficit en Calcium
protéase

Anomalie fonctionnelle
du cytosquelette?
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CLASIEICATIONw

ploIbopaties | Defaut de Anomalies
libération des  |fonctionnelles
granules denses

'drome du | granules denses | Défaut de

= |pool vide ou non ibération de
fonctionnels 'ADP

Agréegation |
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CLASIEICATIONs

Trirorsdgzle
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'agregation

LAnomalies

fonctionnelles

fombasthénie
Glanzmann

T
- | de

GP llb et GP llla

Déefaut de
fixation du
fibrinogene
plasmatique.
Agrégation |

Variants de
thrombasthénie

Complexe GP IlIb
—|lla absent ou
anormal

Idem
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“CIEASIFICATION
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Déficit'de

'/

dranules alpha

secretion des

Anomalies
lionctionnelles

Syinlel Forme des

plaguettes

= [grises

J granules alpha et
de leurs
constituants

Defaut de
libération in situ
des constituants
des granules a

ADH et AGG |

Déficit en
multimeérine

| multimérine et
facteur V plaquettaire

Défaut de
libération du
facteur V in situ
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CLASIEICATIONs

PEGINBOPANIES

Autres

Anomalies

fonctionnelles

— IDéficit en

~ facteur 3

plaguettaire

Anomalie des sites
de liaison du Va et
Xa par anomalie
du flip-flop
phospholipidique

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




SYINBDROME DE BERNARD,SOULTERS

= rJy. ophie thromboc taire;
IEMGITadipare

- le _efault moleculaire : absence de GP
u XY\, complexe qui se trouve sur la

g Slifiace de plaguette ( recepteur pour le
“-“'“facteur von Willebrand) — la jonction

~  défectueuse du facteur vW a la membrane
de plaguette — adhésion plaquettaire tres
diminuee

- duree de vie de plaquettes : tres reduite
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C\/nr PINE de B-S - EPIDEMIOLOGIE
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- uile 5de autosomal récessif (les
terozygotes n'ont pas de symptomes)

ndance de saignement : variable
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/ ARD SOULIER +GLINIQUE™

-

- fploe)e rée a severe
SwpIguement, des la naissance :
Seignement au cordon et pétéchies

- _1:._,

g.:_*ecchymoses hématomes, eplstaX|s

e —

= saignements mugueux, menorragies,
Sfagnements gastro-intestinales




' NARD SOULIER : BIOLOGIE=

- F %T St Un thrombopeénie variable 4 des plaguettes de
tres el @ﬁﬂ!ﬁ‘(ﬁﬂ!ﬂ‘ﬂ'ﬁ%ﬁ‘lﬂm'dfametre)
igation plaguettaire en réponse a I'ADP, au collagene,
icide arachidonique est normale mais elle est nulle

3¢ la ristocétine et retardée avec la thrombine.
ns la maladie Willebrand : méme réponse a la

_-%-.f_ -tocetlne mais normalisation apres I'administration de

—

== *—plasma frais.

~ - |a 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

systeme membranaire tres développé.




DIE NARD SOULIER : BIOLOGIE=

ide en cytometrie de flux des plaquettes
ntre une diminution d'expression de GPIb-IX
‘confirme leur grande taille.
7' * dlagnost|c anténatal est possible.

.‘-

e

—
—_—

i




| —_—
SERNARD-SOULIER : DGDIIE. ==

-

- \/Qr_; llebrand
VEBVEEEgglin
= ndrome plaquettes grises
:Effets des médicaments
- PTI




555" S IRAITEMENTF

remier lieu des mesures symptomatiques :
iene de vie evitant les activités sportives a
t risque traumatique

foscription des médicaments interférant avec

= |activité plaquettaire

—
=

: ;'*Ebroscription des injections intramusculaires
~ En cas d’hémorragie :

- compression

- utilisation de colles hémostatiques

- eviter au maximum les transfusions plaquettaires
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BESRTRALTEMENT SPECIFIQUE v

cyEnts,antifibrinelitigues sacide L1
gifiinoeaproigue (| hemorragies mugueuses)
~|[< AVP (le Desmopressine acetat) diminue le
TS Sidans les cas mineurs de saigenement par 1 le
—vW (‘ creation d’une glycoproteine residuelle
chez les patients souffrant d’'un déficit absolu)
- |e facteur VIl active et recombine : 1 thrombine et

le depot de la fibrine au niveau de la breche
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-
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B=S = TRAITEMENI*

ler les transfusions de concentrées
Juettaires pour les interventions lourdes
80U le risque hémorragique est préoccupant

— car possible apparition des Ac-

- antiplaquettaires suite aux Ag
glycoproteiques GP Ib/IX/V des plaquettes
transfusées !!!
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8-S, TRATTEMENT

- zicicdla EF="zlrpligloez oraic(t/ clejselels
Cllelfef
2100200 mg/kg, po/iv, entretien : 100
g/kg/dose 4x/jour.

" -dDAVP 0,3 ug/kg, iv
- -FEVllla. etr.: 70-110 pg/kg, iv
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IRROMBASTENIE GLANZIVIANINE

_ié mbopathie rare due a un déficit plaquettaire
e (type I, le plus frequent) ou partiel (type
er GPIIb llla, récepteur majeur du
f_nogene.

&= plus rarement, due a une anomalie qualitative

i |

=

-::‘du complexe GPIIbllla (variants).
- mode autosomal récessif.
- plus frequente dans les ethnies ou une forte
consanguiniteé est presente (Gitans).




GLANZMANN : CLINIQUE

'de corrélation entre I |nten5|te des anomalies

/4

aYe - oy aVlaYa - aValeavVe - = - )
-

forme typique, [S saignement est présent a la
$Sance : purpura, gingivorragies, epistaxis.
-'ignements sont souvent abondants, nécessitant des
tra ansfusions sanguines repétees.

B ---Jes periodes menstruelles et les accouchements sont

=

— -responsables aussi d'hémorragies et
favorisent le developpement d'une carence martiale et
d'une anémie chronique.
- les extractions dentaires pratiquées en I'absence de
traitement sont genéralement hémorragiques.




GLANZMANN : BIOLOGIE' ..

S et des plaquettes humeriquement normales
Ce d'agregation plaquettaire en féponse a I'ADP,au
gene et a I'acide arachidonique; par contre, la
onse plaquettaire a la ristocétine est normale.
fétude en cytométrie de flux montre la diminution ou

_sence d'expression de GPIIbllla.
‘_i"fdéns le type I : la rétraction du caillot est nulle et le
fibrinogene intraplaquettaire indétectable.
- dans le type II : la rétraction du caillot est diminuée, ainsi
que le fibrinogene intraplaquettaire et la fixation a la
membrane.

- le diagnostic anténatal est possible.
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SIE HERMANSKY PUDIEAK

- Crs. 10, gene HPSL. ...

rJL)H’ |sme oculo-cutane, photophoble

nu:a rotateur, perte d'acuite visuelle

zlc) mulatlon du matériel ceroide dans les cel RE

-f-hfhatese hémorragigue moderee a severe

- dans les plaquettes : peu de sérotonine et Ca
- pas d’agregation plaguettaire en présence de
I’ADP, adrénaline et thrombine.

—
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JadUEtagE atifVealrdes grantiesia
ce des granules a (f p4, f VW, fibronéctine
sUitle frottis apres la coloration

J0)f anovsky aspect gris des plaguettes

)
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:ombopenle legere, TS 1

éfaut d’agrégation aprés stimulation par le
coIIagene la thrombine, I'épinéphrine et moins
avec ADP.

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

- myélofibrose.
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YALADIE MAY HEGGLIN® .

SI809) May.1inclusions IéLcos Laires chez une
PEUIET te asymptomatigue + 1945, Hegglin :
fainille = thrombopénie, plaguettes géants et L
BVec des inclusions

_.:r AD : thrombopenie variable, purpura et

o e e, T

-

*_i'ffjgaignements, plaquettes geants avec des
grandes inclusions citoplasmatiques ( 2-5 mm),
basophiligues, corpuscules Dohle dans les
granulocytes.
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MAY HEGGLIN

= -

giniiation durgene MYR'S("crs 2q12-13)—
oror liction aberrante de chaines lourdes de
m/n Aon-musculaire, type llIA, et |a

Sacrotnrombopenie, secondaire a la maturation

_T."'

D

.a-"‘--*— -

= -~ —imegacaryocitaire deficitaire et a la fragmentation.
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Anomalies des plaquettes
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SPRWISCOT I-ALDRICIH™

meJI a heréeditaire, récessiveliée a I'’X

Sligoliic th- -PENIqUE chronique + eczéma + inf a
répé@ﬁon
BEAIRconnul comme un immunodéficit avec

-r.;.; mbopenle + anomalies umorales et

_T.V

= _*—-c€1ulla|res
- symptomatologie: purpura, dermatite atopique,
inf virales et bactériennes (resp, sepsis,
meningite), diarrhée sanguinolente, otites
supurees, anemie, limphomes et réticulo-épithéliomes.
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SROMBOPATHIES ACQUISES..

* MEDICAMENTS :
NS EUrOSEmid e e Nitrofurantoin'

e eratlon de I’ADN et | agregation
plle| ettalre Inivivo et in vitro; I'effet apres une
GSE de 300 mg d’ACS dure 4-7 jours

B REserpine, anti-dépresseurs trycycicliques et

. "‘-.-"_ -
—

" fénotyazines : défaut de stockage des granules
~ - Dextrane, pénicillines de synthése et
Cephalosporines : défaut d’agrégation
-heparine, clofibrate, betabloquantes, anti

hystaminiques




i bﬁEOPATHIES ACQUISES)

eucémies aigués et aplasies médullaires :
yagrégabilité plaque e 'majorant le risque
rent ala thrombopenle

iemopathies lymphoides chroniques : en
as de mecanisme auto-immun, une
rombopathle peut se ra]outer au tableau

- biologique Iorsgue des auto-anticorps

Teconnalssent es epitopes membranaires portes
~ par les glycoprotéines impliques dans la
physiologie plaquettaire.

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

i




HHROVMBOPATHIES ACUISES

ndromes myéloprolifératifs : on note une
vation plaguetts ainant une
bopathle Elle se traduit par une

agregablllte plaquettalre, voire une agregation
aguettaire spontanée ou une hypoagrégabiliteé en
~' gsence d’ADP ou de collagene; surtout dans la

= thrombocytemie essentielle, la splénomeégalie myéloide
= et la polyglobulie de Vaquez

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

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

-
—




SROMBOPATHIES ACQUISES,

emes précautions d’hygiene de vie que dans
thrombopathies constitutionnelles.

burs des cirrhoses hepatiques et des
ISuffisances renales, on peut utiliser le dDAVP

&=bour raccourcir le temps de saignement.

—a—

= en ce qui concerne les thrombopathies

i

- medicamenteuses, elles posent un probleme
therapeutique en cas d'intervention chirugicale.
Il faut essayer au maximum d’arréter le
traitement 8 jours avant l'intervention.







