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_

Le purpura rhumatoide (PR), ou maladie de Schonlein- Henoch, est une vascularite
systémique dysimmunitaire atteignant les vaisseaux de petit calibre [3] ; c’est une affection
touchant préférentiellement I’enfant et I'adolescent, moins fréquente chez I'adulte et rare chez le
nourrisson. Il se caractérise cliniquement par un purpura vasculaire prédominant dans les
régions déclives, volontiers accompagné d’arthralgies ou d’arthrites des grosses articulations, de
douleurs abdominales et d’anomalies du sédiment urinaire. Il s’agit d’une vascularite
leucocytoclassique des petits vaisseaux avec, en regle, un dépot d’IgA, qui fait probablement
intervenir une réaction auto-immune déclenchée par des stimuli antigéniques variables

notamment infectieux [2,5].

Dans I'immense majorité des cas, le PR est une affection bénigne. Cependant, elle peut
étre redoutable, du fait de la survenue de complications digestives qui conditionnent le
pronostic vital immédiat et des complications rénales qui mettent en jeu le pronostic a long

terme pouvant conduire a I'insuffisance rénale chronique.

Depuis 1950 les renseignements fournis par la biopsie rénale ont révolutionné les
connaissances dans ce domaine et suscitent la publication de nombreux travaux cliniques et

anatomiques

C’est a Vernier que revient le mérité d’avoir décrit au cours du purpura rhumatoide une

néphrite de type segmentaire retrouvée avec une grande fréquence dans les biopsies rénales.

Le traitement est symptomatique en raison d’une étiopathogenie encore imprécise. Ce
syndrome est fortement soupconné de relever un mécanisme immunologique comme en

témoigne la présence d’'immuns complexes circulants contenant des IgA.

Dans ce travail descriptif ; nous nous proposons de faire ressortir dans un premier
temps les particularités épidémiologiques ; cliniques; biologiques; thérapeutiques et

évolutives de cette affection a travers une séries de 42 observations collige au service de
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pédiatrie B au CHU Mohamed VI de Marrakech sur une période de 4ans et 9mois (du 1 janvier

2007 au septembre 2011)

Nous allons dans un 2eme temps comparer nos résultats avec les donnes de la

littérature et relever les particularités de notre série.
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|- MATERIEL

C’est une étude descriptive qui porte sur 42 cas de purpura rhumatoide hospitalisés
dans le service de pédiatrie B de CHU Mohamed VI de Marrakech du ler janvier 2007 au 30

septembre 2011

II- METHODE D’ETUDE

Les criteres d’inclusion comprennent : Rgpporf-yrai‘afi‘.cOIﬂ@
-Les criteres constants

. Purpura répondant aux critéres du purpura rhumatoide. Il s’agit le plus souvent d’un
purpura vasculaire. Il est symétrique, prédomine aux zones de pression, en particulier autour
des chevilles et au niveau des fesses mais peut s’étendre a I’ensemble du tégument. La lésion
primitive est généralement une pétéchie, elle peut confluer pour former des macules voire des
ecchymoses.

. Absence de trouble de la crase sanguine et de toute anomalie de I’hémostase.
Des critéres inconstants :
. Douleurs articulaires

. Douleurs abdominales

Pour I’exploitation des dossiers une fiche a été établie
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RESULTATS
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|- ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE

1- AGE
25
20 -
M 3-7 ans
15 -
[ 8-10 ans
[111-15ans
10 -
5 |
7
0 |

Figure | : REPARTITION SELON L’AGE

Nous n’avons pas noté de cas de purpura rhumatoide avant I’Age de 3ans la majorité de

nos malades ont un age qui se situe entre 4 et 10ans (84%)

2- SEXE

Sexe ratio 0.93%

Figure Il : REPARTITION SELON LE SEXE




Purpura Rhumatoide chez I’enfant

TABLEAU | : REPARTITION SELON LE SEXE

SEXE Nb DE CAS DE P.R POURCENTAGE (%)
Garcons 19 48.7
Filles 20 51.3

3- ORIGINE GEOGRAPHIQUE

Figure lll: REPARTITION SELON L’ORIGINE GEOGRAPHIQUE

4- REPARTITION PAR SAISON

Figure IV : REPARTITION SELON LES SAISONS
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TABLEAU Il : REPARTITION DE P.R. SELON LES SAISON

SAISON Nb DE MALADES POURCENTAGE (%)
Hiver 11 28.2
Printemps 11 28.2
Eté 9 23.1
Automne 8 20.5
lI- ETUDE CLINIQUE

1- ANTECEDENTS

93%

M consanguinité

M pas de consanguinité

Figure V : REPARTITION SELON LA CONSANGUINITE

Dans les antécédents de nos patients on a noté seulement 7 % des cas de consanguinité

alors nous n’avons pas noté de cas similaire dans la famille et aucun cas de prise

médicamenteuse.

M infection respiratoire

M pas d'infection respiratoire

Figure VI : REPARTITION SELON LA PRESENCE DE L’INFECTION RESPIRATOIRE RECENTE

Infection respiratoire récente a été décrite chez 9cas soit 21. %

-9-
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2- SIGNES GENERAUX

1-1 ETAT GENERALE

La fievre était notée chez 9cas soit 19%; alors on a noté une altération de I'état

générale chez 10cas soit 26.19% et un amaigrissement chez 12 cas soit 28.57%

1-2 MODE DE DEBUT

W début brutal

B début insidieux

Figure VIl : REPARTITION SELON LE MODE DEBUT

Chez 18 enfants soit 43% le mode d’installation était brutal alors que chez 24 enfants
soit 57% le début était insidieux. Dans notre série on a noté 9 cas soit 21.5 % un syndrome
infectieux a précédé la symptomatologie. Il s’agissait essentiellement d’infection des voies
aériennes supérieures. La période d’état était de 3 a 4 jours apres le début, le diagnostic
devient plus facile puisque le tableau se compléte. Nous avons en général I'association des

maitres symptomes cutanés ; articulaires et abdominaux.

3- SIGNES CUTANES

3-1LE PURPURA

Le purpura est note chez 97.6% des cas soit 41 enfants il a constitue pour nous un

élément indispensable pour le diagnostic

-10-
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a-Aspect

petechial

ecchymotique nécrotique

urticarien

Figure VIII : REPARTITION SELON L’ASPECT DU PURPURA

TABLEAU 11l : ASPECT DE PURPURA

ASPECT Nb DE CAS POURCENTAGE (%)
Pétéchial 41 100
Ecchymotique 21 50
Nécrotique 6 14.3
Urticarien 2 5.1

L’aspect cliniqgue du purpura était constamment pétéchial, ecchymotique dans 50% des

cas et urticarien dans 5,1% des cas, et nous avons relevé un aspect nécrotique chez 6 malades

soit 14,3%.

b- caractére du

purpura

Le purpura pétéchial est retrouve dans 100 % des enfants qui présentait le purpura ; il

est fait de petites tache rouges ou brunes confluentes qui ne s’effacant pas a la vitro pression

de taille variable avec infiltration cutanée superficielle.

TS
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c-_Topographie

50

40

30

20 41 |

10 25

0 - 4 4 7 | N
membres  membres tronc dos visage generalisé
inferieurs  superieurs

Figure IX : REPARTITION SELON LA TOPOGRAPHIE DU PURPURA

L’éruption purpurique est bilatérale, symétrique et déclive touchant les membres
inferieurs chez tous nos patients qui présentent le purpura ; le tronc dans 4 cas soit 9.8 % ;
les membres supérieurs dans 25 cas soit 61% ; 7 enfant ont présentés un purpura du visage soit
17 % des cas et 2 cas ont présentes un purpura généralisé soit 4.9 % et 4 cas au niveau du dos

soit 9.8%.

d-Evolution

Le purpura régresse lentement en moyenne en 10 jours (entre 6 et 25 jours) pour tous

nos malades.

4- LES SIGNES ARTICULAIRES

4-1 FREQUENCE :

Les arthralgies sont retrouvées dans 28 cas soit 66.66 %

4-2 SIEGE

Les arthralgies touchent les grosses articulations ; les genoux 100%; les chevilles

71.42% ; les poignets 25% les coudes 35.71%.

-12-
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30
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15 -

10 -+

| H B
|

GENOU CHEVILLE COUDE POIGNET

Figure X: REPARTITION SELON LE SIEGE DU PURPURA

4-3 CARACTERE

Les arthralgies sont modérées dans 80 % ; fugaces dans 20% ; alors que nous n’avons
pas relevé de caractere vif ou invalidant des arthralgies. A noté que n’a pas noté de cas

d’arthrite dans notre série.

5- SIGNES ABDOMINAUX ET DIGESTIFS

5-1 FREQUENCE

Les signes digestifs sont présentent dans 89.7% des cas

-13-
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5-2 Douleurs abdominaux

a- Intensité

30
25 28

20

15

10

Moderée

Vive

|

Tres vive

Figure Xl : REPARTITION SELON L’INTENSITE DES DOULEURS ABDOMINAUX

Les douleurs abdominales sont notées chez 89.7% des cas soit 37 cas; elles sont

surtout modérée dans 28 cas ; vive dans 7 cas et tres vive chez 3 trois cas, et cette évaluation a

été uniformément clinique et nous n’avons pas utilisés I’échelle visuel analogique.

TABLEAU |V : INTENSITE DES DOULEURS ABDOMINALES

INTENSITE Nb DE CAS POURCENTAGE (%)
Modérée 28 75.67

Vive 7 18.9
Tres vive 3 8.10

-14 -
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b-Siege
30 4
25 -
20 -
15 -
10 -
5 ,
o e
DIFFUSE EPIGASTRIQUE PERIOMBILICALE F.I.D
Figure XII : REPARTITION SELON LE SIEGE DES DOULEURS ABDOMINAUX
TABLEAU V : SIEGE DES DOULEURS ABDOMINALES
SIEGE Nb DE CAS POURCENTAGE (%)
Diffuse 27 77.1
Epigastriques 2 5.7
Periombilicales 3 8.5
F.I.D 3 8.5

Les douleurs abdominales sont surtout diffuses dans 77.1%, épigastriques isolé dans

5.7% alors qu’elles sont periombilicales et au niveau de la fosse iliaque droite dans 8.5% des

cas.

Rapport- gratuit.com @
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5-3 HEMORRAGIES DIGESTIVES

Réctorragies Moeléna Hématéméses

Figure Xilil : REPARTITION SELON LE TYPE DE L’HEMORRAGIE ABDOMINALE

5-4 AUTRES SIGNES DIGESTIVES

25

15 4

10 -+

Vomissements Diarrhées Invagination intestinale

Figure XIV : LES AUTRES SIGNES ABDOMINAUX

Les douleurs abdominales sont accompagnées des vomissements chez 22 cas et de
diarrhée chez 8 cas. On a noté dans notre série 3 cas d’invagination intestinale alors nous

n’avons pas relevé de cas de perforation ni d’occlusion intestinale.

-16 -
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6- ETUDE DE LA NEPHROPATHIE

L’existence d’une atteinte rénale a été retenue devant la présence d’au moins une des
anomalies suivantes :
® Une anomalie du sédiment urinaire (hématurie isolée, protéinurie isolée ou hématurie
associée a une protéinurie) ;
@ Une hypertension artérielle ;

® Une altération de la fonction rénale.

6-1 ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE

Dans ce travail ; nous avons cherché a établir une relation entre le tableau clinique ; la

fréquence et la gravité de I’atteinte rénale.

a- Frégquence de la néphropathie

Sur 42 cas de P.R. nous avons dénombré 13 cas d’atteinte rénale soit 34%.

b- Influence de I'dge

On constate que la néphropathie est plus fréquente chez les malades agés de plus de 7

ans.

c- Influence du sexe

Figure XV : REPARTITION DE LA NEPHROPATHIE SELON LE SXE
TABLEAU VI : REPARTITION DE LA NEPHROPATHIE SELON LE SEXE

-17 -
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SEXE Nb DE CAS POURCENTAGE (%)
Garcons 6 46
Filles 7 54

Dans notre série on constate que la néphropathie du P.R a été retrouvée chez 7 filles

contre 6 garcons.

6-2 ETUDE CLINIQUE

a- Symptomatologie:

Les signes révélateurs de I'atteinte rénale sont surtout biologiques ; les manifestations

cliniques souvent absentes ou discretes.

TABLEAU ViII : LES SIGNES RENAUX AU COURS DU P.R

SIGNES RENAUX Nb DE CAS POURCENTAGE (%)
Hématurie microscopique 13 100
Hématurie macroscopique 5 38
Protéinurie 11 85
Syndrome néphrotique 4 31
Insuffisance rénale 2 15
H.T.A 4 31

a-1 L’'Hématurie
L’hématurie a été notée chez 13 malades soit 100% détecté par les bandelettes

urinaires

a-2 La Protéinurie

11 patients ont présenté une protéinurie sur les bandelettes urinaires. Chez Sept

malades elle a été confirmée par une protéinurie sur prélevement des urines sur 24 heures.

- 18-
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chez trois malades avaient une protéinurie comprise entre 16 et 42mg/kg/24h et quatre

avait une protéinurie comprise entre 85 et 126mg/kg/24h.

a-3 Le Syndrome néphrotique

Le syndrome néphrotique a été chez 4 malades dont deux ont bien évolué sous
corticothérapie orale a la dose 2 mg/kg/j et les deux autres ont présentait plusieurs rechutes
vu qu’ils ont été associé a d’autre atteintes rénal tel que I'insuffisance rénal les deux ont été
mise sous immunosuppresseurs apres la non réponse favorable aux corticoides vue la sévérité

de leurs néphropathie

a-4 L’Hypertension artérielle :

Dans notre série on a constaté quatre cas d’HTA trois malades avaient une H.T.A

modérée controlée sous monothérapie et un cas avait nécessité une bithérapie.

b- le bilan rénal

b -1 Le Compte d’addis
Les 13 patients ayant des signes rénaux ont bénéficié d’'un compte d’addis ; une

hématurie a été constamment confirmée.

b-2 La Protéinurie de 24h :

Tous nos patients ayant des signes rénaux ont bénéficiés de protéinurie de 24h. 7 sont

revenues positives.

b-3 Urée et créatininémie
Dans notre étude ; la filtration glomérulaire est appréciée par le dosage de la
creatininemie et I'urée sanguine ainsi le calcul de la clairance de la créatininémie selon la

formule de SCHWARTZ.

Deux malades ont présenté une insuffisance rénale qui a été hémodialysé et sont

toujours suivées avec des poussées remissions.

-19-
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b-4 Echographie rénale

L’échographie abdominale, pratiquée chez 18 patients, était pathologique dans 9cas,
trois cas de boudin d’invagination alors que chez 6 cas a montré des ADP profondes avec
ascite de petite a moyenne abondance ; aspect de discret hydronéphrose chez deux cas sans
retentissement sur le parenchyme rénale. L’indication principale est la sévérité des signes

digestifs essentiellement la sévérité des douleurs abdominales et ’hémorragie digestive.

b-5 Ponction biopsie rénale

Parmi les 13 patients ayant des signes rénaux six enfants ont bénéficié de P.B.R qui a
montré des lésions en faveur du P.R. avec des dépo6ts mesangiaux d’IgA dans cing cas et un

cas d’aspect de vascularite pauci immune.

7- LES AUTRES EXAMENS PARACLINIQUES :

7-1 FOGD
L’Endoscopie digestive haute  était pratiqué chez quatre patients pour hémorragie

digestive persistante a montrer un aspect congestive et un aspect pétéchial .

7-2 BIOPSIE CUTANE

La biopsie cutanée était pratiquée chez 4 patients surtout devant I'aspect nécrotique.

tous nos malades avait un aspect compatible avec la PR

7-3 ABDOMEN SANS PREPARATION

L’ASP, a été pratiqué chez 7 patients devant la suspicion de perforation intestinal a la

recherche d’un pneumopéritoine, a montré des niveaux hydro-aériques dans un cas

7-4 RADIOGRAPHIE THORACIQUE

Radiographie thoracique a été pratiqué chez 8 patients. Un syndrome bronchique a été

noté chez 3 malades.

-20-
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7-5 PONCTION LOMBAIRE

La ponction lombaire a été pratiqué chez un seul patient devant [|'association de

purpura et fievre, une méningite a été écarté.

8- BIOLOGIE

8-1 ETUDE DE L'HEMOSTASE

Le bilan d’hémostase a été pratiqué chez tous nos patients s’est avéré normal.

8-2 HEMOGRAMME

Le taux des plaquettes est normal chez tous nos patients.

8-3 LA VITESSE DE SEDIMENTATION (VS)

La VS a été demandé chez 8 patients comprise entre 10 et 20mm a la premiére heure
chez cing malades entre 40et 60mm chez deux malades et un cas supérieur a 80 mm , cette
examen a été demandé devant I’aspect nécrotique du purpura et le doute sur une autres

vascularite .

8-4 AUTRES EXAMENS

Le bilan hydro électrolytique était normal.
L’examen des urines aux bandelettes réactives ; la protéinurie des 24h et le compte

d’addis sont faits systématiquement a la recherche d’une atteinte rénale

9- TRAITEMENT

9-1 HOSPITALISATION

L’hospitalisation était systématique chez tous nos patients

9-2 LES ANTALGIQUES ET LES ANTISPASMODIQUES

Sont prescrites pour des douleurs abdominales chez 29 patients soit 70%.

£ 45
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9-3 LES CORTICOIDES

La corticothérapie orale était prescrite pour 12 patients (soit 29 % des cas ) dont 8
patients pendant une courte durée (1 mois puis dégression) par voie orale pour les douleurs
abdominal avec une dose de Tmg/kg /j et quatre patients ont nécessitées trois bolus de
méthylprednisolone dont deux ont nécessités un traitement par corticothérapie orale par la

suite pendant quatre mois et demi

9-4 LES IMMUNOSUPPRESSEURS

Les immunosuppresseurs (Cyclophosphamide) ont été associés aux corticoides chez
deux malades; l'indication a été motivée par I'apparition ou aggravation d’une protéinurie
devenant importante en plus d’association avec I'insuffisance rénale chez les deux malades qui
ont nécessiter trois séances d’hémodialyse et 6 bolus d’endoxan avec bonne évolution par la

suite.

9-5 LA CHIRURGIE

Un seul patient a été opéré pour invagination intestinale aigue

10- EVOLUTION

Dans sa forme typique, [I’évolution du purpura rhumatoide est le plus souvent
favorable. était favorable chez 22 patients Le pronostic immédiat est dominé par les

complications digestives et le pronostic lointain par I’atteinte rénale.

10-1 EVOLUTION A COURT TERME :

Le purpura a régressé au bout de 15 jours avec des extrémes de 6 a 25 jours. Les
manifestations articulaires disparaissent sans séquelles en moins de 10jours (en cing jours en
moyenne) pour tous nos malades. Les complications digestives conditionnent le pronostic
immédiat ; en posant parfois des problemes diagnostiques et thérapeutiques en urgence, ce

qui impose une hospitalisation et une surveillance clinique et radiologique. Les autres
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manifestations digestives : nausées ; vomissements ; hémorragie digestive ; ont bénéficies d’un

repos et une surveillance clinique et radiologique. Elles ont régressés au bout de 2 a 6 jours.

10-2 EVOLUTION A LONG TERME :

Les patients qui ont présentés une atteinte rénale ont bien évoluées sous traitement
avec normalisation de la fonction rénale et disparition de I’hématurie et de la protéinurie dans
la lere année de la maladie au maximum sauf pour deux cas qui présentait des poussée

rémission avec plusieurs rechutes nécessitant la réhospitalisation

10-3 RECHUTE
Six patients ont rechuté dans les trois mois; deux ont présenté une protéinurie
modérée, deux néphrotiques corticosensibles et deux se sont compliqués d’une insuffisance

rénale nécessitant le recours aux immunosuppresseurs et a I’hémodialyse.
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DISCUSSION
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|- ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE

Rapport- gratuit.com @
1- INCIDENCE

Le purpura Rhumatoide est la plus fréquente des vascularites généralisées chez I’enfant.

Il associe des manifestations cutanées ; abdominales ; articulaires et rénales (2 ; 6, 16. 27)

1-1.INCIDENCE ANNUELLE :

Deux études épidémiologiques ont été faites par NILSEN et STEWART (50; 57),
estiment l'incidence annuelle a 13.5 pour 100.000 enfant en IRLANDE et 18 pour 100.000
enfants a COPNHAGUE (DANMARK) et de 15 cas pour 100 000 enfants par an en France . le PR
atteint plus volontiers les garcons et les enfants entre 3 et 15 ans [1]. Notre série ne permet
pas de tirer des conclusions dans ce sens ; et aucune étude nationale n’a pas été réalisée pour

estimer I'incidence dans notre pays.

1-2.FREQUENCE PAR SAISON :

Le rythme saisonnier avec recrudescence automno-hivernale est classiqguement
admis(6). Une étude faite a Casablanca par MIKKOU(4) a constaté une prédominance printano-
hivernale. Dans notre série ; le purpura Rhumatoide est plus fréquemment observe durant la

période hiverno-printaniére.

2- Age

Le purpura survient au cours de la deuxiéme enfance (6) avec un maximum entre 4 et
7ans (6, 14, 46; 47). Mais I'affection peut survenir a tout age (6). Le purpura rhumatoide atteint
principalement I’enfant entre les dges de 3 et 15 ans tandis que I'affection est plus rare chez

I"adulte [7]
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TABLEAU | : REPARTITION SELON L’AGE

AUTEURS Nb de cas de P.R 3- 4 ans 4-10 ans Supérieur a 10ans
ROLAND (London)( 52) 18 1-5.5% 12-66.6% 5-28%
NAIM (Casablanca)( 47) 50 1-2% 35-70 14-28%
MIKOU (Casablanca)( 4) 71 1-1% 60-85% 10-14%
Notre série 42 5.12% 80% 14.88%

Chez I’enfant de moins de 3 ans ; il se caractérise par un cedeme de cuir chevelu et par

I';edeme aigu hémorragique du nourrisson touchant essentiellement les joues et dont la

caractéristique principale est la conservation de I'état générale malgré I'étendue des lésions

cutanées (23. 27).

3- LE SEXE

La prédominance masculine est rapportée par la plupart des auteurs (6, 9, 14, 27) Dans

notre série 51.3% des malades sont des filles.

TABLEAU |l : REPARTITION DES CAS DU P.R SELON LE SEXE

AUTEURS Nb de cas de P.R Masculin Féminin
SIALA (Tunisie)( 5) 21 38% 62%
BEN MERIEM (Tunisie)( 8) 67 54% 46%
MIKOU (Casablanca)( 4) 71 46% 54%
BELAMRI (Algérie)( 9) 24 59% 41%
Notre série 42 48.7% 51.3%
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lI- ETUDE CLINIQUE

7- MODE DE DEBUT

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 (1). Dans notre
série le début était de deux types ; brutale dans 41% des cas et progressif dans 59%. Les
symptomes sont regroupés en quatre syndromes cardinaux(32) :

Le syndrome cutané

Le syndrome articulaire

Le syndrome abdominal et digestif

Le syndrome rénal ; auquel on ajoute des manifestations ou complications

Les symptomes de début surviennent au cours d’une infection modérée avec asthénie.
Lorsque la fievre est importante et durable elle correspond a une forme sévére de la maladie
(6 ). Mais le début peut étre variable pouvant se manifester par un seul type de symptomes :
Soit le purpura inaugurale qui est le cas le plus fréquent ; pour LEVY (43), plus de deux tiers
pour PILLEBOUT(14), et il est de 67.8% dans notre série. Soit les arthralgies dans 25% selon LEVY
(43) ; plus d’un tiers pour PILLEBOUT(14) et 20% dans notre série. Soit des troubles digestifs
dans 15 a 25 % des cas pour LARBRE (42) et 10 % pour NAVARRO (48).

Le début peut étre trompeur simulant: Un R.A.A. Une appendicite aigue; Une
invagination intestinale aiglie; Ou une occlusion intestinale aigiie. Ce n’est que plus
tardivement qu’apparaissent les signes caractéristiques de P.R. L’hématurie peut faire partie des
signes de début ce qui amene a discuter une G.N.A ou une maladie de berger(17).

Pour la maladie de berger : s’il existe des similitudes cliniques ; immuno-pathologiques
voir génétiques ; entre les deux affections ; il reste a prouver que les mécanismes en soient
identiques. L’hypothese est mise selon laquelle la maladie de berger pourrait étre la localisation
purement rénale du P.R. LARBERE(42) individualise une forme particuliere de purpura

Rhumatoide qui; 4 fois sur 70 ; évolue vers une maladie de berger. COTTAN (25) rapporte
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deux observations d’enfants qui ont présenté un purpura rhumatoide puis aprés un délai de
plusieurs années ; une maladie de Berger. En général ; a la période d’état; soit 3 a 4 jours
apres ; le diagnostic devient plus facile du fait de I’association des trois symptomes : cutanés ;

articulaires ; et abdominaux(42).

8- LES SIGNES GENERAUX

Ils sont discrets : la fievre inconstante souvent modérée ; asthénie ; anorexie ; insomnie

(59,14, 32, 36).

9- LES SIGNES CUTANES

3-1LE PURPURA

Est le seul signe constant dans toutes les séries (6, 10, 15, 32,14) et méme dans notre
série (97.6%). Il est indispensable au diagnostic ; inaugural dans la plupart des séries ; plus de
deux tiers pour PILLEBOUT(14) et 67% dans notre série. Il se constitue en 3 a 4jours selon
LARBRE (42). Les éléments sont d’age différent chez le méme malade (6;32, 14). Il se caractérise
par son aspect ; sa topographie et son évolution.

a- Aspect

C’est un purpura pétéchial fait de petites taches arrondies rouges ou brunes ; de taille
variable ; confluentes donnant au palper une sensation d’une infiltration nette et superficielle
ce qui affirme I'atteinte cutanée (1 ; 8 ; 27) ; mais l'infiltration varie d’une lésion a I'autre et doit
étre recherchée attentivement. Il peut exister d’autre lésions cutanées qui peuvent s’associer au
purpura donnant aussi a lI’éruption un caractére polymorphe ; ce qui constitue un autre
élément évocateur du purpura vasculaire (32, 14,19). Ces lésions cutanées sont de types
d’urticaire ; de bulles ; d’ecchymose et cedémes circonscrits siégeant au niveau des mains ; des
pieds ; du cuir chevelu et du scrotum (1 ; 41, 14). Dans notre série ; I'association a des
ecchymoses a été observée dans 50% des cas et a des lésions urticariennnes dans 5.1% des cas

et nécrotiques dans14.3 % des cas.
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b- Topographie :

Le purpura est déclive; symétrique et bilatéral prédominant chez le sujet en
orthostatisme au niveau des membres inférieurs (1;8, 32); dans 98% des cas dans la série de
NAIM(47) ; et 100% des cas dans notre série. Chez le sujet en décubitus ; il se localise au
niveau des fesses et de la face postérieure des coudes (1; 42). Il est beaucoup plus discret dans
les autre régions notamment le tronc(42). L'absence de lésion au niveau de la face est
classiquement décrite (41). Cependant ; cette localisation est observée dans notre série dans

17%.

c- Evolution :

Le purpura régresse plus lentement en une a deux semaines (42) ; c’est le cas de nos
malade ; mais il est susceptible de donner des poussées plus ou moins hombreuses et durables
(1). Ces poussées peuvent se succéder pendant 10 a 15 jours parfois 4 a 6 semaines;
exceptionnellement pendants quelque mois (6; 42). Certaines poussées peuvent étre
expliquées par un lever précoce (1; 6; 42). Dans la série de ABID (2) ; 13 cas de P.R sur 70 ;
avaient eu plusieurs poussées. Dans notre série ; il y avait 6 cas de rechute sur 42 cas. Ces
rechutes seraient en rapport avec un lever précoce qui un facteur aggravant et favorisant

I’apparition du purpura ; d’ou I'importance du repos dans le traitement.

10- LES SIGNES ARTICULAIRES

4-1 FREQUENCE :

Les signes articulaires sont présents dans plus des 3 des cas (voir tableau)
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TABLEAU 11l : FREQUENCE DES CAS DE P.R. AVEC ATTEINTE ARTICULAIRE

NOMBRE DE
AUTEURS ATTEINTE ARTICULAIRE | POURCENTAGE %
MALADE
ABID(Tunisie) (2) 26 20 77
SIALA (Tunisie) (5) 21 18 85
BENMERIEM (Tunisie) ( 8) 67 59 88.4
NAIM (casa) (47) 50 32 64
MIKOU (casa) (4) 71 53 75
Notre série 42 28 66.66

L’atteinte articulaire peut étre inaugurale ; ceci a été noté dans 26.4% des cas dans la

série de BENMERIEM (8) et dans 20% des cas dans notre série.

4-2 SIEGE :

L’atteinte articulaire peut étre unilatérale ou bilatérale et touche essentiellement les
grosses articulations des membres inférieurs ( 1;8 ; 6) : les genoux et les chevilles dans 86%
selon NAIM(47); 97% dans I’étude de KABBAJ(40) et 100% dans notre série . D’autres
articulations peuvent étre touchées (32, 14) : les poignets et les coudes sont atteints dans 14 %
des cas dans la série de NAIM(47) ; 3% des cas dans I’étude de KABBAJ(40) et 8% dans notre

série.

4-3 EVOLUTION

L’évolution se fait vers la régression sans séquelles en 3 a 4 jours (6; 8;42).

11- SIGNES ABDOMINAUX ET DIGESTIFES

Les manifestations digestives se résument le plus souvent a des douleurs abdominales
associées ou non a des vomissements et a des hémorragies digestives. Elles imposent une

surveillance clinique (42, 36,14) .
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5-1 FREQUENCE

La fréquence de I'atteinte digestive est estimée a 34 des cas environ selon les auteurs

(voir tableau).

TABLEAU |V : FREQUENCE DE L’ATTEINTE DIGESTIVE AU COURS DU P .R.

AUTEURS NOMBRE DE CAS ATTEINTE DIGESTIVE POURCENTAGE %
CHEMLI (Tunisie) (15) 112 59 53
KABBAJ (casa) (39) 51 33 64
SIALA (Tunisie)(5) 21 11 50
BELAMRI (Algérie) (9) 24 19 79
MIKOU (casa) (4) 71 38 54
Notre série 42 37 89.7

L’atteinte digestive conditionne le pronostic a court terme (14,5, 9). Elle était inaugurale
dans 10 a 15% des cas dans notre série ; précédant les autres signes cliniques de quelques

heures ou quelques jours. Ce syndrome est dominé par les douleurs abdominales.

5-2 LES DOULEURS ABDOMINALES :

Elles se rencontrent dans 40 a 80% des cas (1;15). Elles sont en général intermittentes
et peuvent étre paroxystiques ; violentes rappelant un abdomen aigu (32); ou diffuses;
accompagnées ou non de nausées et de vomissements(18). Le tableau digestif peut en imposer
pour un syndrome abdominal chirurgical ayant conduit dans plusieurs séries a une laparotomie
dans 6% (18, 53). Mais lorsque les manifestations digestives dominent le tableau clinique ; elles
peuvent poser un triple probléme (18) :

- Chirurgical car il ne faut pas méconnaitre une invagination intestinale aigiie compliquée de
nécrose intestinale.
- Nutritionnel car une entéropathie exsudative est responsable d’une déperdition protidique

aboutissant a une dénutrition rapide.
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- Et diagnostique quand les troubles digestifs précédent le purpura(l8).
Dans ces formes trompeuses; la fibroscopie digestive a une excellente valeur
diagnostique(18) ; mettant en évidence des taches purpuriques au niveau duodénal ; et pouvant

révéler des ulcérations cesophagiennes graves.

5-3LES COMPLICATIONS :

Elles sont représentées essentiellement par les hémorragies digestives ; I'invagination

intestinale aigle et la perforation (8 ; 15)
a-Fréguence :

La fréquence des complications digestives est diversement estimée selon le mode de

recrutement. Elles restent rares(42).

TABLEAU V : FREQUENCE DES COMPLICATIONS DIGESTIVES AU COURS DE P.R.

COMPLICATIONS POURCENTAGE
AUTEURS NOMBRE DE CAS DE P.R.

DIGESTIVES %
BENMERIEM (Tunisie) (8) 67 1 1.4
SIALA (Tunisie) (5) 21 2 9,5
KABBAJ (Casa) (39) 51 8 15.6
MIKOU (Casa) (4) 71 0 0
Notre série 42 3 7.1

b-Les hémorragies digestives :

Elles sont fréquentes au cours du P.R; et sont présentes dans 50% des cas (24) ; se
manifestant par des hématémeéses ; moeléna ; ou des rectorragies. Leur intensité est variable ;
allant de la simple présence de traces de sang dans les selles ou vomissements stries de sang
jusqu’a des hémorragies massives entrainant un choc cardiovasculaire. Les hémorragies ne
constituent pas une indication chirurgicale mais doivent faire rechercher une invagination
intestinale aiglie (36, 14).
]
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c-L’invagination intestinale aigie :

C’est la complication la plus fréquente des manifestations chirurgicales. Elle fait en effet
toute la gravite du pronostic immédiat de la maladie (8;15;5); sa fréquence varie de 0.9 a
10.5%. Elle doit étre évoquée quand les douleurs abdominales ont un siege fixe latéralisé et
lorsque I’examen de 'abdomen permet de percevoir un boudin (42,14). Son diagnostic clinique
est difficile car les douleurs abdominales et les hémorragies intestinales sont fréquentes chez

les enfants atteints de P.R.

TABLEAU VI : FREQUENCE DE L’l.I1.A. AU COURS DU P.R.

AUTEURS NOMBRE DE CAS DE P .R. NOM?;IF:I‘I:_E CAS POURCENTAGE %
BENMERIEM (Tunisie) (8) 67 1 1.4
KABBAJ (Casa) (39) 51 2 3.9
SIALA (Tunisie) (5) 21 2 9,5
MIKOU (Casa) (4) 71 0 0
Notre série 42 3 7.14

d-La perforation intestinale

Les perforations intestinales sont tres rares (32) et de mauvais pronostic (voir tableau).
Elles sont la conséquence de lésions vasculaires responsables de nécrose ( 14 ; 51 ; 32). Mais
elles doivent étre suspectées en cas d’évolution rapide et dramatique du tableau digestif(51) et
lorsque I’A.S.P montre la présence d’'un pneumopéritoine. Les perforations peuvent concerner
tous les segments du tube digestif (42) y compris I'eesophage. Elles peuvent compliquer une

I.ILA. aucun cas de perforation n’a été trouvé dans notre série.

e-Les crise pseudo-appendiculaires :

Les crises pseudo-appendiculaires sont trés souvent inaugurales(45); mais peuvent
survenir lors d’une poussée de P.R. Une appendicite aigue est évoquée devant |'apparition de

violentes douleurs abdominales au niveau de la fosse iliaque droite associées a des
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_
vomissements. L’examen clinique retrouve une douleur provoquée au niveau de la fosse iliaque
droite voir méme une défense. L’intervention découvre des taches purpuriques sous séreuses
ou sous muqueuses (51) ou des adénopathies mésentériques (6 ; 16;42). En général I'appendice

est sain.

f- Tableau occlusifs :

Ils sont rares; l'occlusion peut étre secondaire a une iléite nécrosante; a une
invagination intestinale ou a une sténose duodénale par hématome intramural (24) ou par

compression par des adénopathies ; mésentériques. Mais I’occlusion peut étre fonctionnelle.

g-_ Hématomes digestifes :

Au cours du P.R. les hématomes sont liés a des suffusions hémorragiques intra-
pariétales consécutives au tropisme vasculaire de cette maladie (14). Ces hématomes digestifs
risquent d’obstruer la lumiere intestinale ou s’ulcérer en surface ; suivant leur topographie ; ils
réalisent une jéjunite ; une iléite et plus rarement une duodénite parfois associées a une
gastrite hémorragique ou a une cesophagite ; souvent compliquée de pancréatite de voisinage
(18, 14,32). En général ; les hématomes digestifs se manifestent par une obstruction digestive

avec ou sans hémorragie ; précédée par de violents douleurs abdominales.

h-Pancréatite aigue :

Parmi les complications exceptionnelles de P.R. figure la pancréatite aiglie (14, 32). Elle
apparait comme une complication de la vascularite entrainant une hémorragie; une
compression et un cedeme. De telles lésions entrainent une effraction artériolaire et une
libération d’enzymes pancréatiques. RUSSO (55) a relevé 4 cas dans la littérature dont 2 sont

des enfants et a rapporté un cas dans sa série.

i- Syndrome de mal absorption — entéropathie exsudativ

La survenue d’un syndrome de malabsorption ou d’une entéropathie exsudative au
cours du P.R. est exceptionnellement signalée dans la littérature. Cette malabsorption intéresse

la D-xylose ; les protéines ; les graisses et |'acide folique ; et n’est liée ni a une pullulation
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microbienne ni a une altération de structure épithéliale de I’intestin (36). Les suffusions
hémorragiques intra pariétales peuvent créer des hématomes qui risquent de s’ulcérer en
surface pour aboutir a une entéropathie exsudative (32,36). Les signes d’appel sont surtout les
cedémes et une hypoprotidemie rattachée a une fuite digestive comme le confirme le test
marquée au G51. La clairance de I'alpha 1 antitrypsine est un examen fiable de dépistage de

I’entéropathie exsudative(42).

j- Le retentissement nutritionnel :

Le retentissement nutritionnel des formes digestives sévere de P.R. est souvent précoce
et important. Il est di a I’association d’une insuffisance d’apport alimentaire prolongée et d’une
augmentation des besoins énergétiques en rapport avec un état hyper catabolique (18). Ainsi
COLOMB et COLL (24) ont montré que le cout énergétique de la croissance dans les formes
séveres de P.R. était nettement majoré par rapport a celui d’enfant du méme age ne présentant
pas de syndrome inflammatoire (24). Ces phénoménes sont encore aggravés par une
entéropathie exsudative sévere ; évoquée a 7 fois dans la série de CARLIER (18) et objectivée
par une clairance de I'alpha-1 antitrypsine nettement augmentée (42). En I’absence d’une
prise en charge nutritionnelle précoce I’hypoprotidemie due a I’entéropathie exsudative ;
responsable d’une tendance a la rétention hydro sodée ; peut étre a I'origine de complications
graves : ainsi ont été décrites des poussées hypertensives ; des épisodes convulsifs dus a
I’hyponatrémie ; voire des épanchements pleuraux (32,14,36) ; méme en |'absence de toute
atteinte rénale associée. Deux malades de CARLIER (18) ont présenté un tableau de détresse
respiratoire avec un véritable cedéeme pulmonaire aigu ; résolutif dés la mise en restriction
hydrique. Par ailleurs ; la fuite digestive des facteurs de la coagulation a été incriminée dans le
développement de syndromes hémorragiques d’une extréme sévérité. On comprend ainsi la
nécessité de recourir dans certains cas a des perfusions itératives d’albumine et de maintenir
I’équilibre  hydro-électrolytique par une restriction hydro sodée et I'administration de
diurétique. Cette situation nutritionnelle défavorable justifie la mise en ceuvre d’une assistance

nutritive par nutrition entérale a débit continu ou nutrition parentérale exclusive (48).
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12- MANIFESTATIONS ET COMPLICATIONS RARES Repport-gratuiteom

6-1 ATTEINTE TESTICULAIRE ET SCROTALE :

Sa fréquence est estimée par les auteurs entre 2 et 38% des cas (1;6). Les manifestations
peuvent précéder le tableau clinique du P.R. (42) ; réalisant un syndrome du type « orchite
aigue » (42, 36,41) avec des douleurs intenses et une augmentation du volume de la bourse. Il
peut étre uni ou bilatéral ; il correspond a un Purpura de la vaginale et doit étre distingué de
I’';edéme et de I'’ecchymose du scrotum (41). Il est de degré variable allant d’un simple cedéme
de la paroi scrotale a un tableau clinique dont la gravité est suffisante pour suggérer une

torsion testiculaire ou de ses annexes (42, 36, 14).

TABLEAU VI : FREQUENCE DE LA LOCALISATION TESTICULAIRE AU COURS DU P.R.

ATTEINTE
NOMBRE DE CAS DE
AUTEURS e PR S TESTICULAIRE POURCENTAGE %
o ET SCROTALE
KABBAJ (Casa )(39) 91 1 1.9
LARBRE (France )(42) 145 2 1.9
MIKOU (Casa )(4) 71 2 2.8
Notre série 42 3 7.14

Les examens histologiques ont montré une vascularite non spécifique du testicule et de
I’hydatide de MORGANI (31). La vascularite avec cedeme et hémorragie dans le testicule

prédispose a la torsion.

6-2 ATTEINTE URETERALE : (1;6;8;42)

C’est une complication exceptionnelle. Elle risque d’étre méconnue car la
symptomatologie est faite d’hématurie macroscopique et des douleurs abdominales ou
lombaire ; souvent noyée dans la néphropathie qui I'accompagne en général. Pour la dépister ;
il est conseillé de faire une étude cytologique des érythrocytes urinaires (45) et demander une

échographie et une urographie dans les formes de P.R. Comportant des hématuries
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macroscopiques (42). Elle montre des dilatations ; des irrégularités ou méme des sténoses

étagées.

6-3 ATTEINTE NEUROLOGIQUE :

Sa fréquence n’est pas négligeabld ; elle varie [de 0.9% a 6.9% selon les auteurs (14, 36,

34). Cette atteinte neurologique s’intégre habituellement dans un contexte d’atteinte multi
viscérale (42, 36). Il est difficile d’individualiser une forme neurologique pure isolée (6). Les
complications sont rares mais peuvent étre graves (42) ; s’exprimant par :

- Des crises convulsives constituant I'accident le plus fréquent (2% des observations publiées).
Certaine crise se complique d’un déficit hémiplégique. I’évolution dépend de la lésion
responsable : hémorragie méningée ; accident ischémique ; hémorragie corticale ; hématome
sous dural (59).

- Des états confusionnels ; une torpeur; une somnolence; un coma; un syndrome de
Guillain-Barré.

L’examen tomodensitométrique peut mettre en évidence une diminution de densité de
toutes les zones de substance blanche des hémisphéres cérébraux et semble étre un argument
supplémentaire de I'atteinte primitive des structures nerveuses (59).

Des atteintes neurogénes périphérique ; paralysie sciatique; polyradiculonévrite ;
paralysie faciale. Les mécanismes de ces accidents nerveux sont variés: accidents
hémorragiques ; lésion d’artériolite du systeme nerveux central (42) a distinguer des
manifestations cérébrale de la néphropathie hypertensive ou de I’hyponatrémie d’origine
digestive (6) justiciables de traitement d’urgence.

L’examen du L.C.R a montré dans certains cas un liquide inflammatoire avec hyper-

albuminorrachie et hypercytose.

6-4 ATTEINTE CARDIAQUE :

L’atteinte cardiaque au cours du P.R. est rare (6). Elle peut revétir plusieurs aspects : la
péricardite ; I'atteinte endocardique et I’atteinte myocardique (39). Le diagnostic de péricardite

est établi car la découverte d’'un frottement péricardique ou par des modifications du tracé
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électrocardiographique et confirmé par I’échographie. L'épanchement péricardique peut étre
important réalisant un tableau de tamponnade cardiaque grave. Un cas de sténose mitrale

gauche a été rapporté par ALISON (3).

6-5 ATTEINTE PLEUROPULMONAIRE :

Les signes respiratoires sont présents dans 5 a 6% des cas (59) ; la symptomatologie est
celle d’'une pneumonie ou d’une embolie pulmonaire (59). Des épanchements pleuraux décrits

en I'absence d’atteinte cardiaque ; ont évolué favorablement (59).

6-6 LES AUTRES ATTEINTES :

Elles ont été exceptionnellement décrites dans la littérature : les atteintes de la

parotide ; des yeux et du foie (59).

llI- ETUDE DE LA NEPHROPATHIE

La néphropathie constitue le quatrieme syndrome cardinal par ordre de fréquence mais
le plus important sur le plan pronostique de la maladie (14, 22, 21). C’est la complication la

plus fréquente et la plus grave du P.R.

3- FREQUENCE

A/ Fréquence des néphropathies du P.R. chez I’enfant :

La fréquence de l'atteinte rénale au cours du P.R. est difficile a apprécier. Elle varie
d’une série a 'autre selon le mode de recrutement des malades dans les services spécialisés
elle est de I'ordre de 35% pour WILHELM-BALS(21). Sa fréquence varie entre 11.5% et 60.5%

selon les auteurs (voir tableau). Dans notre série ; elle est estimée a 34%.
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TABLEAU ViIll : FREQUENCE DE LA NEPHROPATHIE AU COURS DU P.R.

AUTEURS NOMBRE DE CAS DE NOMBRE DE CAS POURCENTAGE

P.R. DE NEPHROPATHIE %
BENMERIEM (Tunisie) (8) 67 17 25.3
CHEMLI (Tunisie)(15) 122 56 45.9
KABBA]J (Casablanca) (39) 51 14 27.5
NAIM (Casablanca) (47) 50 8 16
MIKOU (Casablanca) (4) 71 28 39.4
Notre série 42 13 34

1-1 FREQUENCE DES NEPHROPATHIES SELON LE SEXE :

La plupart des auteurs notent une prédominance masculine (35,17); par contre dans
notre série on a noté une légére prédominance féminine 54% des filles. Dans la série de ABID (2)
une légére prédominance féminine est constatée. Dans la série de KABBAJ (40) il y avait une

égalité de sexe.

1-2 INFLUENCE DES MANIFESTATIONS CLINIQUES DU P.R. SUR LA FREQUENCE DE
L'ATTEINTE RENALE :

La relation entre les manifestations viscérales ou extra-rénales et le risque d’atteinte
rénale est diversement appréciée par les auteurs. En effet la majorité des auteurs estiment que
la fréquence de la néphropathie augmente quand le tableau clinique est complet et en
particulier dans les atteintes digestives sévéres. Dans la série de COLOMB(24) ; sur 19 malades
qui ont des formes digestives séveres ; 74% ont présentés une atteinte rénale . De méme dans
la série de CARLIER (18) ; sur 9 malades ayant des formes digestives séveres ; 6 ont eu des
complications rénales soit 67% des cas. Le risque d’atteinte rénale augmente également avec les
poussées multiples (52, 29,37). En effet le risque de néphropathie augmente avec la sévérité de

la maladie (37).
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4- ETUDE CLINIQUE DE LA NEPHROPATHIE

2-1 DELAI D’APPARITION DE L’ATTEINTE RENALE :

La néphropathie est une atteinte inconstante au cours du P.R. cependant le risque
d’évolution potentielle vers I'insuffisance rénale chronique ; conditionne le pronostique de la
maladie (6;4 2,33). Exceptionnellement ; elle peut précéder le tableau clinique du P.R. et pose
alors de difficiles problémes diagnostiques avec les autres néphropathies avec hématurie ; ou
de maniere isolée (6 ; 8). Mais le plus souvent; elle est contemporaine des autres signes
cliniques survenant dans 90% des cas dans les trois premiers mois (17,14). En outre ; certains
auteurs ont constaté I'apparition de la néphropathie dans un intervalle de deux ans apreés le

début de la maladie (44).

2-2 LA SYMPTOMATOLOGIE :

Les signes révélateurs de I'atteinte rénale sont surtout biologiques (1, 8).

a-Hématurie
L’hématurie est présente dans 50% des cas selon TSHIEMBER (59) et 86 a 100% selon
DECHELETE (28) et dans 100% des cas dans notre série. 40% des cas dans la série de ABID (2).
En phase aigiie; la complication rénale revét le plus souvent I'allure d’une néphropathie
hématurique (6;42). L’hématurie est macroscopiquement décelable pendant plusieurs jours ou

semaines et constitue le symptome dominant (6;42).

b- syndrome cedémateux :

Les cedémes sont rarement rencontrés (35).

c- Hypertension artérielle :

L’hypertension artérielle est rare au cours du P.R.
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TABLEAU IX : FREQUENCE DE L’H.T.A. AU COURS DU P.R.

NOMBRE DE CAS DE NOMBRE DE CAS
AUTEURS NEPHROPATHIES D’H.T.A. POURCENTAGE %
ABIDE (Tunisie) (2) 26 2 7.6
FARAJ (Rabat) (31) 32 2 6.2
NIAUDET (France) (49) 30 1 3.3
NAIM (Casa) (47) 8 1 12.5
MIKOU (Casa) (4) 28 1 3
Notre série 13 3 23

Cette hypertension artérielle peut exister en dehors des signes rénaux nécessitant un
traitement urgent. 1 cas observé par DARTEYRE (13) et TSCHIEMBER (59) rapporte une
observation d’un malade présentant une H.T.A isolé ; sans autre signe d’atteinte rénale. D’un
point de vue physiologique ; la rénine plasmatique est parfois élevée chez les patients
initialement ou secondairement hypertendus. La stimulation du systéme rénine-angiotensine
dans le cas de P.R. est spécifiqgue et multiple; comprenant; la déplétion sodique ;
I’lhypoprotidemie. Le systéme rénine-angiotensine aldostérone peut alors étre actif sans

atteinte rénale (59).

2-3 BILAN RENAL :

C’est surtout I'exploration rénale qui a permis d’objectiver dans la majorité des cas

I’atteinte rénale qui est le plus souvent biologique.

a-Compte d’addis :

L’hématurie microscopique est un signe variable de la néphropathie ; elle peut étre
isolée ou associée a une protéinurie d’intensité variable (23) :
- NIAUDET (47) rapporte dans sa série 6 cas d’hématurie microscopique sur 30 cas de néphrite
soit 20%.
- GENDREL (35) a noté dans son étude 16 cas d’hématurie microscopique sur 21 soit 76% des

cas.

TR



Purpura Rhumatoide chez I’enfant

- ABID a trouvé 16 cas sur 26 malades soit 61.5% des cas.
- MIKOU a trouvé 21 cas sur 28 soit 75% des cas.
- Dans notre étude ; I’hématurie était microscopique chez 13 cas soit 100% des cas d’ou la

régle de la pratique systématique (42) de bandelettes réactives ou de compte d’addis.

b-Protéinurie
La protéinurie est le reflet immédiat du retentissement du P.R. Sur la fonction rénale
(31). Elle est associée a une hématurie. Elle est d’intensité variable mais ne représente aucun
caractére de gravité si elle reste inférieure a 0.50 g/24h. Dans la série de ABID (2) ; elle a été
signalée dans 24 cas sur 26 malades soit 92%. Dans I'étude de FARAJ (31) ; elle était observée
chez 24 malades soit 84.3%. Dans la série de MIKOU (4) elle a été notée chez 20 cas soit

71.4% ; alors que dans notre série ; elle était notée chez 7 malades soit 56%.

c-Urée sanguine :

- La filtration glomérulaire est appréciée surtout par le dosage de I'urée sanguine qui permet
aussi de suivre I’évolution de la néphropathie (31).

- Dans la série de ABID (2) ; on note 5 cas d’hyperazotémie transitoire de I'ordre de 1g/l dont la
durée de I’évolution n’était pas précisée.

- Dans La série de FARAJ (31) ; 4 enfants avaient une azotémie> 0.5g/I.

- Dans la série de MIKOU (4) une azotémie égale a 0.70g/l chez un cas qui a régressé au bout

d’une semaine. Alors que dans notre serie on note une azotemie > 0.65g/l chez deux cas.

d-La ponction biopsie rénale (P.B.R) :

- Elle permettra de poser le diagnostic exacte et de donner une idée sur pronostique et de
guider 'attitude thérapeutique (13;17, 12,14). Elle s’'impose quand 'un des signes suivants
est présent :

- Une insuffisance rénale ou anurie.

- Un syndrome néphrotique persistant.

- Une hypertension artérielle évoluant depuis 15 jours.
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Des anomalies rénales persistantes aprés un an.

Les résultats de la P.B.R seront étudiés dans le chapitre I’anatomie pathologique.

2-4 LES FORMES CLINIQUES :

Par I'analyse des manifestations cliniques et biologiques de la néphropathie de P.R. ; plusieurs

tableaux cliniques tant par leur forme ; leur gravité ou leur pronostic peuvent étre réalisés.

a-Forme hématurie-protéinurie

Les manifestations rénales sont parfois frustes, on peut noter une hématurie microscopique
isolée : 6 cas observés dans la série de NIAUDET (49), 16 cas dans la série de GENDREL (35)
soit 40%. Dans la série de MIKOU elle est noté chez 8 malades soit 28%, dans notre série on a
noté 6 cas soit 46%. Le plus souvent la néphropathie est marquée par une hématurie et
protéinurie minime < 1g/24h non compliquée de syndrome néphrotique (21), sans
hypertension et sans insuffisance rénale (21). Sa fréquence varie entre 28 et 88%. Dans notre

étude, elle est de 69%.

b-Syndrome néphrotique :

le P.R. constitue la principale cause de syndrome néphrotique secondaire de I’enfant (2). Le
syndrome néphrotique est le plus souvent biologique (26 ; 54). Son délai d’apparition est
variable. Dans la série de ABID (2) ; sur 10 cas de syndrome néphrotique ; 9 cas sont apparus
dans les 3 premiers mois ; le cas restant a consulté aprés 3ans d’évolution. La fréquence du
syndrome néphrotique au cours P.R. varie entre 12 et 55% selon les auteurs (voir tableau).

TABLEAU X : FREQUENCE DE SYNDROME NEPHROTIQUE AU COURS DU P.R.

NOMBRE DE CAS DE
NOMBRE DE CAS POURCENTAGE
AUTEURS DE NEPHROPATIE SYNDROME %
NEPHROTIQUE

ABID (Tunisie 2) 26 10 38.4
SIALA(Tunisie5) 21 1 4.76
MIKOU (Casa4) 28 0 0
Notre série 13 4 30.78
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c-Forme avec insuffisance rénale :

- La fréquence de I'insuffisance rénale varie entre 3.3 et 20% selon les auteurs. L’insuffisance
rénale initiale est assez fréquente; elle est en reégle transitoire imposant rarement une
dialyse. Dans la série de ABID (2) 1 cas d’insuffisance rénale initiale a été noté et ayant bien
évolué. Dans la série de MIKOU (4) 1 cas est observé dont la résolution a été spontanée en
une semaine. Dans notre série on a observé 2 cas d’insuffisance rénale qui ont nécessités le
recours a I’hémodialyse. Cependant ; I'insuffisance rénale grave est souvent mortelle ; elle
signe I'existence de lésions irréversibles (35). Elle succéde a la forme hématurie protéinurie
ou a la forme avec syndrome néphrotique. En général ; dans 25% des cas selon LARBRE (42) ;
la néphropathie comporte en outre une insuffisance rénale modérée et / ou une hypertension
artérielle et /ou un syndrome néphrotique. Toutes ces manifestations s’effacent

progressivement en quelques semaines.

2-5 ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE :

- Le pronostic des complications rénales au cours du P.R. est lié aux lésions histologique
(42;26).

- Microscopie optique : en effet c’est I’étude en microscopie optique qui permet d’apprécier la
sévérité éventuelle des lésions glomérulaires. Cette étude histologique peut montrer 4 types

lésionnels (42).

a- La glomérulonéphrite mesangiopathigue :

- Elle comporte un aspect de lésions glomérulaires minimes limitées a une certaine

densification des axes mésangiaux sans multiplicité du nombre des cellules(42).

b-La glomérulonéphrite segmentaire et focale :

- Elle est définie par la prolifération des cellules mésangiales et des cellules épithéliales
limitées a quelques segments de certains glomérules. Le pourcentage de glomérules atteints

va de 30% a 50% selon LARBRE (42).
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c-La glomérulonéphrite endocapillaire diffuse :

- Elle est reconnue a la prolifération isolée des cellules mésangiales dans tous les glomérules.

d-La glomérulonéphrite endo et extra capillaire :

- Elle ajoute a la prolifération mésangiale une prolifération épithéliale réalisant des croissants

entre le floculus et la capsule.

e-Rein fibreux.

Le pourcentage des glomérules comportant des croissants varie de 25% a 100% et
constitue un élément tres important pour le pronostic. La classification la plus utilisée pour la
description de la glomérulonéphrite du PR est celle de I'International Study of Kidney Disease in
Child Hood (ISKDC) :
| Pas de lésions glomérulaires
Il Prolifération mésangiale pure (a : focale ; b : diffuse)

Il Prolifération mésangiale avec croissants < 50 % (a ou b)
IV Prolifération mésangiale avec croissants 50 a 75 % (a ou b)
V Prolifération mésangiales avec croissants > 75 % (a ou b)
VI Glomérulonéphrite membranoproliférative

La plus fréquente est la glomérulonéphrite segmentaire et focale qui englobe 50% des
cas, La glomérulonéphrite endocapillaire diffuse représente 10 a 15% selon LARBRE (42). La
glomérulonéphrite membranoproliférative est de pronostic trés péjoratif mais non spécifique. Il
y a de bonnes corrélations entre le type histologique de la néphropathie d’une part; son
expression symptomatique et son évolution d’autre part (49). Les glomérulonéphrites avec plus
de 50% de croissants épithéliaux comportent a la fois la symptomatologie la plus importante
(42). Cependant ; plusieurs auteurs notent que la symptomatologie néphrologique est d’autant
plus bruyante que les croissants épithéliaux sont plus nombreux ; les signes rénaux sont plus
marqués lorsqu’il existe une prolifération mésangiale diffuse. Toutes formes confondues ; un
pourcentage de croissants> 50% est toujours associé a un syndrome néphrotique avec ou sans

insuffisance rénale (49). Donc chez les malades présentant une glomérulonéphrite segmentaire
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et focale lorsque le pourcentage de glomérules touchés est inférieur a 50%; la
symptomatologie rénale est généralement caractérisée par une hématurie et une protéinurie ;
I’évolution est favorable. Lorsque le pourcentage de glomérules touchés est supérieur a 50% ; la
symptomatologie initiale est plus sévere et I’évolution est défavorable. En ce qui concerne les
malades qui présentent une glomérulonéphrite endo et extra capillaire la symptomatologie
initiale et le pronostic sont dans I’ensemble plus sévere (31). L’évaluation du pronostique n’est
pas toujours aisé d’autant plus que l'atteinte rénale peut s’aggraver au cours des poussées
ultérieures du P.R.

Etude en immunofluorescence : Elle fournit des renseignements indispensables pour le
diagnostic. elle montre dans tous les cas quelque soit le type lésionnel constaté, des dépots
d’lIgA dans tous les glomérules méme ceux apparaissant normaux en microscopie optique. Ces
dépots sont surtout abondants dans les axes mésangiaux et donnent un aspect arborescent aux
glomérules (41). lls peuvent aussi ponctuer les parois capillaires et les dépots dits
périphériques qui correspondent a des syndromes clinico-biologiques intenses (49). les dépots
fixant le sérum anti IgA restent visible des années apres le début de la néphropathie lorsque
celle-ci persiste sur le plan clinique. D’ou I'intérét de I'immunofluorescence quand le diagnostic
de P.R est discuté, elle permet d’affirmer le diagnostic méme lorsque celle-ci est tardif (31).
Microscopie électronique : elle montre une hyperplasie des cellules de la matrice mésangiale et
des dépots opaques aux électrons au niveau du mésangium, moins fréquemment, le dépot est
sous endothélial, et occasionnellement sous épithélial. Dans les cas avec lésions minimes en
microscopie optique, il a été noté un dépot modéré avec hyperplasie modérée de la matrice
mais sans prolifération cellulaire.

Au niveau de I’épithélium, et c’est I’avantage du microscope électronique, étalement et
la fusion des pédicelles et des prodocytes sont constatés. Cette fusion représente la premiere
atteinte organique glomérulaire. Par contre a ce stade le rein est dit normal au microscope
optique. La localisation mésangiale et moins fréquemment sous endothéliale, due a la taille des

complexes qui pauvrement solubles, sont incapables de traverser la membrane basale.
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IV-_LA BIOLOGIE

6- ETUDE DE L’HEMOSTASE ET DE LA COAGULATION SANGUINE :

- L’hémostase est toujours normale. elle ne montre pas d’abaissement des plaquettes. on note
au contraire, une augmentation transitoire des plaquettes (41). Cette hyperpalaquettose a été
constatée dans de nombreuses atteintes inflammatoires de I'intestin. Son étiologie n’est pas
connue. certains auteurs l’attribuent a une hypo-splénisme di a la présence d’'immun-
complexes circulants (59).

- Par contre le facteur VIII est souvent abaissé. cette constatation serait due a une a I'action
protéolytique des enzymes provenant des leucocytes dégradés pendant le processus
inflammatoire péri-vasculaire (59).

Cette baisse du facteur VIII est corrélée avec la sévérité du P.R. et de ses complications,

elle est probablement I'expression de I’intensité du syndrome inflammatoire vasculaire (42).

L’'intérét de son dosage a été démontré tant pour le diagnostic que pour [|'évaluation du

pronostic. La valeur 60% représente une limite au-dessous de laquelle le risque de complication

est majeur (7 cas sur 19 dans la série de LARBRE).

7- HEMOGRAMME :

Il montre souvent une hyperleucocytose neutrophile et hyper éosinophilie dans 5% des

cas (42,59). Il permet d’affirmer I'absence de thrombopénie.

it
8- SYNDROME INFLAMMATOIRE : e

Il est modéré :
° vitesse de sédimentation : modérément accélérée aux environ de 20 mm a la premiére
heure dans 44% des cas (59). Elle est normale dans les autres cas. il en est méme pour le

fibrinogéne (42).
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9- LES EXAMENS IMMUNOLOGIQUES :

IIs ne servent pas seulement a I’enrichissement des discussions pathogéniques mais ils
apportent aussi des éléments importants pour le diagnostic positif. C’est surtout le dosage
d’lgA qui est le plus important, son taux est fréquemment élevé (42). Il est noté dans 30 a 50%
des cas dans I’étude de NILSEN (50) et SIMEONI (6). La recherche des complexes immuns
circulants avec IgA est positive avec une fréquence variable selon les auteurs, sa positivité se
situe entre 30 et 50% (42). Sa recherche par la méthode de précipitation par le polythene glycol
et par la fixation du Clq marqué montre 25% de positivité chez les malades atteints de P.R.
(59).

Les différents facteurs de la chaine complémentaire : Sont en général normaux et le taux
de C3 et méme souvent augmenté (41), cependant, on peut noter une diminution de properdine

et de C5 (41).

10- LES AUTRES EXAMENS :

A.S.L.O : sont parfois augmentés.
La recherche du facteur rhumatoide : est toujours négative (59).
L’étude des groupes H.L.A: n’a pas fait apparaitre la fréquence particuliere d’un

phénotype.

V- IMAGERIE :

4- GENERALITES :

Les examens radiologiques ne sont indiqués qu’en présence de manifestations
digestives inquiétantes : douleurs abdominales aigues, hémorragie digestive, syndrome occlusif
ou subocclusif (59). Les endoscopies et les radiographies digestives permettent de préciser une
éventuelle complication digestive nécessitant un geste chirurgical : image caractéristique
d’invagination intestinale aigiie ou présence de pneumopéritoine. elle permettent parfois,
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devant des manifestations isolées de suspecter le diagnostic de P.R. sur I'aspect radiologique
ou endoscopique avant I'apparition du syndrome cutané et articulaire (18,59). La localisation
des signes radiologiques et fibroscopiques selon CARLIER (18) chez 9 malades a été la
suivante :

- Cardia (cardite) : 2

Estomac (gastrite hémorragique) : 2

Duodénum : 8

Gréle : 5
- Colon et rectum : 4
Selon COLOMB (24) sur une série de 19 malades, les examens radiologiques et

endoscopiques ont précisé les siéges suivants :

Estomac (gastrite fundique) : 1
- Antre (antrite) : 1

- Duodénum (duodénite ulcéro-hémorragique) : 5

[léon (invagination) : 1

5- LES DONNEES RADIOLOGIQUES :

2-1 ABDOMEN SANS PREPARATION :

Elle peut montrer les images caractéristiques d’une occlusion intestinales, qu’elle qu’en
soit la cause, sans étre pathogénique, ou montrer un pneumopéritoine affirmant la perforation

d’un organe creux (59).

2-2 ECHOGRAPHIE ABDOMINALE :

L’échographie abdominale confirme le diagnostic d’invagination intestinale aiglie en
montrant I'image caractéristique du boudin. Elle peut aider au diagnostic des hématomes
pariétaux, en montrant I’épaississement des anses digestives (42). La surveillance confirme la

régression totale des lésions intestinales. Les images ne sont pas spécifique du P.R. (42).
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2-3LE LAVEMENT BARYTE :

Il donne les images habituelles en cas d’invagination du colon, de profil, ce sont les
classiques aspects en cupule, en croissant, en trident ou en pince de Homard ; de face I'image
en cocarde. Il peut mettre en évidence des signes indirects d’'invagination ileo-ileale, tels que le
mauvais remplissage de la fin de I'iléon ou I'entrainement du coecum, ou son incurvation en
hamecon vers la ligne médiane. BRETHGNE (13) décrit un hématome extra muqueux au niveau
de la jonction recto-sigmoidienne, confirmé par I’endoscopie et rattaché au P.R. par la clinique

et par I’étude anatomopathologique d’une biopsie rectale.

2-4 TRANSIT OESO-GASTRO-DUODENALE

- Estomac : I'examen en général normal, il peut exister un retard d’évacuation gastrique, un
épaississement des plis est souvent noté (56).

- Duodénum : plusieurs auteurs ont décrit des obstructions avec des images de dilatation de la
deuxiéme partie du duodénum sur des hématomes de paroi ou des compressions

extrinseques , au niveau du bulbe, BOUTTE (11) a décrit une image ulcéreuse .

2-5 TRANSIT DU GRELE :

Les signes majeurs se situent au niveau du jéjunum et de I'iléon. On retrouve des signes
d’inflammation et d’cedéme de la muqueuse jéjunale avec un épaississement des plis dont les
bords sont hérissés de spicules donnant un aspect palissadique (18). On retrouve aussi parfois
des anses dilatées par endroits, fortement rétrécies dans d’autres avec diminution de la lumiere
ans sténose, une rigidité segmentaire intestinale asymétrique et des spasmes (18 ; 59). Les
hématomes sont souvent circonférentiels et risquent de faire le lit de complications a type de
syndrome subocclusif ou d’invagination. Il n’y a pas d’hypersécrétion ni d’hyper motilité

intestinale globale (59).
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6- LES DONNEES ENDOSCOPIQUES

3-1 PAR VOIE HAUTE :

Au niveau de I'eesophage, de rares auteurs ont décrit des taches purpuriques de 1 a 2

cm (59).

- La gastroscopie est souvent normale. il peut exister une stase, avec une muqueuse parsemée
de pétéchies tres nombreuses (18, 59).Cet examens réalisé chez 8 malades de CARKIER (18)
s’est révélé constamment pathologique, les |ésions siégeaient au niveau du cardia (2 fois) , de
I'estomac(2fois) , et sont diversement associées . il s’agissait d’'un aspect inflammatoire et
cedémateux (7cas) et purpuriques (5cas). COLOMB (24) a trouvé une gastrite fundique et une
antrite.

- Au niveau du duodénum, les lésions les plus fréquentes sont : la congestion et I'cedéme, les
pétéchies ; les hématomes, les ulcérations, les fausses membranes et les sténoses. La
constatation d’ulcération superficielle de certaines hématomes contre indique la
corticothérapie. la présence de sténoses devrait étre une indication d’alimentation parentérale
exclusive.

L’alimentation entérale par sonde ne semble pas logique devant I'existence d’une

duodénite en raison du risque de traumatisme causé par la sonde a la muqueuse ulcérée.

3-2 PAR VOIE BASSE :

La colonoscopie permet de voir une distribution hétérogene des lésions avec des zones
indemnes de taches purpuriques et d’autres ou la muqueuse présente des plagues ou des stries
longitudinales. La rectosigmoidoscopie peut montrer des lésions de type purpuriques et de

congestion (18).
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VI- TRAITEMENT :

1- MESURES GENERALES :

Habituellement, exceptées les rares complications chirurgicales abdominales, et
guelques évolutions graves des néphrites, le P.R. est une maladie spontanément résolutive, tout

au plus justiciable d’un traitement symptomatique (59).

1-1 REPOS AU LIT :

Le repos au lit au début est indispensable, suivi d’un lever progressif (42) en raison des
signes cutanés qui sont sensibles a I'orthostatisme (6 ,42). L’alitement prolongé pendant 3 a 6
semaines n’est plus la régle. Actuellement cette prescription est non stricte et plus nuancée
mais les conséquences cliniques et urinaires d’un lever précoce doivent étre systématiquement
recherchées (42). Le lever bien que responsable éventuellement d’une nouvelle poussée

cutanée, n’influence pas la survenue d’une atteinte rénale.

1-2 LANTIBIOTHERAPIE :

Une antibiothérapie adaptée en cas d’infection bactérienne concomitante a été retenue

(42,59).

1-3 LES ANTISPASMODIQUES :

Les signes abdominaux s’amendent habituellement avec des antispasmodiques,
éventuellement associés a une mise au repos du tube digestif et une alimentation
parentérale(59). Les transfusions peuvent étre indiquées en cas de nécessité, de méme que les

antiacides lors d’ulcérations(59).

1-4 UN REGIME SANS RESIDUS ET UNE ALIMENTATION ENTE RALE :

Lors de difficultés du transit, sont des thérapeutiques adjuvants nécessaires (39).
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1-5 AUTRES MOYENS :

L’intérét d’'une héparinotherapie, de I'utilisation de protecteurs vasculaires, et des anti-
inflammatoires non stéroidiens peut se discuter, bien qu’il n’existe pas d’études effectuées a ce

sujet (59).

2- CORTICOTHERAPIE :

La plupart des auteurs rapportent un effet symptomatique des corticoides sur les
douleurs abdominales et articulaires bien que d’autres aient infirmé cette constatation (59). La
corticothérapie a une place essentielle mais discutée (45) dans la prise en charge initiale, a
condition d’étre menée sous contréle médico-chirurgical strict, et que soient exclues par
fibroscopie des ulcérations hémorragiques gastroduodénales, qui la contre indiquent (42,45).
Aucune étude, faite en double aveugle, ne démontre I'efficacité des corticoides. L'intérét des
corticoides semble démontré en cas de localisation testiculaire. La multiplication des clichés de
I’labdomen sans préparation devient encore plus impérative sous corticothérapie. Dans la série
de CARLIER (18) la corticothérapie a la dose de 1 a 2mg/kg/j a été utilisée chez 3 patients
dans le cadre d’indications strictement digestives son efficacité a été rapide.

Par contre COLOMB (24) I'a utilisée 18 fois chez 16 enfants: 9 d’emblée et 9 fois
secondairement en raison de I’échec de la NEDC ou de la persistance de la symptomatologie
digestive malgré une nutrition parentérale (N.P) exclusive. Chez 5 malades, elle a été inefficace ;
a une posologie initiale de 1Tmg/kg/j, chez 13 malades, elle a permis en 48h la reprise du
transit intestinale, avec disparition compléte des signes digestifs en 3 a 5 jours, a une
posologie initiale de 2mg/kg/j. la durée moyenne de la corticothérapie a été de 43 jours

(minimum 15jours ; maximum 90 jours).

3- LES IMMUNOSUPRESSEURS :

L’indication d’ajouter au traitement stéroidien, un traitement immunosuppresseurs

(Azatioprine, Cyclophosphamide) est en fonction de I’atteinte rénale puisque c’est elle qui est le
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plus souvent déterminante pour le pronostic a long terme (59,26). Pour de nombreux auteurs,
I’indication du traitement par immunosuppresseurs ne devrait se faire qu’au vu des résultats
histologiques de la ponction biopsie rénale (59, 26,30, 17,14). Il n’existe pas d’étude
démontrent indiscutablement I'efficacité d’un tel traitement dans la glomérulonéphrite du P.R.

(59).

4- ECHANGE PLASMATIQUE :

4-1 INDICATION :

L’éthiopathogenie du P.R. a incité de nombreux auteurs a utiliser les plasmaphéréses
devant la gravité d’évolution de la maladie (59). Cliniquement, la gravité de cette atteinte peut
étre appréciée sur :

- L'importance des douleurs abdominales, et les doses d’antalgiques a administrer.
- L'importance de la diarrhée et de la perte sanguine digestive.
- L’évolution prolongée, résistante au repos et a la nutrition parentérale totale.

- L’atteinte de I’état général avec amaigrissement.

Et biologiquement sur I'importance de I’hypoprotidemie.

4-2 COMPLICATIONS DES ECHANGES PLASMATIQUES :

L’action des échanges plasmatiques sur les complexes immuns circulants est certaine.
Dans le P.R., les signes cliniques apparaissent avec le dépot de ces immuns complexes au
niveau des parois artériolaires cutanées ou digestives et des glomérules rénaux (35,45). Les
lésions focales ainsi crées échappent aux plasmaphéréses (41). Seule I’aggravation des lésions
peut étre ralentie, a condition que les complexes circulants ne réapparaissent pas trop
rapidement aprés les échanges plasmatiques (18). Les plasmaphéréses restent un traitement
d’exception dans le P.R. qui est une maladie spontanément résolutive en I'absence d’atteinte
rénale (59). MASSON (45) rapporte dans son observation un cas de P.R. particulierement sévere
du fait de la durée de son évolution, et des complications digestives graves. 23 échanges

plasmatiques ont été pratiqués sur une période d’'un mois et demi, du fait des dépots d’IgA, C3
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_
et fibrinogene observés. Le traitement a été inefficace sur l'atteinte rénale et sur I'atteinte
cutanée. Une amélioration spectaculaire mais transitoire de la symptomatologie douloureuse
digestive a été observée, la forte dose de la corticothérapie associée a la technique des

échanges plasmatiques est peut étre la cause.

5- NUTRITION :

Les lésions intestinales sont habituellement transitoires et réversibles, mais souvent a
I'origine des désordres métaboliques et nutritionnels importants, justifiant dans certaines cas

des mesures de réanimation.

5-1 NUTRITION ENTERALE A DEBIT CONTINU (NEDC) :

La nutrition entérale a faible débit continu a été proposée et utilisée comme méthode
d’assistance nutritionnelle au cours du P.R. chez I’enfant avec des résultats satisfaisants(58).
Les manifestations digestives qui nous intéressent ici sont les douleurs abdominales, volontiers
accompagnées de vomissement, l'intolérance gastrique totale, I’anorexie, la diarrhée parfois
hémorragique, qui surviennent en dehors de toute complication chirurgicale. Biologiquement,
les indications sont I’hypoprotidemie, I’hypo albuminémie, et la fuite protéique intestinale (59).
La N.E.D.C a dans de nombreux cas, un effet rapidement favorable sur les douleurs
abdominales et sur I’état général, et peut aboutir a une reprise d’une alimentation au bout de 2
a 6 semaines. Cet effet bénéfique contraste avec I'effet délétere de I’alimentation normale et
permet d’envisager deux hypothéses concernant la physiopathologie des manifestations
gastro-intestinales non chirurgicales du P.R. L’'une d’ordre mécanique et faisant intervenir
I’éruption intermittente d’aliments dans la lumiére du tractus digestif, I'autre d’ordre
immunologique et faisant appel a la nature des aliments ingérés. Dans l'optique de cette
derniere hypothése, il faut noter I’effet mois spectaculaire dans les cas ou n’est pas utilisée une
diete élémentaire et hypoallergénique (59).

Plusieurs facteurs peuvent expliquer I’effet favorable de ce type de nutrition :
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- La mise au repos « relatif » du tube digestif, avec en particulier diminution des contractions
gastriques et du péristaltisme intestinal, qui d’autant mieux réalisé que les nutriments sont
rapidement utilisables (diéte élémentaire et solution non hyperosmolaire). Il n’est pas interdit
de penser que le fait de diminuer le péristaltisme intestinal puisse diminuer les risques
d’invagination et de perforation.

- La réalisation d’un apport calorique optimal, court-circuitant une éventuelle anorexie,
supprimant les vomissements, sans exposer aux risques inhérents a toute nutrition
parentérale prolongée (59). Les auteurs (58) conseillent I'utilisation d’une N.E.D.C. dans les
formes abdominales non chirurgicales et émettent I'idée que cette thérapeutique puisse

diminuer la fréquence des complications chirurgicales (58).

5-2 LA NUTRITION PARENTERALE :

Le risque de complications chirurgicales, I’étendue de I'atteinte iléale, I'importance des
pertes protidiques, globulaires et hydro-électrolytiques, le trés mauvais état général, peuvent
conduire a instaurer une nutrition parentérale totale avec mise au repos de I’intestin (59). Cette
attitude bien qu’a priori discutable, s’est avérée intéressante et fiable. Qu’elle qu’en soit la
technique, la nutrition artificielle semble accélérer la guérison des lésions digestives selon un
mécanisme qui reste mal précisé (59). On peut admettre que cette nutrition artificielle corrige
au moins partiellement I’effet hyper catabolique d’une corticothérapie préconisée par certaines
dans les formes séveres de P.R. (58,59), participe a la cicatrisation précoce des lésions
intestinales, améliore la dénutrition parfois importante des patients et compense
temporairement la malabsorption. si dans cette indication, la nutrition entérale a faible débit
continu parait constituer une excellente méthode (58), la nutrition parentérale totale, rarement
utilisée, peut s’avérer utile et efficace a court terme dans certains cas particuliers (59). Dans la
série de CARLIER (18), I'assistance nutritionnelle réalisée par la nutrition a débit continu a pu
étre utilisée chez trois malades d’emblée avec succés et sur une durée moyenne de 36 jours
chez neuf malades. En cas d’échec de la N.E.D.C. ou lorsque I'importance du syndrome occlusif

ou la localisation duodénale des lésions le justifient, le recourt a une nutrition parentérale
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exclusive par cathéter veineux central s’impose (32), comme cela a été le cas chez 5 malades
de CARLIER (18). Un intérét non négligeable de cette méthode est I'obtention en quelques
heures d’une rétrocession des douleurs abdominales. Le levé du syndrome occlusif est souvent
plus lent interdisant le réintroduction d’une alimentation orale ou méme entérale continue
durant plusieurs semaines (24), cela a été le cas chez trois malades dans la série de CARLIER
(18). La durée moyenne a été de 44 jours. Dans la série de COLOMB (24) , la N.E.D.C a été
utilisée 25 fois chez 16 enfants: 10 fois d’emblée ; avec 5 échec nécessitant la reprise de
I’aspiration digestive et / ou le recours a une nutrition parentérale , dans 15 cas , en relais de
la nutrition parentérale ; elle a été 10 fois bien tolérée.
Rapport- gratuitcom @

6- LA CHIRURGIE

La chirurgie n’est pas considérée comme excessive dans tous les cas ou le tableau
clinique est douloureux. Par contre devant une invagination intestinale, une perforation du

gréle, le traitement chirurgical s’impose (46) .

7- LA LOCALISATION TESTICULAIRE :

Est une indication a la corticothérapie a la dose de 2mg/kg/j pendant 15 jours.
L’abstention chirurgicale est admise par certains auteurs (41) en raison de son évolution

spontanément régressive sans séquelle fonctionnelle.

8- TRAITEMENT DE LA NEPHROPATHIE :

> Actuellement surtout en France le protocole suivi par le resonephro depuis 2007 (G
BOURADT-MICHEL; néphropathie du purpura rhumatoide dépistage et prise en charge
initiale avec exclusion de GN rapidement progressive ; pour le Resonephro ; janvier

2007)
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8-1 NEPHROPATHIE BENIGNE

Pas de PBR ni de traitement a réaliser, Surveillance réguliere de la PA et de la biologie
(rapport Pr u/Cr u sur une miction du matin) initialement 1 fois par semaine puis plus espacée,
mais sur une durée prolongée

(Surveillance a long terme : Albustix annuel et si positif, dosage de la protéinurie). En
cas de persistance a moyen terme (1 mois) d’une protéinurie et d’'une micro albuminurie, un

traitement protecteur rénal par inhibiteur de I'enzyme de conversion est proposé.

8-2 NEPHROPATHIE MODEREE :

Groupe le plus problématique ; actuellement aucune thérapeutique n’est proposée dans
ces formes modérées, mais I’évolution vers des séquelles rénales est possible. Les lésions
aigués peuvent disparaitre rapidement, des la 3ieme semaine et laisser la place a des lésions de
fibrose.

« Prolifération mésangiale

Mise en route d’une corticothérapie orale, selon le méme schéma que celui proposé en
relais des perfusions Lésions aigués de prolifération endo et/ou extra capillaire :

Traitement identique aux néphropathies sévéres
« Lésions de fibrose résiduelle :

Poursuite du traitement protecteur rénal par IEC, avec augmentation des posologies et
association IEC et ARA Il. Surveillance rapport Pr u/Cr u, micro albuminurie sur une miction tous
les 2 a 3 mois

Tentative d’arrét de traitement tous les ans si micro albuminurie physiologique sur

plusieurs mois.

8-3. NEPHROPATHIE SEVERE RECENTE: (néphropathie datant de moins de 15 jours)

Thérapeutique rapide par Perfusion de Méthyl Prednisone (MP): 3 perfusions de MP a 48
heures d’intervalle, 1 g/1,73 m2/jour en perfusions sur 3 a 6 heures avec surveillance PA , Suivi
d’une corticothérapie orale par Prednisone pendant 4 mois,30 a 60 mg/m?/jour pendant 1

mois puis décroissance progressive , traitement quotidien ou alterné un jour sur deux . La PBR
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permettra d’évaluer les lésions persistantes et d’adapter la thérapeutique selon le pourcentage
de glomérules atteints, I’existence de lésions aigués persistantes, de lésions chroniques

(classification de I'ISKDC, index d’activité, index de chronicité) :

a-Persistance de |ésions aigués :

Nouvelles perfusions de Méthyl Prednisolone, Adjonction de Cyclophosphamide

b-Lésions chroniques a type de fibrose :

Introduction ou augmentation de dose des inhibiteurs de I’enzyme de conversion de
I’angiotensine ou antagoniste des récepteurs de I’angiotensine Il, ou association des deux pour
une durée minimale de 1 an. Surveillance évolutive de la fonction rénale, du rapport Pru / Cr u
ou de la micro albuminurie : Périodicité a adapter a la sévérité de la néphropathie. Au minimum
tous les 2 a 3 mois. A long terme, la surveillance doit se prolonger, au moins de facon annuelle,

a vie, car il existe des cas de normalisation suivi de réapparition de micro albuminurie.

8-4. NEPHROPATHIE SEVERE DE DEBUT INDETERMINE :

Purpura Rhumatoide datant de plus de 15 jours, sans surveillance néphrologique ou
néphropathie datant de plus de 15 jours lors de la 1e consultation : Indication de Ponction

Biopsie Rénale rapide avant démarrage du traitement

Vil- EVOLUTION :

Sur le plan de I’évolution la durée de la maladie est trés variable, dans un tiers des cas
environ, elle ne comporte qu’une poussée évolutive de 2 a 3 semaines, et dans les deux tiers
des cas il y a plusieurs poussées évolutives qui se succedent pendant 2 a 3 mois ou plus. les

récidive proprement dites sont plus rares qu’on ne le prétend(42).
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1- EVOLUTION A COURT TERME:

L’atteinte digestive conditionne le pronostic a court terme (12, 14), en posant parfois un

probleme diagnostique et thérapeutique ce qui impose une hospitalisation et une surveillance

étroite des signes cliniques(36) car la survenue de complications digestives peut étre brutale.

Mais il faut garder a I'esprit que les atteintes digestives séveres de la maladie ont évolution

favorable dans la grande majorité des cas (18,24). Dans un faible pourcentage des cas, 2 a 3%

selon les auteurs, le recours a la chirurgie est nécessaire devant une invagination intestinale

aiglie non réduite spontanément, une perforation digestive, une nécrose intestinale par

infarcissement ou un iléus sur bride epiploique (18). Normalement, I’éruption purpuriques se

prolonge une a deux semaines (42) mais peut réapparaitre avec les poussées successives tandis

gue les manifestations articulaires s’estompent plus rapidement.

2- EVOLUTION A LONG TERME :

Le pronostic a long terme du P.R. reste dominé par l'atteinte rénale (6, 20,

22,14).I'évolution de la néphropathie du P.R. est le plus souvent favorable. Les pourcentages de

guérison sont ainsi :

87.5 % pour ABID (2)

46 % pour JOHOLA(33)

35 % pour WILHELM (21).

Comme pour la majorité des auteurs (32, 14, 12), la symptomatologie initiale parait
représenter un trés bon critere pronostique. En effet, tous les patients dont la protéinurie est
faible ou modérée sans syndrome néphrotique guérissent en moins de six mois (42). Ainsi
dans la série de ABID (2), I’évolution était rapidement favorable sans séquelle en moins de six
mois observée chez 18 malades sur 26 soit 69.23 %. Cependant, de rares évolutions
défavorables ont été décrites dans la littérature .c’est ainsi que WALKER (60) rapporte
I'observation d’un enfant qui avaient une protéinurie initiale < 1g/24h et qui développé 56

mois plus tard une insuffisance rénale terminale. D’ou la nécessité d’une surveillance
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prolongée pendant au moins cing ans de toute atteinte rénale du P.R. (2). L’évolution de la
protéinurie et 'urémie sera suivie lorsque les valeurs respectives sont anormales. En outre, le
syndrome néphrotique n’est pas toujours un facteur de mauvais pronostic et des évolutions
favorables sont assez fréquentes (2) :

- Parmi les 41 malades de NIAUDET (49) qui avaient initialement un syndrome néphrotique sans
insuffisance rénale, 27 sont totalement guéris soit 66%, 8 ont gardés des signes urinaires
minimes (19.5%), 5 ont une néphropathie persistante (12%) et un a évolué vers I'insuffisance
rénale (2.44%).

- Selon NIAUDET, sur 13 malades ayant initialement un syndrome néphrotique avec insuffisance
rénale ; 4 sont cliniquement guéris (38.5%), 3 ont une néphropathie persistante (23%) et 6 ont
évolué vers l'insuffisance rénale terminale (46%), 6 mois a 8 ans aprés le début de la
maladie.

- Dans la série de ABID (2), parmi les 8 syndromes néphrotiques sans insuffisance rénale, 7 ont
évoluées favorablement (87.5%), le cas restant a développé une insuffisance rénale terminale
au bout de 7 ans (12.5%).

- Dans la série de FARAJ (31), parmi les cing malades ayant eu un syndrome néphrotique ; 4 ont
évolué favorablement (80%), le 5éme a évolué d’un seul tenant vers l'insuffisance rénale
terminale au bout de 4mois (20%).

- Dans notre série les 4 malades ayant un syndrome néphrotique ; 2 ont évolués vers
I'insuffisance rénale terminale au bout de 1an.

- L’évolution vers I'insuffisance rénale terminale est constatée chez 3 malades dans la série de

ABID (2) soit (2.5%), 11.8% pour NIAUDET (49) , 5 % pour LEVY (43) et 5% dans notre série
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CONCLUSION
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Le Purpura Rhumatoide est une affection fréquente d’origine immunologique a diffusion
systémique ; plus Fréquente en automne et en hiver. Elle est caractérisée sur le plan
histologique par une vascularite Responsable des lésions rencontrées. Cette maladie touche le
plus souvent le jeune enfant entre 4 et 10 ans (83%). Elle est bénigne mais parfois grave du fait
de I'atteinte digestive ou rénale. Le tableau habituel est fait d’un purpura déclive des membres
inférieurs associé a des douleurs abdominales. Une hématurie microscopique, est notée entre
20% et 75%. Le purpura rhumatoide simple nécessite un traitement simple associant un repos,
une surveillance prolongée et réguliére des urines, et de la tension artérielle. La gravité des
complications digestives dominées par [I'invagination intestinale aiglie nécessite une
confrontation radio-clinique afin de permettre un traitement adapté. La biopsie rénale permet
de préciser le pronostic et de retenir la conduite a tenir. Notre étude a pu démontrer des
résultats concordants avec ceux de la littérature concernant l'atteinte cutanée, articulaire et

digestive. Nous soulevons la fréquence et la sévérité de I’atteinte rénale.
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RESUME

Nous vous importons dans ce travail I’étude de 42 cas de P.R, colligés dans le service de
pédiatrie B DU CHU Mohamed VI de Marrakech entre 1janvier 2007 au 31 septembre 2011.
L’age de survenue est de 4 a 10 ans (85%), le sexe masculin semble plus touché bien que cette
série rapporte une prédominance féminine (54%). La saison offrant le plus grand nombre de
recrutement est la saison HIVERNO-PRINTANAIRE (55%). Le purpura constitue le maitre
symptome de la maladie (98%). Les arthralgies sont présentes dans 3% des cas, touchant les
grosses articulations, le plus souvent modérées et fugaces. L’atteinte digestive survient dans
54% des cas, les douleurs abdominales constituent I'élément essentiel (89.7%), elles sont
associées parfois a des vomissements et des hémorragies digestives (34%).

Par son caractére chirurgical ou pseudo chirurgical, ’hémorragie digestive représente le
critere de gravité initiale, conditionnant le pronostic a court terme. Nous avons noté 4 formes
digestives séveéres non chirurgicales.

La néphropathie du P.R est notée chez 13 malades (34%). Les formes cliniques
rencontrées sont I’hématurie-protéinurie dans 13 cas et I'insuffisance rénale dans 2 cas. Les
explorations radiologiques sont d’un grand intérét diagnostique lors des complications
digestives. Le repos au lit constitue I’essentiel du traitement au cours des formes simples non
compliquées.

La corticothérapie a une place essentielle dans les formes douloureuses. Cependant, elle
est sujette a des controverses. L’alimentation entérale a débit continu et les échanges
plasmatiques sont des moyens thérapeutiques réservés aux formes séveres.

L’évolution a court terme a été favorable dans tous les cas. L’évolution ultérieure a été

favorable pour la plupart des malades apres une durée de surveillance de 6 mois a 3 ans.
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SUMMARY

In this study, we report 42 Cases of Purpura Rheumatica collected at the department of
pediatrics between janury 2007 FOR septembr 2011. The age of the patients is from 4 to 10
years (85%), the male sex seems to be the most reached although this series report a female
predominance the season which offers the greatest number of hospitalization is the estive
printer season (55%).

The purpura is only symptom of the disease (98%). The arthralgies exist in 3 of the
cases, reaching the large articulations, the most often moderate and fugitive. The digestive
reach supervenes in 54% of the cases. The abdominal pains constitute the principal element
(89,7%), they are sometimes associated to the vomiting and digestive hemorrhages (34%).

Because of its surgical or pseudo surgical character, the digestive hemorrhage the
criterion of initial severity, conditioning the prognostic after short time. We noticed 4 no
surgical severe digestive forms.

The nephropathy of The P.R is noticed in 13 patients (34%) it is noticed at the admission
in all our patients. The clinic forms are hematuria- proteinuria in 13 cases and the renal failure
in 2 case. The clinical picture of the atypical manifestations of the P.R. is reduced in this series
in one manifestation: the orchitis. The radiological exploration have great diagnostic
importance during the digestive complications. The rest in bed constitutes the main point of the
treatment in the case of non complicate simple forms.

The coricotherapy has a main place in the painful forms. However, it is subject of
contestations. The enteral feeding with continuous debit and plasmatic exchanges are
therapeutic ways which are reserved to severe forms.

The evolution after short time has favorable in all cases. The ulterior evolution has been

favorable for all the patients after duration of supervision from 6 months to 3 years.
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