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Résumé:

Introduction : Le syndrome hémorragique chez 1’enfant pose un défi diagnostique ; la distinction clinique
entre les enfants en bonne santé et ceux présentant des troubles de 1’hémostase peut s’avérer complexe.
Objectif : Enumérer les étiologies du syndrome hémorragique chez 1’enfant et dresser leurs profils
clinicobiologiques. Patients et méthode : Il s’agit d’une étude descriptive, rétrospective et prospective a
propos des patients agés de 0 a 15 ans, présentant un syndrome hémorragique et adressés a I’Unité
d’Hémostase et / ou hospitalisées au service de Pédiatrie du Centre Hospitalo - Universitaire de Tizi-Ouzou,
du 01 janvier 2022 au 01 mai 2023. Résultats : 82 patients colligés, avec un age moyen de 5,90 = 4,88 ans,
et un sex-ratio de 1,65. L’étiologie était documentée chez 51 patients, dont les troubles de I’hémostase
primaire (52,94%) suivis par les troubles de la coagulation (25,49%) ; les principales manifestations
cliniques étaient cutanéo-muqueuses (ecchymoses, pétéchies et hématémeses). Les résultats du bilan de
I’hémostase des patients étaient en accord avec les étiologies documentées. Conclusion : L’association
d’une symptomatologie hémorragique a une exploration biologique est indispensable a 1’établissement
correct d’un diagnostic étiologique et par conséquent le choix de la prise en charge.

Mots clés: Syndrome hémorragique, Enfant, Hémorragies cutanéo-muqueuses, Exploration de I’hémostase,
Etiologies.

Abstract:

Introduction: Hemorrhagic syndrome in children poses a diagnostic challenge; the clinical distinction
between healthy children and those with disorders of hemostasis can be complex. Objective: To enumerate
the etiologies of hemorrhagic syndrome in children and to establish their clinicobiological profiles. Patients
and method: This was a descriptive, retrospective and prospective study of patients aged 0 to 15 presenting
with a bleeding syndrome and referred to the Hemostasis Unit and/or hospitalized in the Pediatrics
Department of the Tizi-Ouzou University Hospital, from January 01, 2022 to May 01, 2023. Results: 82
patients, with a mean age of 5.90 + 4.88 years, and a sex ratio of 1,65. The etiology was documented in 51
patients, including primary hemostasis disorders (52.94%) followed by coagulation disorders (25.49%); the
main clinical manifestations were cutaneous-mucosal (ecchymoses, petechiae and haematemesis). The
patients' haemostasis results were consistent with the documented etiologies. Conclusion: The association
of a hemorrhagic symptomatology with a biological investigation is essential for the correct establishment
of an etiological diagnosis and consequently the choice of management.

Key words: Hemorrhagic syndrome, Child, Mucocutaneous hemorrhage, Hemostasis investigation,
Etiologies.
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Introduction

Un syndrome hémorragique est défini comme un ensemble de symptomes caractérisés par des
saignements extérioris€s ou non, de survenue spontanée ou provoquée par un traumatisme minime,
un geste invasif ou une maladie sous-jacente. Il peut revétir plusieurs aspects cliniques et étre la
traduction d’étiologies trés variées, évoquant des troubles de I’hémostase primaire, des
coagulopathies héréditaires ou acquises, des maladies hépatiques, des infections, des troubles
immunitaires, des tumeurs, ou des complications de certains traitements médicaux.

Chez I’enfant, les accidents hémorragiques constituent une préoccupation majeure en matiere de santé
pédiatrique. L’enfant n’est pas simplement un adulte en miniature”, du moins en ce qui concerne
I’hémostase(1), il est souvent plus vulnérable aux saignements en raison de son systéme vasculaire
immature et son incapacité a communiquer efficacement les symptomes.

Devant des manifestations hémorragiques chez un enfant, la démarche diagnostique est la méme que
chez I’adulte. Néanmoins, I’interprétation des résultats doit tenir compte de I’age. L’interrogatoire du
patient est important, ainsi que I’examen physique complet qui permettent d’orienter 1’exploration
biologique. Celle-ci comprend dans un premier temps, des examens dits *’standards”
I’hémogramme, le temps de Quick (TQ) ou le taux de prothrombine (TP) (exploration de la voie
exogene de la coagulation), le temps de céphaline activée (TCA) (exploration de la voie endogene de
la coagulation) et le dosage du fibrinogéne. Une anomalie d’un ou plusieurs de ces tests conduit a la
réalisation de dosages spécifiques a visée diagnostique(2) ; cela inclut des tests de la fonction
plaquettaire, le dosage des facteurs de la coagulation, dosage de 1'activité cofacteur de la ristocétine
du facteur Willebrand (VWF :RCo), dosage de l'antigene du facteur Willebrand (VWF :Ag),
recherche des anticoagulants circulants (ACC), complétés par des examens anatomopathologiques et
radiologiques.

Le syndrome hémorragique chez 1’enfant pose un défi diagnostique; en effet certains symptomes
hémorragiques, tels que : épistaxis récurrente ou ecchymoses sont fréquents chez les enfants en bonne
santé, et la distinction clinique entre les enfants normaux et ceux présentant des troubles de
I’hémostase peut s’avérer complexe(3). Certains cas peuvent étre relativement bénins, néanmoins
d’autres peuvent €tre trés graves, engageant le pronostic vital ; d’ou I’'importance d’un diagnostic
rapide et précis. Dans cette perspective, nous avons mené ce travail dont I’objectif était d’énumérer

les étiologies du syndrome hémorragique chez I’enfant et de dresser leurs profils clinico-biologiques.



Patients & Méthodes

Type et durée d’étude

Il s’agit d’une étude descriptive de type rétrospective et prospective, portant sur les syndromes
hémorragiques, sur une période de 16 mois, allant du 01 janvier 2022 au 01 mai 2023.

Population et lieu de I’étude

L’¢tude a ét€¢ menée conjointement au niveau de 1’Unité d’Hémostase du Laboratoire d’Hémobiologie
et du service de Pédiatrie du Centre Hospitalo - Universitaire de Tizi Ouzou.

Ont été inclus, les patients agés entre 0 et 15 ans dont les prélévements ont été adressés a 1’Unité
d’Hémostase (a titre externe) ou hospitalisés au niveau du service de Pédiatrie pour syndrome
hémorragique documenté ou non. Ont été exclus, les patients ayant un bilan d’hémostase perturbé
mais sans signes cliniques d’hémorragie ou hospitalisés ou explorés en dehors de la période d’étude
et/ou dont les dossiers étaient inexploitables.

Collecte des données

L’¢tude a été menée sur la base d’une fiche d’enquéte individuelle, standardisée, préétablie a partir
de I’objectif fixé de I’étude, commune a tous les patients répondant aux critéres d’inclusion cités ci-
dessus.

Les données ont été recueillies par administration indirecte a partir des registres de 1’Unité
d’Hémostase et de dossiers colligés des patients hospitalisés, traitant des données
sociodémographiques (genre, age), d’antécédents personnels (comorbidités, hospitalisation, age de
diagnostic...), d’antécédents familiaux (consanguinité, maladies documentées, antécédents
hémorragiques), des caractéristiques clinico-biologiques des syndromes hémorragiques
(symptomatologie, types d’hémorragie, sites, circonstances de survenue, exploration de I’hémostase)
et leurs étiologies.

Analyse des données

Les données ont été analysées sur le logiciel SPSS.22. Les résultats ont été déclinés sous forme de
fréquences et pourcentages pour les variables qualitatives et sous forme de moyenne +/- écart-type
pour les variables quantitatives.

Les représentations graphiques de certains résultats ont été effectuées sur le logiciel Excel 2016.



Résultats

1. Caractéristiques sociodémographiques

Au total, nous avons colligé 82 patients, atteints de syndrome hémorragique. On note une
prédominance masculine avec un sex-ratio de 1,65 (513 /319).

L’4age moyen était de 5,90 + 4,88 ans avec des extrémes de 13 jours a 15 ans, dont 75% des patients
¢taient agés de moins 10 ans et un patient sur deux (50%) était agé de moins de 05 ans, avec une

tranche d’age majoritaire de 2 - 10 ans, soit un pourcentage de 43,90 %. (Figure 1)

Age (ans)™

Q1=12 Med=50 Q3=10

Min: 0,03 Max = 15

Figure 1 : Répartition des patients selon I’Age - 01 janvier 2022 - 01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

2. Caractéristiques cliniques

e Antécédents personnels et familiaux

Dans notre série, 4 (4,88%) patients présentaient des antécédents personnels, a savoir un syndrome
de Caroli, une cirrhose hépatique, une insuffisance rénale terminale et un accident vasculaire cérébral.
8 (9,80%) patients présentaient des antécédents familiaux de maladie hémorragique, dont
I’Hémophilie A, le Purpura Thrombopénique Immunologique (PTI), la Thrombasthénie de
Glanzmann (TG) dans la fratrie ; par ailleurs, nous avons observé un cas de Béta Thalassémie, de
maladie de Von Willebrand chez une mere (n=1), et un cas d’hémophilie chez un oncle maternel
(n=1). (Figure 2, Figure 3)

Présence d’antécédents
4,88%

@ Syndrome de Caroli

@ Cirrhose hépatique

O Accident vasculaire
cérébral

B Insuffisance rénale

terminale

Pas d’antécédents
95,12%

Figure 2 : Répartition des patients selon les antécédents médicaux personnels —
01 janvier 2022-01 mai 2023 - CHU Tizi Ouzou.
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Figure 3 : Répartition des patients selon les antécédents médicaux familiaux —
01 janvier 2022-01 mai 2023 - CHU Tizi Ouzou.

e Types et sites d’hémorragies
Sur le plan clinique, I’hémorragie muqueuse représentait le type d’hémorragies le plus fréquent avec

un pourcentage de 53,24% (n=74) puis I’hémorragie cutanée dans 38,12% des cas. (Tableau I)

Tableau I : Répartition des patients par types d’hémorragie - 01 janvier

2022-01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

Type de I’hémorragie Effectif (%)
Hémorragie cutanée ~ Ecchymose 34 (24,46)
(38,12%) Pétéchie 19 (13,66)
Bulles endobuccale 7 (5,04)

Gingivorragie 5(3,60)

Bulle endonasale 1(0,72)

Hémorragie muqueuse  Epistaxis 16 (11,51)
(53,24%) Hémoptysie 1(0,72)
Hématémese 19 (13,66)

Rectorragie 9 (6,47)

M¢énométrorragies 5(3,60)

Hématurie 8 (5,76)

Hémorragie post circoncision 3(2,15)

Hémorragie profonde Hémarthrose > (3.60)
Hématome 5(3,60)

8,64% .
( ) Hémorragie cérébrale

2 (1,44)




Les hémorragies se localisaient majoritairement au niveau de la sphére ORL et de I’appareil digestif

avec respectivement des pourcentages de 20,86% (n=29) et 20,14% (n=28). (Tableau II)

Tableau II : Répartition des patients par sites d’hémorragie - 01 janvier
2022-01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

Site de I’hémorragie Effectif(%)
Visage 3(2,16)
Tronc 12 (8,63)
Périnée 3(2,16)
Membres supérieurs 14 (10,07)
Membres inférieurs 22 (15,83)
Articulations 5(3,60)
Cérébral 2 (1,44)
Sphére ORL 29 (20,86)
Appareil uro-génital 13 (9,35)
Appareil digestif 28 (20,14)
Poumons 1(0,72)
Corps entier 7 (5,04)

e Circonstances de survenue

Dans plus de % des cas (87,80%), le syndrome hémorragique se manifestait de maniére spontanée.
Chez 10 (12,20%) cas, il était provoqué, déclenché suite a un geste chirurgical, une chute, un
traumatisme minime, un effort physique, ou un prélévement sanguin.

Par ailleurs, des épisodes hémorragiques antérieurs étaient rapportés chez 17 (20,70%) cas.



3. Etiologies des syndromes hémorragiques

L’étiologie était documentée chez 51 (62,20%) patients. Les troubles de I’hémostase primaire

¢taient les plus fréquents avec un pourcentage de 52,94% (n=27), comprenant principalement des

patients atteints du Purpura Thrombopénique Immunologique (PTI) dans 43,14% (n=22) des cas, et

les troubles de la coagulation avec un pourcentage de 25,49% (n=13). Les pathologies
gastroentérologiques étaient diagnostiquées chez 10 (19,61%) patients ;

Le syndrome hémorragique n’était pas documenté chez 31 (37,80%) cas. (Tableau III)

Tableau III : Répartition des syndromes hémorragiques selon les étiologies - 01 janvier 2022-

01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

Etiologies Effectif (%)
Documentés 51 (62,20)
Troubles de I’hémostase primaire 27 (52,94)
- Purpura Thrombopénique Immunologique (PTI) 22 (43,14)
- Purpura rhumatoide (PR) 2(3,92)
- Maladie de Von Willebrand (MVW) 2(3,92)
- Thrombasthénie de Glanzmann 1(1,96)
Troubles de la coagulation 13 (25,49)
- Hémophilie A 6 (11,76)
- Hémophilie B 1 (1,96)
- Déficit en Facteur VII 5(9,80)
- Déficit en Facteur XI 1(1,96)
Pathologies gastroentérologiques * 10 (19,61)
Hémopathie maligne (Leucémie myélomonocytaire juvénile) 1(1,96)
Non documentés 31 (37,80)

* (Esophagite, Rupture de varices cesophagiennes, Gastrite, Ulcére bulbaire, fissure anale



4. Profils clinicobiologiques des étiologies

Sur 82 cas colligés de syndrome hémorragique, 51 (62,20%) étaient documentés.

(Organigramme 1)

Syndrome hémorragique (n=51)

(Hémorragies cutanées, Hémorragies muqueuses, Hémorragies profondes)

Numération plaquettaire
(n=51)

TS

Thrombopénie
45,09% (n=23)

Neommale

54,91% (2=28)

g

!

Numération plaquettaire
et TP et TCA Nommaux
34,21% (o=13) *

Associée a d'autres Isolée
anomalies de 95,65% (n=22)
I'hémogramme
4,35% (n=1) l
v
Leucémie
myélomonocytaire
juveénile (n=1)

)

Dosage : VWF: RCo
VWF: Ag

'

Pathologies
gastroentérologiques (n=10)

Purpura rhumatoide (n=2)

Etude des fonctions
plaquettaires

:

Absence d’agrégation

plaquettaire avec tous
les agonsstes sauf la
ristocétine

!

Thrombasthénie de
Glanzmann (n=1)

TP : (n=30) Fibrinogéne
TCA : (n=49) (n=30)
A
TCA allongé isolé TP bas isolé Normal
20,41% (n=10) 10% (n=5) 100% (n=30)
Exploration de la Expl?ration~ -
Buif s la voie exogéne
voie endogéne
Déficit en FVII
(2=5)
Déficit en FIX :
—| Hémophilie B
10% (n=1)
Déficit en FXI
» 10% (n=1)
Hémophilie A
75% (n=6)
Déficit en FVIIT
y 80% (n=8)
Dosage VWF: RCo, VIWF: Ag

Maladie de Von Willebrand
259 (n=2)

* Rapporté au nombre de cas ayant une numération plaquettaire et un TP et un TCA documentés (n=38).

Organigramme 1 : Profils clinicobiologiques — 01 janvier 2022-01 mai 2023 — CHU Tizi-Ouzou

4.1 Troubles de I’hémostase primaire

e Purpura Thrombopénique Immunologique

Avec une nette prédominance masculine 77,27% (n=17) des cas, soit un sex-ratio de 3,4 (173 / 59),

1I’4ge moyen des patients était de 5,96 + 3,99 ans, dont 75% des cas étaient agés de moins de sept ans

et demi et un patient sur deux (50%) était agé de moins de cinq ans et demi. La tranche d’age

prédominante est celle de 2-10 ans (68,18 %) ; cliniquement, le PTI se manifestait sous forme

d’hémorragies cutanéomuqueuses multiples ;

Un patient sur deux (50 %) présentait une thrombopénie sévére (Plaquettes <10 000/uL). (Tableau

V)




Tableau IV : Profil clinicobiologique des patients atteints de Purpura
Thrombopénique Immunologique — 01 janvier 2022-01 mai 2023 -
CHU Tizi-Ouzou.

Effectif (%)

Genre 17 (77,27) 3/5(22,73) @
Sex-ratio = 3,4

Age Moyenne : 5,96 £ 3,99 ans

0-2 ans 3 (13,64)

2-10 ans 15 (68,18)

10-15 ans 4 (18,18)

Signes cliniques Ecchymose ; Pétéchie
Gingivorragie ; Bulles
endobuccales
Epistaxis ; Bulles endo nasales
Hématémeése ; Hématurie

Age de diagnostic 0-15ans

Taux de plaquettes

0-10 000/ uL. 11 (50,00)

10 000- 30 000/uL 8(36,36)

30 000- 100 000/uLL 2 (09,09)

100 000- 150 000/uLL 1 (04,55)

e Purpura rhumatoide
Pour le purpura rhumatoide (PR), 2 (3,92%) cas étaient rapportés, de genre masculin, agés
respectivement de 4 ans et 10 ans ; les deux présentaient des signes d’arthralgies et d’orchite ; ainsi

que des ecchymoses, et des pétéchies, avec un bilan d’hémostase normal. (Tableau V)



Tableau V : Profil clinicobiologique des patients atteints de Purpura
rhumatoide — 01 janvier 2022-01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

Patient 1 Patient 2
Age 10 ans 4 ans
Genre J 3
Signes cliniques révélateurs Arthralgies Arthralgies
Orchite Orchite
Signes cliniques hémorragiques Ecchymose Ecchymose
Pétéchie
Hématémese
Rectorragie
Age de diagnostic 10 ans 4 ans
Bilan d’hémostase Normal Normal

e Maladie de Von Willebrand

Concernant la maladie de Von Willebrand (MVW), 2 (3,92%) patientes étaient répertoriés, de genre

féminin, agées respectivement de 1 an et 3 ans et qui présentaient des épistaxis et des ecchymoses,

accompagnés d’un allongement du TCK, avec diminution de l'activité cofacteur de la ristocétine du

facteur Willebrand (VWEF: RCo) et du facteur Willebrand-antigene (VWEF: Ag) et du facteur VIII : C.

(Tableau VI)

Tableau VI : Profil clinicobiologique des patients atteints de la Maladie
de Von Willebrand - 01 janvier 2022-01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

Patient 1 Patient 2
MVW Type 3 MVW Type 1
Age 1 an 3 ans
Genre Q Q
Signes cliniques Epistaxis Ecchymose
Gingivorragie Hémoptysie
Age de diagnostic I an 3 ans
TCA ou TCK Allongé Allongé
VWEF:RCo* 14 % <14 %
VWF:Ag* <1% 20 %
FVIII C* 1% 32 %
VWEF:RCo / VWEF: Ag 14 0,7

* Normes : VWF:RCo : 70-150 %

VWF:Ag : 50-150 %

FVIII :C : 60-150 %



e Thrombasthénie de Glanzmann

Un cas (n=1) de Thrombasthénie de Glanzmann (TG) était rapporté, de genre féminin, agé¢ de 12 ans,
diagnostiqué a I’age de 4 ans, avec un antécédent familial de Thrombasthénie de Glanzmann (sceur) ;
Elle présentait des signes cliniques hémorragiques (épistaxis, gingivorragie, hématémese) et une
exploration biologique objectivant un taux de plaquettes normal (PLQ=210 000/uL) et une absence
d’agrégation plaquettaire avec tous les agonistes (ADP, collagéne et acide arachidonique) sauf la
ristocétine. (Tableau VII)

Tableau VII : Profil clinicobiologique de la patiente atteinte de
Thrombasthénie de Glanzmann — 01 janvier 2022-01 mai 2023 - CHU

Tizi-Ouzou.
Patient

Age 12 ans

Genre Q

Antécédents de maladie hémorragique Sceur : Thrombasthénie de
Glanzmann

Signes cliniques Epistaxis
Gingivorragie
Hématémese

Age de diagnostic 4 ans

Taux de plaquettes 210 000/uL

Etude des fonctions plaquettaires

Absence d’agrégation avec tous

les agonistes sauf la ristocétine

4.2 Troubles de la coagulation

e Hémophilie A

Six patients (n=6) (11,76 %) présentant une hémophilie A sévére étaient retrouvés dans notre série ;
tous de genre masculin. L’age de diagnostic était < 1 an ; ils présentaient des signes hémorragiques
(ecchymoses, hématomes, hémarthroses, et une hémorragie post circoncision), et dont 3 (50%)
présentaient des antécédents familiaux d’hémophilie A (fratrie). L ensemble des patients avaient un
TCA allongg et un taux de facteur VIII bas (< 1 %) ; 3 (50 %) patients avaient des ACC positifs vs 1
(16,66 %) patient aux ACC négatifs. (Tableau VIII)
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Tableau VIII : Profil clinicobiologique des patients atteints d’hémophilie A — 01 janvier 2022- 01 mai 2023-

CHU Tizi-Ouzou.

Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient 4 Patient 5 Patient 6
Age 1 an 2 ans 9 mois 12 ans 22 jours 14 ans
Genre 3 3 3 3 s} 3
Antécédents de la ? Frere : Frere : Frere : ? ?
maladie Hémophile A Hémophile A Hémophile A
hémorragique *
Signes cliniques Ecchymose Hématome Ecchymose =~ Hématome Hémorragie Hémarthrose

Hématome Hémarthrose post

circoncision

Age de diagnostic 1 an Naissance 9 mois 1 an 22 jours 1 an
TCA ou TCK Allongg¢ Allonggé Allonggé Allonggé Allongé Allongé
Facteur VII[** <1% <1% <1% <1% <1% <1%
ACC *** Positif Positif ? Positif ? Négatif

* familiaux

** Normes : FVIII : 60-150 %

e Hémophilie B

*** Anticoagulants circulants

Il s’agissait d’un (1) patient, de genre masculin, 4gé de 8 ans, atteint d’hémophilie B sévére,

diagnostiqué a 1’age de 06 mois, et présentait une hémarthrose, avec un TCA allongé et un taux de

facteur IX bas <1%. (Tableau IX)

Tableau IX : Profil clinicobiologique du patient atteint d’hémophilie B

- 01 janvier 2022-01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

Patient
Age 8 ans
Genre 3
Age de diagnostic 06 mois
Signes cliniques Hémarthrose
TCA ou TCK Allongé
Facteur IX* <1%
ACC** Négatif

* Normes : Facteur IX : 60-150 %

** Anticoagulants circulants
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e Déficit en facteur VII et déficit en facteur XI

Il s’agissait de 05 (9,80%) patients (23 / 39Q) atteints d’un déficit en facteur VII, avec un 4ge moyen
de 8,85 £4,61 ans et qui présentaient des signes hémorragiques (hémarthrose, épistaxis, rectorragie),
avec un TP bas et TCA normal, le taux de facteur VII était bas pour I’ensemble des patients.

Par ailleurs, un cas de déficit en facteur XI était répertorié ; il s’agissait d’une fillette agée de 10
ans, présentant des signes cliniques types rectorragie et hématurie, avec un TP normal et un TCA

allongé, ainsi qu’un taux de facteur XI bas. (Tableau X)

Tableau X : Profil clinicobiologique des patients atteints de déficit en facteur VII et déficit en facteur
XI - 01 janvier 2022-01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

Déficit Déficit
Facteur VII Facteur XI
Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient 4 Patient 5 Patient
Age 11 ans 5 mois 11 ans 14 ans 8 ans 10 ans
Genre Q 3 ¢ 3 ? ?
Signes cliniques Hémarthrose Rectorragie Hémarthrose  Epistaxis ~ Epistaxis | Rectorragie
Hématurie
Age de diagnostic 1 an 5 mois ? ? ? ?
TP Bas Bas Bas Bas Bas Normal
TCA Normal Normal Normal Normal Normal Allongé
Facteur VII* 23 % 24 % 55 % 50 % 25% -
Facteur XI* - - - - - 24%
* Normes : Facteur VII : 70-140 % Facteur XI : 60-150 %

4.3 Pathologies gastroentérologiques
L’age moyen des patients atteints d’une pathologie gastroentérologique était de 5,09 = 4,20 ans.

L’cesophagite (30%) et la gastrite (30%) représentaient les principales pathologies
gastroentérologiques, suivies de ruptures des varices cesophagiennes (20%), d’ulcere bulbaire (10%)

et de fissure anale (10%). (Tableau XI)
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Tableau XI : Profil clinicobiologique des patients atteints d’une pathologie gastroentérologique -
01 janvier 2022-01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

Effectif Age Genre Antécédents Symptomatologie
(Esophagite 3 l11ans 3 - Hématémeése
3 ans 3 - Hématémeése
2 ans 3 - Hématémeése
Rupture des 6 mois Q Syndrome Hématémese
varices 2 de Caroli
cesophagiennes
4 ans Q Cirrhose hépatique = Hématémese dans un
contexte fébrile
Gastrite 3 5 ans 3 - Hématémeése
7 ans 3 - Hématémeése
14 ans Q Insuffisance rénale ~ Hématémese
terminale Rectorragie
Hypertension
Ulceére bulbaire 1 4 ans Q - Hématémese
Fissure anale 1 5 mois Q - Rectorragie
Hématémese

* Bilan de ’hémostase : non perturbé

* Anémie : reflétant la gravité du saignement

4.4 Hémopathie maligne : Leucémie Myélomonocytaire Juvénile

Il s’agissait d’un patient, de genre masculin, agé de 29 mois, avec un syndrome tumoral

(Hépatomégalie, splénomégalie, adénopathies) et des signes cliniques hémorragiques (Hématome,

pétéchies, bulles endobuccales), présentant une thrombopénie sévére (taux de plaquettes : 5000/ uL)

et une Anémie (taux d’hémoglobine a 8,5g/dl). (Tableau XII)

Tableau XII : Profil clinicobiologique du patient atteint de Leucémie
Myélomonocytaire Juvénile — 01 janvier 2022-01 mai 2023 - CHU Tizi-Ouzou.

Patient

Age 29 mois

Genre 3

Symptomatologie Hématome, pétéchies, bulles
endobuccales
Hépatomégalie, splénomégalie,
adénopathie

Age de diagnostic 29 mois

Taux de plaquettes 5000/uL

Taux d’hémoglobine 8,5¢g/dl
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Discussion

Nous rapportons une série de 82 patients agés de 0 a 15 ans, adressés a 1’Unité d’Hémostase du
Laboratoire d’Hémobiologie et/ou hospitalisés au Service Pédiatrie du Centre hospitalo-universitaire
Nedir Mohamed de Tizi-Ouzou, tous pour syndrome hémorragique ; dont 51 (62,20%) étaient
documentés. On note une nette prédominance masculine avec un pourcentage de 62, 20% (n=51), et
un sex-ratio de 1,65. Cela est due au fait que 60,78 % des étiologies du syndrome hémorragique dans

notre population sont a prédominance masculine (PTI, PR, Hémophilie).

L’age moyen des patients était de 5,90 + 4,88 ans, avec des extrémes allant de 13 jours a 15 ans, avec
une tranche d’age majoritaire de 2 - 10 ans, soit un taux de 43,90%. Selon de nombreuses études,
I’apparition des signes hémorragiques a un age précoce oriente vers un déficit constitutionnel parfois
sévere telles que la maladie de Von Willebrand et I'hémophilie, qui peuvent étre diagnostiquées des
la petite enfance. La survenue a un age plus tardif oriente vers un trouble modéré de 1’hémostase ou

une pathologie acquise (4).

1. Trouble de I’hémostase primaire

¢ Purpura Thrombopénique Immunologique (PTI)

Dans notre série, le PTI représentait la pathologie la plus fréquente avec un pourcentage de 43,14%
(n=22) des étiologies documentées ; dans le monde ; il constitue la maladie hémorragique la plus
fréquente chez 1’enfant avec une incidence (5/100 000 enfants/an) (5).

Concernant le genre de nos patients, nous observons une nette prédominance masculine, les garcons
représentaient 77,27% des cas avec un sex ratio de 3,4, similaire a 1’étude faite en 2016 en Algérie
(Tlemcen) par Dr Kounti et Dr Messaoudi a propos de 40 enfants atteints du PTI (5). L’age moyen
de nos patients €tait de 5,96 + 3,99 ans et un patient sur deux (50%) ¢€tait ag¢ de moins 5,5 ans avec
une tranche d’dge majoritaire entre 2 et 10 ans. Ce qui en accord avec I’étude de Dr Bolton-Maggs
établie au Royal Liverpool Hospital en 2000 a propos du PTI chez I’enfant, ou lI'dge des enfants
atteints de PTI était compris entre 2 ans et 10 ans (6).

Des signes cliniques cutanéomuqueux (ecchymoses, pétéchies, gingivorragies, bulles endobuccales,
¢épistaxis, bulles endonasales, hématémeses et hématurie) étaient observés chez nos patients. Cela est
similaire a ce qui a été rapporté dans la littérature, ou le PTI a affecté a la fois la peau et les muqueuses
(7).

Sur le plan biologique, 50 % de nos patients présentaient une thrombopénie sévere (plaquettes

<10000/uL), ce qui correspond aux résultats obtenus dans une étude réalisée par L. Sfaihi et al en
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2014 dans le Sud Tunisien concernant 140 enfant atteint du PTL, ou un peu plus que la moitié¢ des

patients (53%) avaient un taux de plaquettes inférieur a 10 000/ pL (8).

e Purpura rhumatoide

Le PR constitue la vascularite la plus commune de 1’enfant. Son incidence est évaluée a
14-22/100 000 enfants en Europe (9).

Nos deux patients atteints de PR étaient du genre masculin, agés de 4 et 10 ans. Conformément aux
données de la littérature ; en effet environ 90 % des cas de PR surviennent chez des enfants agés de
2a10ans (9).

Les deux patients présentaient des signes cliniques révélateurs similaires, tels que des arthralgies et
une orchite, qui sont des symptdmes rapportés par plusieurs études a propos du PR, dans lesquelles
I’atteinte articulaire était rapportée a une fréquence de 70 a 92 % (10-12), et I’atteinte testiculaire a
5,7 %(13). Nos patients présentaient un syndrome cutané fait d’ecchymoses et pétéchies. Ces
manifestations cutanées sont constamment rapportées dans le PR avec une fréquence de 95 a 100 %
(10,14,15). Un (1) des patients a fait une hématémese et des rectorragies, ces manifestations sont un
signe de complication et ne sont rapportées dans la littérature que dans 3 a 20 % des cas (10,12,13).

L’exploration biologique n’a révélé aucune perturbation.

e Maladie de Von Willebrand
La maladie de Von Willebrand est le trouble de crase héréditaire le plus courant survenant dans
environ 1% de la population, de transmission autosomique dominante, dans lequel le facteur de Von
Willebrand (FVW) est déficient quantitativement ou qualitativement définissant 3 types (16).
Dans notre étude, nous avons deux patients atteints de la maladie, un de type 3 et [’autre de type 1 ;
les deux étaient de genre féminin, agées respectivement de 1 an et 3 ans. L’une des deux patientes
présentait un antécédent familial de la maladie : la mere atteinte de la méme maladie (type 1).
Elles présentaient une clinique faite principalement de saignements muqueux (épistaxis,
gingivorragie, hémoptysie) et des ecchymoses. Selon la littérature, la symptomatologie hémorragique
la plus rencontrée dans la maladie de Von Willebrand serait la survenue d’ecchymose (51,9%),
d’épistaxis (49,4%), et de saignement de la cavité buccale (35,3%) (17).
Sur le plan biologique, le bilan de ’hémostase de nos patientes révele un allongement du TCA et une
diminution de VWF: RCo (<14 %), avec un déficit sévere du VWF: Ag (1 %) chez la patiente de type
3, et modéré chez celle avec le type 1. A titre indicatif, I’étude du Pr Benlaldj (2017) sur le diagnostic
de la maladie de Von Willebrand en Algérie, a rapporté un TCA allongé chez 46 % de ses patients
(18).
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Par ailleurs, on observe une diminution paralléle du facteur VIII, corrélée au taux de VWF :Ag dans
notre série. D’apres les données de la littérature, le taux du Facteur VIII coagulant (FVIII : C) diminue
avec le taux de VWF : Ag, tout en restant généralement un peu plus €élevé, voire normal chez certains

patients (19).

e La Thrombasthénie de Glanzmann

La Thrombasthénie de Glanzmann (TG) est un trouble hémorragique héréditaire rare, transmis par un
mode autosomique récessif (20), son incidence est trés faible et estimée a 1/1.000.000 naissances
(21,22). Le seul cas de notre série est une fille issue d’un mariage consanguin, avec antécédent
familial de la maladie de TG (sceur). Une ¢étude menée au Laboratoire Central d’Hématologie du
centre hospitalier Ibn Sina de Rabat au Maroc de mars 2011 a mars 2013 sur 11 patients agés de 1 a
15 ans atteints de la Thrombasthénie de Glanzmann, a révélé que la majorité de ces malades étaient
issus de mariage consanguins (54,5%) et parmi les 11 patients 5 ( 45,45%) possédaient des
antécédents hémorragiques familiaux (23).

Notre patient présentait une épistaxis, une gingivorragie et une hématémese ; ce qui est identique aux
résultats trouvés dans 1’étude sus-citée ou le syndrome hémorragique était principalement
cutanéomuqueux.

Sur le plan biologique, notre patient présentait un taux de plaquettes normal de 210 000 pL, avec une
agrégation plaquettaire nulle avec tous les agonistes (ADP, collagéne et acide arachidonique) sauf la
ristocétine. Ces résultats rejoignent les données d'une étude menée en Tunisie par F.Safi et al en 2019

a propos de 9 enfants atteints de la TG (24).

2. Troubles de la coagulation
e Hémophilie

L’hémophilie est une maladie hémorragique constitutionnelle a transmission récessive liée au genre
résultant d’un déficit en facteur VIII (hémophilie A) ou en facteur IX (hémophilie B)(25).

Dans notre population, nous identifions 6 cas (11,76%) d'hémophilie A et 1 (1,96%) cas d'hémophilie
B, tous étant des individus de genre masculin. Parmi les patients atteints d'hémophilie A, 3 (50%)
d'entre eux avaient un frére hémophile, tandis que le patient atteint d'hémophilie B n'avait pas
d'antécédents familiaux de la maladie.

Les patients atteints d'hémophilie A présentaient principalement des signes hémorragiques
(hématomes, hémarthroses et ecchymoses), tandis que le patient atteint d'hémophilie B présentait

uniquement des hémarthroses.
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Conformément a ce qui a été décrit dans la littérature, I’hémophilie A est beaucoup plus fréquente
(80%) que I’hémophilie B (20 %), et il n’y a pas de différence établie dans 1’expression clinique entre
hémophilie A ou B, bien que certains auteurs estiment que le risque hémorragique serait moindre dans
I’hémophilie B. De plus, seuls les sujets males en sont atteints sauf exception (26). L’absence
d’antécédent dans la famille est une situation fréquente lors du diagnostic d’un nouveau cas
d’hémophilie. Les formes sporadiques d’hémophilie représentent prés de 60 % des nouveaux
diagnostics (27,28).

Il en est de méme pour la symptomatologie qui est essentiellement faite d’hémarthroses, d’hématomes
et d’ecchymoses, dans les formes séveres (4).

Sur le plan biologique, nous observons un allongement du TCA pour les deux types d'hémophilie
avec un taux de facteurs anti-hémophiliques inférieur a 1% (hémophiles séveres).

Similaire aux données de la littérature, ou la gravite du syndrome hémorragique est corrélée au taux
du facteur. Le risque d’apparition d’un allo anticorps neutralisant existe dans les deux types
d’hémophilie, quelle que soit la sévérité (27,28).

La recherche des anticoagulants circulants se révélait positive chez 3 de nos 6 patients diagnostiqués
hémophile A. Tous nos patients étaient des hémophiles séveres et étaient diagnostiqués a un age
précoce (< 1 an ) ; ce qui rejoint les résultats de 1’étude réalisée en France par H.Chambost et al en
2002 a propos de 1’age de diagnostic de I’hémophilie chez 599 enfants, qui ont montré un age médian

de 5,8 mois en cas d’hémophilie sévere (29).

e Déficits VII

Le déficit en facteur VII est un déficit rare, dont la prévalence est estimée a 1/1.000.000 (30). Cinq
patients (5) dans notre série présentaient un déficit en facteur VII avec un age moyen de 8,85 ans +
4,61 ans. Les signes cliniques les plus fréquents étaient I’épistaxis et I’hémarthrose. Comme décrit
dans la littérature ; le déficit peut se révéler des la période néonatale, durant 1'enfance ou a la puberté
(31), avec une symptomatologie variée (€pistaxis, hémarthrose) (32).

Le déficit en facteur VII est suspecté devant la combinaison d'un TP bas et d'un TCA normal (33,34).
Le dosage du facteur VII constitue le moyen de ce dépistage (31). Tous les patients de notre série
présentaient ce méme profil biologique, avec différents taux bas en facteur VII. On remarque chez
nos patients une variabilité des signes hémorragiques ne correspondant pas toujours au taux du facteur
VII. Selon la littérature, la corrélation entre le degré du déficit et la sévérité du saignement n'est pas

prouvée (30,33).
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o Déficit XI

Le déficit en facteur XI appelé aussi maladie de Rosenthal ou hémophilie C, est une maladie
hémorragique rare (35).

Notre patiente de genre féminin, agée de 10 ans, présentait des rectorragies et une hématurie. Selon
la littérature, les manifestations cliniques du déficit en facteur XI se résument essentiellement a des
saignements, plus couramment des épistaxis et des ecchymoses. Les hémorragies gastro-intestinales,
hématurie sont beaucoup moins fréquentes (36). Sur le plan biologique, notre patiente présentait un
TCA allongg¢ avec un taux de facteur XI de 24% (déficit modéré). D’aprées la littérature, le diagnostic
biologique repose sur I'allongement du TCA et un taux abaiss¢ de facteur XI ; le déficit est considéré

comme modéré pour des taux compris entre 15 et 50 % (37).

3. Pathologies gastroentérologiques

Les hémorragies digestives (HD) de 1’enfant sont fréquentes et constituent toujours un signe d’alarme
lorsque leur cause n’est pas clairement identifiée (38). L’4ge moyen de nos patients présentant une
pathologie gastroentérologique a I’origine du syndrome hémorragique est de 5,09 = 4,20 ans avec un
sex ratio de 1, contrairement a 1’étude effectuée au CHU Hassan a Fés a propos de 276 cas, ou 1’age
moyen était de 11 ans avec une légére prédominance masculine (58%) (39), cette différence peut
s’expliquer par la différence de la taille de I’échantillon.

La présence d’antécédents permet d’orienter le diagnostic étiologique. Dans notre série, 2 patients
(20%) présentaient une rupture de varices cesophagiennes, I’un avec un antécédent de syndrome de
Caroli et I’autre de cytolyse hépatique. Comme décrit dans la littérature, le syndrome de Caroli et la
cytolyse hépatique peuvent €tre responsables d’une hypertension portale (40,41), et par conséquent,
peuvent causer une rupture des varices cesophagiennes (42).

Sur le plan biologique, tous nos patients présentaient un bilan d’hémostase normal, du fait que la
perturbation soit d’ordre mécanique, avec une anémie qui est un retentissement du syndrome

hémorragique.

4. Leucémie myélomonocytaire juvénile

La Leucémie myélomonocytaire juvénile (LMMJ) est une forme rare d'hémopathie qui représente
environ 2 a 3% des cas de leucémie chez les enfants (43,44). Le seul cas de LMMJ recensé dans notre
étude, concernait un enfant de genre masculin, 4gé de 29 mois. Ce qui concorde aux données
retrouvées dans la littérature ou cette maladie affecte principalement les jeunes enfants, avec 75% des

cas se produisant avant I'age de 3 ans (43,44).
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Cliniquement, notre patient présentait des signes hémorragiques (hématomes, pétéchies et bulles
endobuccales), ainsi qu'une hépatomégalie, une splénomégalie et une adénopathie. Ces mémes signes
cliniques ont été rapportés dans 1’étude d'Azma et al en 2009, a propos de 3 enfants atteints de LMMJ,
et dans la série de Sethi et al en 2013, concernant une fille de 9 mois atteinte de LMMJ (43,45), ainsi
que dans une étude réalisée en Tunisie portant sur 3 cas de LMM]J (46).

Du point de vue biologique, notre patient présentait une anémie et une thrombopénie sévere. Dans
I’analyse rétrospective portant sur 110 enfants atteints de la LMMJ menée par Niemeyer et al, une
anémie était présente chez 83% des patients, et une thrombopénie sévere était présente chez 17% des

patients (47), ce qui est en accord avec nos propres résultats.

Limites de I’étude

La durée de I’étude est insuffisante pour assurer une complétude des données : ce qui a induit des
biais ; essenticllement le biais d’information : des syndromes hémorragiques n’avaient pas été
documentés ou exclus de 1’étude en raison de la non disponibilit¢ des données sur les fiches de
prélévements du laboratoire d’Hémostase et ou les dossiers d’hospitalisation, réduisant ainsi la taille
de la série. C’est un biais pouvant entrainer une distorsion de 1’estimation, soit une sous-estimation

de variables d’intérét (paramétres étudiés) voire leur absence.

Conclusion

Tout syndrome hémorragique doit faire rechercher une pathologie acquise ou constitutionnelle de
I’hémostase. L'identification précoce des symptomes est essentielle pour éviter les complications
potentielles telles que les hémorragies séveres. La diversité des étiologies du syndrome hémorragique
chez l'enfant rend le diagnostic complexe. Il nécessite souvent une approche multidisciplinaire
(collaboration entre cliniciens et pharmaciens ou médecins biologistes), ’association d’une
symptomatologie hémorragique a une exploration biologique est indispensable a 1’établissement
correct d’un diagnostic étiologique et par conséquent le choix de la prise en charge, garantissant ainsi

de meilleures perspectives pour les enfants touchés.
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