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1) INTRODUCTION :




La thrombopénie néonatale se définit par un chiffre de plaquettes inférieur
a 150000 éléments/mm3. Ce chiffre doit €tre controlé par un frottis
sanguin pour ¢liminer une fausse thrombopénie lie a 1’agglutination des
plaquettes sur tube de prélevement a ’EDTA. Elle Touche 20 a 35% des
nouveau-nés hospitalisés en Unité de soins intensifs. L’allo-immunisation
foeto-maternelle plaquettaire est une étiologie redoutable qui peut
entrainer des thrombopénies séveéres et précoces pouvant se manifester
durant la période foetale. Le principal risque est représenté par les
hémorragies cérébro-méningées particulicrement néfastes durant Ia
période feetale et néonatale [1].

II) MECANISMES :

1) Thrombopénies centrales:

La diminution de la mégacaryopoi¢se constitue le mécanisme
prédominant dans 75% des cas [2]. Elle peut étre d’origine congénitale ou
secondaire a une hypoxie feetale par insuffisance placentaire ou enfin li¢e
a un syndrome d’activation macrophagique. Ce dernier correspond a une
prolifération et activation bénigne des macrophages dans la moelle en
réponse a un orage cytokinique avec diminution de la syntheése des autres
lignées [3].

2) Thrombopénies Périphériques:

Les thrombopénies périphériques se voient dans 25% des cas.
Le mécanisme incriminé peut €tre une destruction périphérique des
plaquettes li¢ a un conflit immunologique, un syndrome de consommation
périphérique des plaquettes localisé ou généralis¢, et enfin un phénomene
de séquestration splénique.

3) Mécanismes combinés :

Dans certaines situations, on peut avoir une association des deux
mécanismes central et périphérique.

II1) DEMARCHE DIAGNOSTIQUE :

L’intérét d’avoir une démarche diagnostique précise est d’évaluer
I’importance de la thrombopénie pour instaurer un traitement urgent et de
déterminer son origine pour démarrer un traitement spécifique.

1) Antécédents maternels :
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On recherchera une consanguinité parentale, la présence de pathologie
hématologique familiale, de maladie auto-immune, ou de maladie
infecticuse transmissible. Concernant les antécédents obstétricaux, il
faudra préciser le déroulement de la grossesse actuelle y compris le type
de meédicaments recus, le résultat des sérologies maternelles
(toxoplasmose, rubéole, syphilis, cytomégalovirus), la présence ou non
de thrombopénie maternelle, de méme que le déroulement des grossesses
antérieures a savoir le nombre d’enfants vivants et de décés néonataux.

2) Contexte clinique:

Il faudra identifier certaines situations cliniques a risque tel que la
prématurité, I’asphyxie périnatale ou un contexte d’infection materno-
feetale avec anamnese infectieuse positive et des signes cliniques de
sepsis. Dans d’autres cas, on aura un bébé a terme sans Antécédents
particuliers.

3) Examen clinique:

L’examen clinique aura pour but d’¢liminer d’abord une détresse vitale
respiratoire, hémodynamique, et neurologique avant d’étre orienté vers
la recherche de signes spécifiques. On recherchera des manifestations
hémorragiques cutanéo-muqueuses tel qu’un purpura pétéchial ou
ecchymotique, une hémorragie orificielle ou viscérale profonde. On
notera la présence de dysmorphie faciale et des membres, une agénésie
du radius, un hémangiome, un retard de croissance intra-utérin, une
microcéphalie, et une hépato-splénomégalie.

4) Examens complémentaires:

Le bilan initial comporte une numération formule sanguine (NFS) du
bébé et de la mere, un frottis sanguin, un Bilan d’hémostase, un Temps
de saignement, une CRP, le VPM (volume plaquettaire moyen), et le
pourcentage en plaquettes réticulées (%RP). Ces plaquettes réticulées
sont I’équivalents des réticulocytes de la lignée rouge qui sont
nouvellement synthétisées par la moelle et riches en ARN ce qui permet
de les détecter par cytométrie en flux [4]. Le VPM et le %RP sont 2
indicateurs qui permettent de déterminer le mécanisme de la
thrombopénie ce qui permet dans certaines situations d’éviter le recours

au my¢logramme pour confirmer une thrombopénie centrale. Ainsi, en
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V)

cas de thrombopénie centrale, le VPM est normal (7.5-9.5 fL) et le
%RP est diminu¢ (< 2%). Alors qu’en cas de thrombopénie
périphérique, le VPM est augmenté (> 10-12 fL) et le %RP  est
¢galement augmenté (> 10%) (tableau I).L’échographie trans-
fontanellaire (ETF) et le fond d’ceil font partis du bilan systématique en
cas de saignement actif ou devant un taux de plaquettes inférieur a
50000 éléments/mms. Enfin, d’autres examens sont indiqués selon le
contexte. Par exemple en cas d’allo-immunisation plaquettaire, on
demandera le Génotype/Phénotype plaquettaire des deux parents et du
bébé et le dosage des Allo-anticorps Anti-plaquettes chez la mere et le
bébé. Dans un contexte infectieux ou d’embryo-foetopathie, on
demandera des Hémocultures, un bilan infectieux complet, et les
TORCH titres (toxoplasmose, rubéole, cytomégalovirus, herpes).

DIAGNOSTIQUE ETIOLOGIE :

1) Classification selon le délai d’apparition :

En période feetale,’allo-Immunisation foeto-maternelle plaquettaire
est la principale étiologie des thrombopénies feetales. D’autres étiologies
sont a considérer tel que la thrombopénie auto-immune, les TORCH
infections, et les anomalies chromosomiques et génétiques. Nous
citerons les trisomies 13, 18, 21, le syndrome de Turner, le syndrome
de Noonan, le syndrome d’Alport, le syndrome de Wiskott Aldrich, le
syndrome thrombopénie-aplasie radiale (TAR) dont 90% des malades
présentent durant les 4 premiers mois de vie des hémorragies gastro-
intestinales et cérébrales, et I'amégacaryocytose congénitale secondaire
a une anomalie du récepteur de la thrombopoiétine [5-12].
Avant 72h de vie, les étiologies prédominantes sont la pré-éclampsie,
I’hématome rétro-placentaire, le retard de croissance intra-utérin, le
Diabeéte, les thromboses vasculaires, et plus rarement le Chorio-angiome
placentaire. Ces étiologies entrainent par le biais de D’insuffisance
placentaire des thrombopénies modérées spontanément résolutives. On
citera aussi 1’asphyxie périnatale, 1’infection materno-foetale (IMF), les
TORCH infections, la thrombopénie auto-immune, 1’allo-Immunisation
foeto-maternelle,et les ¢tiologies congénitales [2,9].

Apres 72h de vie, on retrouve surtout le sepsis, la coagulation intra-



2)

V)

vasculaire disséminée (CIVD), et I’entérocolite-ulcéronécrosante (ECN)
qui sont responsables de thrombopénies sévéres et prolongées [2,9].

Orientation selon le terme :

Chez le Nouveau-Né a terme, on pensera a ’allo-Immunisation foeto-
maternelle ou a la thrombopénie auto-immune.
Chez le Prématuré, la thrombopénie précoce est expliquée par
I’insuffisance placentaire et I’hypoxie feetale ce qui entraine la diminution
de la masse mégacaryocytaire.

En cas de thrombopénie tardive, on recherchera une IMF, un sepsis,

une CIVD ou une E.C.N.

PRINCIPALES ETIOLOGIES :

A) Thrombopénie néonatale en relation avec une pathologie
maternelle :

1) Thrombopénie auto-immune

On recherchera des antécédents évocateurs d’histoire familiale de maladie
auto-immune, de consanguinité. Il faut s’assurer de 1’absence de prise
médicamenteuse et de 1’absence de contexte infectieux. Il est important de
rechercher chez la mere une maladie auto-immune associée tel un lupus
ou une polyarthrite rhumatoide en faisant un bilan immunologique
complet comportant les facteurs anti-nucléaires, les anti-DNA natifs, le
facteur rhumatoide. Une situation particuliére est représentée par le
purpura thrombopénique auto-immun (PTAI) .Le risque de thrombopénie
néonatale concerne 15-30 % des nouveau-nés de mere ayant des
antécédents de thrombopénie auto-immune et le risque de forme sévere
est évalué¢ a 5-10% . La principale complication est représenté par
I’hémorragie intracranienne surtout lors du passage de la filiere génitale
au moment de I'accouchement [13,14]. Le mécanisme est expliqué par le
passage trans-placentaire des auto-anticorps maternels de type IgG ce qui
provoque une thrombopénie chez le foetus. Ces auto-anticorps peuvent
persister dans le sérum maternel au long cours, a distance de la guérison
du PTAIL Il est donc nécessaire de considérer a risque toute grossesse
survenant chez une femme aux antécédents de PTAIL De la méme fagon,
il est important de rechercher par l'interrogatoire cet antécédent chez toute
femme enceinte en dehors méme de toute anomalie de la numération
plaquettaire [15]. Ces auto-anticorps sont également présents dans le lait
maternel ce qui contre-indique D’allaitement maternel en cas de PTAI
chez la mére [16]. Le test de confirmation est le MAIPA (monoclonal
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antibody immobilized platelet antigen) test qui recherche la présence
d’auto-anticorps anti-glycoprotéine de membrane plaquettaire chez la
mere et le nouveau-né. Le traitement comporte en premier
I’administration des immunoglobulines intraveineuses a raison d’1g/kg/j
pendant 2 jours [17]. L’association aux corticoides peut avoir un effet
bénéfique [18]. Enfin, la transfusion de plaquettes est indiquée en cas de
thrombopénie sévere. L’évolution de la thrombopénie se fait
généralement vers la guérison sous traitement [15].

2) Thrombopénie gestationnelle :

L’incidence est de 10 a 20% des femmes enceintes survenant entre le 5™
et le 8™ mois de grossesse. Le mécanisme est mal connu. Il peut
s'expliquer par I'hémodilution notée au cours de la grossesse en dehors de
toute pathologie maternelle. Elle nécessite une surveillance méme si le
risque de thrombopénie néonatale est exceptionnel car le risque de
récurrence est possible lors d'une grossesse ultérieure [15,19].

3) Pré-éclampsie et HELLP Syndrome

Les pathologies réno-vasculaires, hypertensives, s'intégrant ou non dans le
cadre d'une pré-éclampsie font ¢€galement courir un risque de
thrombopénie néonatale. Cette derniére a pu étre décrite chez 9,2 % des
nouveau-nés de meres présentant une hypertension artérielle (HTA)
gravidique contre 2,2 % des nouveau-nés de méres normotendues et ceci
d'autant plus fréquemment que l'enfant est prématuré et hypotrophique.
En cas de HELLP syndrome, la thrombopénie maternelle peut entrainer
de facon inconstante une thrombopénie néonatale dont le mécanisme reste
mal connu [15,20].

4) Retard de croissance intra-utérin :

L'incidence de la thrombopénie néonatale est six a vingt fois plus élevée
chez les nouveau-nés hypotrophiques que chez les eutrophiques [21].
Les mécanismes sont multiples (périphériques, centraux et mixtes) et
souvent intriqués. L'hypothése d'une déviation de I'hématopoicse au profit
de la lignée rouge et aux dépens des deux autres lignées, expliquerait la
polyglobulie, la leuconeutropénie et la thrombopénie observées chez le
nouveau-né hypotrophique. Cependant, dans 25 a 67 % des cas, la
thrombopénie est dite idiopathique. L'HTA gravidique et l'asphyxie
périnatale sont des facteurs de risques supplémentaires de thrombopénie
néonatale. La thrombopénie est modérée le plus souvent et évolue
spontanément de fagon favorable en huit a dix jours [22,23].
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5) Thrombopénies médicamenteuses :

Le mécanisme est principalement immuno-allergique. La prise du
médicament ou son métabolite par la mére forme en se liant a une
protéine une structure antigénique responsable de la synthése d'auto-
anticorps qui passent la barriére placentaire et entrainent ainsi une
thrombopénie chez la mere et le bébé. La prise médicamenteuse
sensibilisante peut étre ancienne ou récente mais I'éviction du médicament
doit étre définitive du fait de la persistance au long cours de cette
sensibilité. Les principaux agents sont les pénicillines, la méthyldopa, le
valproate de sodium, I’héparine, les thiazidiques, les barbituriques, le
rimifon, le diamox, les sulfamides, les quinines, les digitaliques, les
glycopeptides [14,15].

B)_ Thrombopénie néonatale sans relation avec une
pathologie maternelle :

1) Allo-immunisation Foeto-maternelle

Elle se deéfinit par une destruction des plaquettes foetales par les 1gG
maternelles suite 4 un conflit immunologique. C’est la 1% cause des
hémorragies cérébrales en période périnatale. Son incidence est de
1/800-1000 [4,6,24]. Le mécanisme est expliqué par I’immunisation de la
mere contre les antigénes plaquettaires foetaux hérités du pere. Deux
systtmes  antigéniques sont impliqués dans ce phénomene
d’immunisation. Le systéme antigénique plaquettaire spécifique des
plaquettes est le principal systeme incriminé. Il caractérise la lignée
plaquettaire par la présence d’antigenes spécifiques a la surface des
plaquettes. Ces antigénes plaquettaires définissent différents phénotypes
plaquettaires qui varient selon les ethnies. Depuis 1990, la nomenclature
Human Platelet Antigen (HPA) a été établie. Ainsi, différents systémes
antigéniques plaquettaires sont rapportés et désignés par des chiffres selon
I’ordre chronologique de leur publication : HPA1, HPA2, HPA3, HPA4...
Chaque systétme comporte deux antigénes alléliques désignés par des
lettres d’alphabet en minuscule selon leur fréquence. La lettre (a) désigne
I’allele prédominant et la lettre (b) désigne 1’alléle le moins fréquent.
Ainsi, parmi les différents allo-types, HPAla constitue 1’allo-type
prédominant chez les caucasiens alors que chez les asiatiques c¢’est surtout
le systeme HPA4. En effet, 97.5 % de la population générale caucasienne
est de groupe HPAla et seul 2.5% est HPAla négative. Une femme
n’ayant pas cet allo-type a donc toutes les chances d'avoir un conjoint
HPATa. Celui-ci, lorsqu’il est homozygote, le feetus héritera I’antigéne
HPATla alors que s’il est hétérozygote, le foetus peut ne pas hériter
I’antigéne HPA 1a. Ainsi, ’expression de I’ Antigene feetal HPAla se fait
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a partir de la 16°™ SA. Celui-ci aprés passage transplacentaire entrainent
une immunisation maternelle par sécrétion d’allo-anticorps anti-HPA 1a
type IgG qui traversent la membrane placentaire dés la 14°™ SA, se lient
aux plaquettes puis seront phagocytés par les macrophages et détruits. La
thrombopénie feetale peut s’installer précocement dés la 20°™ SA et peut
durer jusqu’a la fin de la grossesse. Le systtme HLA non spécifique des
plaquettes est le 2™ systéme antigénique incriminé. L'appartenance des
meres au groupe HLA II DRB3 est un facteur de risque majeur dans
I’allo-immunisation anti-HPAla [25-38]. L’examen clinique recherchera
un purpura pétéchial ou ecchymotique, des hémorragies cutanéo-
muqueuses au point de ponction, des hémorragies pulmonaires et
viscérales profondes. Les hémorragies cérébrales sont redoutables et
surviennent chez 11% des cas dont 50% en période anténatale. Les
séquelles neurologiques sont lourdes survenant chez 20% des cas a type
de déficits mentaux, sensitifs, moteurs, d’épilepsie par ventriculomégalie
ou porencéphalic. Enfin, le décés survient dans 10% des cas [39-43].
Le diagnostic est évoqué devant une thrombopénie néonatale profonde
inférieure a 50000 ¢léments/mms; le plus souvent avec absence de
thrombopénie maternelle ou d’antécédents maternels évocateurs de PTAI
ou d’autres maladies auto-immunes [41,44]. A ce stade, le diagnostic est
fortement suspecté et doit faire démarrer le traitement sans attendre la
confirmation par les tests immunologiques et le phénotypage plaquettaire
qui n’est pas réalisé en routine. Le diagnostic de certitude repose sur le
phénotypage plaquettaire des 2 parents et la recherche d’allo-anticorps
anti-HPAla dans le sérum maternel par technique ELISA ou par MAIPA
test (monoclonal antibody immobilized platelet antigen). Ces allo-
anticorps sont dirigés contre les glycoprotéines de membrane plaquettaire
GPIIla qui lie I’antigéne HPA1 [45]. Ainsi, en cas d’allo-immunisation
plaquettaire, on aura une incompatibilité des phénotypes parentaux avec
un peére HPAla et une meére HPAla négative et la présence d’allo-
anticorps maternels anti-HPAla correspondant a I’antigéne plaquettaire
paternel HPAla [41]. Le phénotypage du nouveau-né est demandé si le
diagnostic est incertain lorsqu’on a un pere hétérozygote ou lorsque les
allo-anticorps maternels ne sont pas détectés. Cette situation se voit chez
20% des femmes immunisées [46,47]. Le diagnostic anténatal est indiqué
en cas d’hémorragies cérébrales feetales, d’hydrops foetalis,
d’avortements a répétition, ou en présence de femmes a risque avec un 1¢
enfant atteint ou avec une histoire familiale d’allo-immunisation
plaquettaire. Il est réalisé entre 18-22 SA grace a la ponction percutanée
du sang du cordon (PPSC). Son intérét est de détecter une thrombopénie
feetale précoce et d’effectuer un génotypage plaquettaire précoce pour
déterminer s’il s’agit d’'une forme homo ou hétérozygote. Egalement, un
feetus HPAla négatif éliminera une éventuelle allo-immunisation durant
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la grossesse et tout risque de thrombopénie foetale [24,41,47,48]. Cette
technique reste cependant invasive avec risque d’accouchement
prémature, de troubles de rythme cardiaque, de mort feetale in utéro par
hémorragies foeto-maternelles dont le risque croit de 1% pour chaque
procédure [43,49]. Le conseil génétique et I’enquéte familiale seront
menés chez les tantes maternelles qui doivent bénéficier d’un
phénotypage plaquettaire avant leur premiére grossesse [41,44].
La prise en charge thérapeutique comporte deux versants anténatal et
postnatal. En Anténatal, La prise en charge de la thrombopénie fcetale
reste une question de débat entre les différentes €quipes européennes et
américaines et Il n’y a pas de recommandations précises [50,51,52].
Cependant, certaines directives sont adoptés :
- Surveillance stricte des parturientes a risque dans des centres spécialisés.
- Limiter les gestes invasifs concernant les prélévelents de sang feetal.
Certains auteurs ont choisi comme intervalle 3 & 7 semaines entre chaque
prélévement [53]. D’autres ne font que deux prélévements, un a la 21°™
SA pour détecter la thrombopénie fcetale et instaurer le traitement et
Pautre a la 38 SA pour décider de la voie d’accouchement [47].
- Injection d’immunoglobulines intra-veineuses a la dose de
lg/kg/semaine +/- corticostéroides tel que la Déxaméthasone (1,5mg/j )
ou la Prédnisone (60 mg/j) pour les meres [54,55].
- Transfusion feetale in utéro de plaquettes maternelles HPAla négatives
“lavées’” ou purifiées de 1I’Anticorps anti-HPAla. Deux stratégies sont
adoptés selon les équipes. Certains font une transfusion unique une
semaine avant [’accouchement et d’autres font des transfusions
hébdomadaires a partir du 3™ trimestre de grossesse [47,56,57].
- Enfin pour la voie d’accouchement, si le taux de plaquettes est supérieur
a 150000 ¢éléments/mm3 la voie basse est indiquée en dehors de contre-
indications obstétricales. Dans le cas inverse, il faut privilégier la
césarienne car le risque d’hémorragies cérebrales est important lors du
travail et de I’expulsion [47].
En postnatal, le traitement ne doit pas attendre la confirmation
diagnostique. Si la thrombopénie est inférieure a 30000 éléments/mm3 ou
en présence de signes hémorragiques, on aura recours a la transfusion de
plaquettes maternelles lavées qui constitue le donneur idéal associée aux
immunoglobulines intraveineuses. L’exsanguino-transfusion a ¢été
proposée par certains auteurs en cas d’hémorragies cutanéo-muqueuses et
viscérales importantes [41,58].
Si la thrombopénie est supérieure a 30000 €éléments/mm3 et en absence de
signes hémorragiques, 1l faut administrer les immunoglobulines
intraveineuses a la dose d’1g/kg/jr pendant 2 jours avec un délai d’action
entre 18-24 heures [17,41,59,60].
La surveillance clinique et biologique sera rapprochée jusqu’a
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normalisation du taux des plaquettes qui a lieu entre la 1°° et la 2°™
semaine.

2) Coagulation Intra-vasculaire Disséminée (CIVD)

C’est une coagulopathie de consommation secondaire a une Iésion initiale de
'endothélium vasculaire associ€ée a une activation systémique et excessive
de médiateurs de la coagulation, du facteur tissulaire, et la libération de
cytokines inflammatoires. Ceci entraine la formation de microthrombi au
sein desquels il existe une consommation excessive des plaquettes mais
aussi des différents facteurs de la coagulation. Elle est rencontrée dans de
nombreuses situations cliniques a savoir 1’acidose et 1’hypoxie tissulaire
dans le cadre de I’asphyxie périnatale, le sepsis, 1’hypothermie,
I’hyperthermie, 1’entérocolite ulcéro-nécrosante, 1’inhalation de liquide
amniotique méconial, le syndrome de détresse respiratoire aigu [61].
Un syndrome de consommation peut se voire ¢galement en cas
d’hémangiomes géants profonds ou superficiels réalisant le syndrome de
Kasabach Meritt. La thrombopénie est sévere surtout lors des 3 premiers
mois de vie. Le traitement repose sur les corticoides ou I’interferon alpha.
En cas d’hémangiomes persistants, on a recourt a la chirurgie,
I’embolisation, ou I’irradiation [39,62,63]. Le bilan d'hémostase comportant
le temps de prothrombine, le temps de céphaline activé, le taux de
fibrinogene, le dosage des facteurs de la coagulation, des produits de
dégradation de la fibrine, et des D dimeres confirme I'existence de la CIVD.
L'évolution de la thrombopénie suit de facon parallele les anomalies
d'hémostase et sa correction s'effectue a distance apres traitement de
I'étiologie.

3) Infections et Sepsis

La fréquence des thrombopénies est estimée entre 52 et 75 % des
nouveau-nés présentant une infection certaine [64]. La thrombopénie est
généralement profonde inférieure a 30000 éléments/mm3. Elle apparait
surtout durant 1’évolution de D’infection et rarement au début de la
maladie [65]. Le mécanisme est le plus souvent périphérique dans le cadre
d'une CIVD par libération du facteur tissulaire sous l’agression de
I’endotoxine bactérienne. L’action toxique directe des germes sur les
plaquettes ou leur destruction immunologique par des auto-anticorps fixés
a leur surface sont également des mécanismes rapportés [15]. On retiendra
comme mécanisme central, le syndrome d’activation macrophagique
(SAM) 1ié a une anomalie de la coopération lymphocytes T-macrophages.
En effet, le relargage massif sans rétrocontrole des cytokines par les
lymphocytes T infectés entraine une activation des macrophages et une
hémophagocytose des plaquettes. Le diagnostic repose sur un contexte

10



anamnestique et clinique aigu évocateur avec hyperthermie maternelle,
hépatosplénomégalie chez le nouveau-né, détresse respiratoire, troubles
neurologiques. Le bilan infectieux complet vient confirmer le diagnostic
et comporte une NFS, CRP, hémocultures, PL, préleévements
périphériques du nouveau-ne¢, radiographie de thorax, recherche d'une
CIVD, sérologies virales maternelles associées a la recherche d'IgM chez
le nouveau-né. Parmi les principaux agents, on retrouve les Bactéries dont
les germes de ’'IMF (streptocoques B, E. coli), plus rarement la syphilis
congénitale mais aussi les germes nosocomiaux en USI (staphylocoque
doré, staphylocoque coagulase négative, E.coli, Pseudomonas aeruginosa,
Klebsielle). Parmi les Virus, on a I’Epstein Barr virus, I’herpes simplex, le
CMV et la rubéole. Les Parasites sont exceptionnels dont la toxoplasmose
[66]. Le traitement repose sur la prise en charge du sepsis et
¢ventuellement la transfusion de plaquettes en cas de besoin.
L’¢évolution se fait vers la normalisation du taux des plaquettes a partir du
7¢™ jour du contrdle de I’infection [67].

4) Asphyxie périnatale

1)

2)

Elle entraine une thrombopénie sévére et prolongée suite a 1’agression
tissulaire secondaire a I’hypoxie avec activation du facteur tissulaire ce
qui déclenche la CIVD. Cependant, certains nouveau-nés présentent
toujours une thrombopénie malgré la résolution de la CIVD. Ceci peut
s’expliquer par ’effet délétere direct de 1’hypoxie sur les progéniteurs de
la mégacaryopoiése [39,68].

C) Etiologies diverses

Secondaire a une transfusion massive

Les transfusions tel que 1’exsanguino-transfusion, la circulation extra-
corporelle peuvent engendrer une thrombopénie associée a une
hypocalcémie. Les mécanismes sont multiples. Il peut s’agir de
deperdition importante, de dilution des plaquettes du donneur, ou de
défaut de compensation des mégacaryocytes du receveur [15].

Thrombopénies centrales et/ou congénitales

Les thrombopénies néo-natales centrales représentent des étiologies qui
restent rares dont le diagnostic se fait en partie par la réalisation d'un
my¢logramme associé au dosage du VPM et le %RP. L’étiologie peut étre
médicamenteuse avec une susceptibilité particuliére de certains nouveau-
nés aux diurétiques thiazidiques pris par la mére en cours de grossesse.

Les causes tumorales sont possibles tel qu’une leucémie ou un
11



neuroblastome néonatal. Enfin, nous citons les maladies génétiques tel
que ’ameégacaryocytose congénitale, le syndrome de Turner, le syndrome
de Noonan, le syndrome d’Alport, le syndrome de Wiskott Aldrich, le
syndrome Thrombopénie-Aplasie Radiale, les trisomies 13,18,21.

VI) TRAITEMENT
1) Traitement étiologique +++

2) Transfusion de plaquettes

Indication :
Il n’y a pas de relation constante entre la profondeur de la thrombopénie
et la survenue d’une hémorragie grave. D’autres facteurs de risque en plus
de la thrombopénie interviennent tel qu’un terme inférieur a 28 SA ou un
age postnatal inférieur 14 jours [69]. A noter que les transfusions
multiples sont associées a un taux de mortalit¢ plus éElevé
indépendamment de la maladie [70]. Ainsi, de nombreux centres ont
développé des consensus basés sur des guidelines ( tableau II) [71].
Posologie : 1/3 d’unité par Kg

3) Facteurs de croissance
La thrombopoiétine est proposée car elle permet la stimulation de la
mégacaryopoi¢se et 1’augmentation de la production des plaquettes.
Des Essai in vitro pour I’interleukine 11 sont en cours [4,5].

4) Transplantation de moelle :
Elle constitue le principal traitement en cas d’anomalie génétique tel
que I’amégacaryocytose congénitale [72,73].

Vi) CONCLUSION

Les thrombopénies néonatales relevent de pathologies diverses et variées
rendant indispensable une collaboration et une prise en charge
multidisciplinaire de la grossesse et de l'accouchement par I'équipe
obstétricale, le néonatalogiste et les hématologues. Ceci permet une
démarche parfois préventive et une prise en charge précoce pour éviter les
séquelles neurologiques lourdes et la mortalit¢ non négligeable.
Cependant, un grand nombre de thrombopénies néonatales modérées et
isolées ne sont vraisemblablement pas diagnostiquées du fait de 'absence
de manifestations cliniques.
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Tableau I : Marqueurs biologiques permettant de différencier une
thrombopénie centrale d’une thrombopénie périphérique .

Thrombopénie centrale | Thrombopénie périphérique
Volume moyen augmenté
plaquettaire
% des plaquettes diminué augmenté
réticulés
Durée de vie des diminu¢
plaquettes
Myélogramme pauvre en riche en mégacaryocytes
megacaryocytes
Effet d’une ¢lévation transitoire Absence d’¢élévation des
transfusion plaquettaire (1semaine) des plaquettes
plaquettes

Tableau II : Indication de transfusion de culots plaquettaires

Taux des
plaquettes

Indication de la transfusion

<30000 éléments/mm3

Toujours transfuser

30-49000 éléments/mm3

Transfusion en cas de :
-Poids <1000g ou age <7 jours
-Bébé cliniquement instable
- Saignement actif mineur ou majeur
-Antécédents de saignement majeur
(hémorragie intraventriculaire stade 3-4,

13




hémorragies pulmonaires...)
-Coagulopathie associ¢e
-Avant une intervention chirurgicale ou
exsanguino-transfusion

50-99000 ¢éléments/mm3 Ne transfuser que si hémorragie
>99000 éléments/mm3 Ne pas transfuser
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