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RÉSUMÉ 

Le purpura thrombotique thrombocytopénique (PTT) fait partie des microangiopathies thrombotiques (MAT), le premier 
cas a été décrit par Moschcowitz en 1924 chez une femme de 16 ans, caractérisé par la présence d’une thrombocytopénie de 
consommation et d’une schizocytose au frottis sanguin, une anémie hémolytique mécanique et de signes d’ischémie 
multiviscérale concernant le rein et le cerveau. Le PTT est dû à un déficit en ADAMS13. Depuis les années 1970, les échanges 
plasmatiques (EP) ont révolutionné le pronostic, avec actuellement entre 90% de guérison. L’objectif de notre étude est de 
montrer l’importance d’une lecture minutieuse du frottis sanguin dans le diagnostic précoce du PTT. C’est une étude 
rétrospective sur deux ans allant du 1er janvier 2016 au 31 décembre 2017, trois cas de PTT ont été diagnostiqués (3 
femmes) ; l’évolution était favorable chez deux patientes où le diagnostic était rapide et les EP ont été instaurés et nous 
déplorons le décès de la troisième patiente le jour même de son admission. Le PTT est une maladie grave et le pronostic est 
fonction de la précocité de la prise en charge diagnostique et thérapeutique. Sachant que le diagnostic de PTT est simple, il 
suffit d’y penser, l’alerte se fait sur l’existence de Schizocytes sur le frottis sanguin. 
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ABSTRACT 

Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) belongs to thrombotic microangiopathies (TMA); the first case was described 
by Moschcowitz in 1924 in a 16-year-old woman. It is characterized by the presence of consumption thrombocytopenia, 
schizocytosis in smear blood, mechanical haemolytic anemia and signs of multi-organ ischemia in the kidney and the brain. 
PTT is due to a deficiency in ADAMS13. Since the 1970s, plasma exchanges (PE) have revolutionized the prognosis, with 
currently 90 % of healing. The aim of our study is to show the importance of a thorough reading of the blood film for the 
early diagnosis of PTT. This is a two-year retrospective study from January 1, 2016 to December 31, 2017, during which 
three cases of PTT were diagnosed (3 women); the evolution was favorable in two patients for whom the diagnosis was fast 
and the PE were established and we deplore the death of the third patient, the day of her admission. PTT is a serious disease 
and prognosis is a function of the precocity of the diagnosis and therapeutic management knowing that the diagnosis of PTT 
is simple, just think about it, the alert is made by the existence of Schizocytes on the blood smear. 
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Introduction 

Le purpura thrombotique thrombocytopénique (PTT) fait partie des microangiopathies thrombotiques (MAT), caractérisée par la présence 
d’une thrombocytopénie et d’une schizocytose au frottis sanguin [1-3], ayant pour cause un déficit en ADAMS13 [4] qui est 
physiologiquement une enzyme protéolytique du facteur de von Willebrand (VWF). Ce déficit a pour conséquence une accumulation de 
grands multimères du VWF dans le plasma, ce qui va engendrer la formation spontanée de thrombi plaquettaires dans les micro-vaisseaux, 
ce qui explique les manifestations cliniques suivantes : une anémie hémolytique mécanique, une thrombopénie de consommation et des 
signes d’ischémie multiviscérale concernant le rein et le cerveau [5]. Il survient chez la femme (3 Femmes pour 1 Homme) au cours de la 
quatrième décennie. 

En 1924, le premier cas de PTT a été décrit par Moschcowitz chez une femme de 16 ans qui avait des signes de souffrance neurologique et 
une défaillance cardiaque avec une issue fatale, et l’autopsie avait montré une obstruction des petites artérioles de nombreux organes par 
des thrombi hyalins [6]. Depuis les années 1970, les échanges plasmatiques ont révolutionné le pronostic, avec actuellement entre 90 % de 
guérisons [7]. 

L’objectif de l’étude est de montrer l’importance d’une lecture minutieuse du frottis sanguin dans le diagnostic précoce du PTT. 

 

Matériels et méthodes 

Il s’agit d’une étude rétrospective allant du 1er janvier 2016 au 31décembre 2017. Trois cas de PTT ont été diagnostiqués durant cette 
période. Les examens pratiqués pour assoir le diagnostic étaient un hémogramme avec frottis sanguin pour évaluer la présence des 
Schizocytes, la morphologie et la quantité des plaquettes, le bilan rénal et hépatique, le bilan d’hémolyse, le bilan l’hémostase, le test de 
Coombs, une sérologie virale (hépatites et VIH) [8]. L’exploration de l’activité de l’enzyme ADAMTS13  n’a pas été pratiquée 
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Résultats 

Sur les trois cas de PTT diagnostiqués, tous sont de sexe féminin, l’âge moyen est de 45,3 ans l’examen clinique avait retrouvé un syndrome 
hémorragique  chez les trois patientes soit 100%  fait d’ecchymoses étendues  chez deux patientes  et des épistaxis  avec  hématurie  chez la 
troisième ; un  syndrome anémique  dans deux tiers des cas ; une altération brutale de l’état de conscience chez deux patientes.  

Le bilan biologique  avait montré chez la première patiente une anémie 8,9g/dL régénérative, une thrombopénie à 4000/mm3, LDH à 
467 UI/L, au frottis sanguin présence de Schizocytes (figure 1) ; le bilan hépatique, rénal, TP, TCA, fibrinogène étaient sans anomalies ; le 
test de Coombs était négatif , chez la deuxième une anémie à 7,8g/dL régénérative, une thrombopénie à 31 000/mm3, LDH : 1433UI/L, au 
frottis présence de Schizocytes  et  le test de Coombs négatif et chez la troisième une thrombopénie  20 000/mm3, LDH : 367UI/L, au frottis 
présence de  nombreuse Schizocytes, le test de Coombs négatif  avec perturbation du bilan rénal , hépatique et de l’hémostase. Le traitement 
reçu était des EP avec une corticothérapie pour la première patiente,  la deuxième patiente a reçu 3 EP en 3jours de suite avec une 
corticothérapie (2 mg/kg par jour), immunoglobulines à 20g/j et  rituximab 375mg/m2. La troisième patiente a été hémodialysée en 
urgence (insuffisance rénale aigue). 

 

 

 

Figure 1. Schizocytes mis en évidence sur le frottis sanguin (flèches). 

 

L’évolution était favorable  pour les  deux  premières patientes : disparition des signes cliniques, normalisation de l’hémogramme et du taux 
de LDH et nous déplorons le décès de la troisième patiente (Tableau 1). 

 

 

Tableau 1. Caractéristiques biologiques et évolutives  des patientes. 

 Patiente1 Patiente2 Patiente 3 

Hémoglobine 8,9 g/dl 7,8 g/dl 15 g/dl 

Plaquettes 4000/ml 31000/ml 20000/ml 

Schizocytes ++++ +++ +++ 

Test de Coombs Négatif Négatif Négatif 

LDH 467 UI/L 1433UI/L 367 UI/L 

Bilan rénal normal normal perturbé 

hémostase TP 75% TP 80 % TP 12% 

Sérologies (HCV, HBS, 
HIV) 

Négatives Négatives Négatives 

Traitement - EP  

- corticothérapie   

-immunoglobuline 20g/j   

-Rituximab 375mg/m2 

-EP 

-corticothérapie 

-Hémodialyse 

Evolution Favorable Favorable décédée 

 

 

Discussion 

Le traitement du PTT en phase aiguë est l’échange plasmatique par du plasma frais congelé (PFC), associé à une corticothérapie [9]  et à une 
substitution en acide folique. Parfois, le recours aux immunoglobulines (20 g/j pendant 5 jours) et au rituximab (375mg/m2) s’avèrent 
nécessaires [10,11]. Sous échange plasmatique par du PFC et monitoring étroit en phase aiguë, le taux de réponses est de 75 % [12], dans 
notre étude il est de 66,6 %. 

La troisième  patiente décédée le jour de son admission en hématologie et c’est dû au retard diagnostique ; la patiente avait consulté en 
ambulatoire pour une thrombopénie.   

Le PTT reste une maladie grave ; c’est une urgence thérapeutique qui repose sur la réalisation d’échanges plasmatiques en 1ère intention. La 
mortalité peut être supérieure à 90 % dans certaines séries [13]. 
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Conclusion 

Le PTT est une maladie grave et le pronostic est fonction de la précocité de la prise en charge diagnostique et thérapeutique, sachant que le 
diagnostic de PTT est simple, il suffit d’y penser, l’alerte se fait sur l’existence de Schizocytes sur le frottis sanguin. 
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