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Cas clinigue (1

 Ahmed, 5 ans

* Douleurs abdominales
diffuses depuis 24 heures

+ Arthralgies inflammatoires
tes 2 genoux
 Anyretique 8 37°c

 Maculs et Papules
Violacees infiltrantes
“’ambes, fosses, oreilles
ancs)

+ (Edeme des chevilles
+ Ftat général conserve

* Notion de parotidte 15
jours avant, de resolution
spontanee




Cas linigue (1

* Question 1: quels sont les diagnostics a évoquer?

L. Purpura rhumatoide

1. Syndrome de Kawasaki

3, Purpura infectieux

4 Purpura thrombopenique idiopathique
5 Autre vascularite



Cas linigue (1

* Quels sont s diagnostics a évoquer?

1. Purpura thumatoide

1. Syndrome de Kawasaki

3, Purpura infectieux

4 Purpura thrombopenique idiopathique
5, Autre vascularite



Cas clinigue (1

* Ahmed, 8 ans

v Douleurs ahdominales diffuses
depuis 24 heures

* Arthralgies inflammatoires des 2
enouX

 Apyrétiquea 37°c

 Macules et papulesviolacées RS
nfilrantes {jambes, fesses, oreilles, [=+
flancs|

+ (Edeme des cheville
+ Etat général consere

* Notion de parotidite 15 jours avant, |
de résolution spontange

‘lamererapporteun |
tableau clinique similaire 5 |
mMois auparavant suite &
une pharyngite




Cas linigue (1

* Question 2; quels sont les diagnostics a évoquer?

L. Purpura rhumatoide

1. Syndrome de Kawasaki

3, Purpura infectieux

4 Purpura thrombopenique idiopathique
5 Autre vascularite



Cas linigue (1

* Question 2: Quels sont les diagnostics a évoquer?

1. Purpura thumatoide

1. Syndrome de Kawasaki

3, Purpura infectieux

4 Purpura thrombopenique idiopathique
5 Autre vascularite



Purpura rhumatoide ou

Purpura de Henoch-Schdnlein:

* Vascularite [a plus frequente chez [enfant

* Age: 2 et 8 ans forme precoce:; cedeme aigu hemorragique du
nourrisson, forme tardive; adolescent et adulte jeune)

* Vaisseaux de petit calibre (vascularite leucocytoclasique & depots
(lgAlet(3)

» Saisonniere (Hiver=IRAH a streptocoque Al
v Precominance masculine

* Association possible a d'autres maladies inflammatoires, neoplasie
infections virales, prise medicamenteuses, vaccination ou defici
Immunitaires..



Purpura thumatoide ou

Purpura de Henoch-Schanlein:

* EULAR/PRES 2008

Purpura vasculaire (palpable) +1'un des quartes critéres suivants
1. Douleurs abdominales diffuses
L, Arthralgies inflammatoiresarthrites aigues
3, Atteinte rénale (hématurie et/ou protéinurie)

4, Toutes hiopsie qui documente des déndts o' Immunoglobulines A (cutané,
rénale, digestive, .|

* ACR 1990: age des premiers symptomes avant 20 ans
* Evolution spontanément favorable en 6 semaines

* Poussees-remissions possioles +++

* Formes severes: atteinte rénale g depister +++



Purpura rhumatoide ou Purpura d Henoch-Schanlein:

Description clinique

o Purpura infittrant (vasculaire): 100%

Orthostatique, pétechia +/-ecchrmotique,
rarement vesiculeux, bulleux, polymorphe.

v Arthralgies inflammatoires, arthrites des
grosses articulations (genoux++: 602 80%

t- éEdéme periarticulaire, dos des mains et des
pieds,

v Ptteinte gastro-intestinale: 60%

Douleurs abdominales paroxystiques, enteropathie
exsudative, invagination intestinale aigue,
hémorragie digestive, syndrome occlusif
erforation intestinak,

v Atteinte rénale: 202 60%

Hematurie microstopigue, macroscopique,
proteinure, spndrqme nephritique, syndrome
néphrotique, HTA, insuffisance rénale.

* Autres: Crebrale, pulmonaire carciaque,
genitale, pancréatique..



Purpura rhumatoide ou Purpura d Henoch-Schanlein:

Ognes

Peal

Articulations

Tractus gastro-intestinal

Rénal

Urogénita

Neurologiaue

PUlmonaire

Description clinique

100k

BO%
3k

35k
(20-60

<K

s Prsenaton

+ Purpura palpable, symetrigue, sur la face
d extenslon des jambes, genoux et bras

+ Oligoarthrite surtout des cheviles et des genou

+ Coliques abdominales postprandiales
+ Hematémese, méléna

+ Nécrose, perforation

+ Invagination, pancréatite

+ Micromacrohématurie

+ Protéinurie

HIA

+ Syndrome néphritique ou néphrotique
'IRA

+ Orchite, Urtrite

+ Convulslons
+ Hémorragle Intracérébrale

+ Pneumonie Interstitielle
+ Hémorragle alvéolaire



Purpura rhumatoide ou Purpura de Henoch-Schonlein:

Dignostique positif

* Diagnostic clinique +++

* Anomalies biologiques non specifiques;
' Anémie
* Hyperleucocytose
S ugmentée
* Cytolyse hepatigue

* Augmentation du taux des immunoglobulings A1 et du facteur de Von
Willebrand



[ Infection (respiratoire haute) ]

/

Activation des cellules
inflammatoires

\

|

[ Production d'lg A

|

|

[ Dépot au niveau des organes

cibles

|




Purpura thumatoide ou Purpura de Henoch-Schdnlei:

Diagnostics differentiels

* Toutes les etiologies de purpura vasculaire;
* Purpura infectieux: purpura fulminant, septicémies, meningococcies
* Maladies inflammatoires: lupus érythémateux dissemings, .

* Vascularites: maladie de Wegener, périarthrite noueuse, syndrome de
KaWasaKi,..

* Clinique ++

* En cas de doute: biopsie cutanee, ponction biopsie rénale (s atteinte
rénale associée)



Cas linique ()

 Khawla 8 ans

* Ictere cholestatique depuis 15
jours

* I M HUA ost

* valt presente iy a deuy
semaings. douleurs |
abdominales ntenses iffuses + v
arthralgesnflammatoiresdes2 |+ TE R

genoux de resolution spontanee | &= ) -

aprés 3 jours, . | .'"\t -
. A | A0 .

+ 2 épisodes de rectoragie AR

o Fébriculea 3837

* Purpura vascu'laire des 2 ambes w& W
depwsce matin )

+ Echographie abdominal
normale




Cas linigue ()

* Question 1: est ce qu'l pourrait s agir o'un purpura rhumatoide?

1, Oui
2. Non



Cas linigue ()

* Question 1; est ce qu'll pourrait s agir o'un purpura rhumatoice?

1, Qui
2. Non



Cas linique ()

 Khawla, 8 ans
* |ctére cholestatioue depuis 15 jours
* | M HVA positis

o Avait présenté iy a deux semaines:
douleurs abdominales intenses
ITTUSes + arthralgles
inflammatoires des 2 genouxde |
resolution spontane apres 3 jours,

+ D épisodes de rectorragies
 Felriculed 38 3

* Purpura vascu]aire des 2 jambes
(EUIS & matin

+ Echographie abdominale normale

=) Biopsie cutanée: VLC & dépts
g Aetde 3




Purpura rhumatoide ou Purpura de Henach-Schanlein:
Facteurs derisgue

Ifections Upper respiratory tract nfections, measles
rubella, human parvovirus B, mycoplasma,
Coxsackie virus, toxocara, amebiasis, Somonell
hirscheldi, Clostridum diffcie, morganell
morganil, streptococcus, mumps, tuberculos,
Legionello longbeachae, Helicobacter pylri
adenovirus

Medications ~~ Vancomycin, raniidine, streptokinase, cefuroxime,

diclofenac, enalapril, captopri

Miscellaneous  Leukemias and fymphomas, breast cancer, small-

celllung cancer, myelodysplastc syndrome,
autosomal-recessive chronic granulomatous
disease, exposure to cold, food hypersensitivity




Cas linigue ()

* Question 2;ya-tl une indication ¢’ hospitalisation?

1, Oui
2. Non



Cas linigue ()

* Question 2;ya-tl une indication ¢’ hospitalisation?

1, Qui
2. Non



Purpura rhumatoide ou Purpura de Henach-Schanlein:

Indications o hospitalsation

1, Douleurs articulaires séveres | gonflement limitant 2 capacité de
supporter son propre poids et de se mobiliser

. Douleur abdominale sévere

3, Hemorragie gastro-intestinale

4, Preuve de néphrite / syndrome néphritique ou insuffisance rénale
5, Symptomes neurologiques et pulmonaires



Cas linigue ()

* Question 3; quelle sera votre attitude therapeutique?

1. Abstention therapeutique avec surveilance
. Traitement symptomatique seul

3, Traitement symptomatique + corticotherapie orale



Cas linigue ()

* Question 3; quelle sera votre attitude therapeutique?

1. Abstention therapeutique avec surveilance
. Traitement symptomatique seul
3, Traitement symptomatique + corticothérapie orale



Purpura rhumatoide ou Purpura de Henoch-Schanlein:

Traitement symptomatique

* Repos au it

* Formes digestives séveres: Alimentation entérale continue/diete
¢lementaire, antiulcereux, antispasmodiques

» Atteinte articulaire: antalgiques (paracétamol), anti-inflammatoires
non stéroidiens (3 eviter en cas datteinte digestive severe et en cas
datteinte glomerulaire|



Purpura rhumatoide ou Purpura de Henoch-Schanlein:

Indications de [a corticotherapie

* Atteinte renale severe: syndrome nephrotique, glomerulongphrite
algue

* Atteinte digestive severe: douleurs abdominales severes, hemorragie
digestive importante

» Hemorragie alveolaire

v Atteinte neurologique

v Atteinte scrotale severe: orchite




Purpura rhumatoide ou Purpura de Henoch-Schanlein:

Corticotherapie dans [atteinte abdominale et articulaire

* Reaut a duree et [a severite des symptomes

* Prescrire avec grande viglance; +++

y hpres exclusion formelle o' une complication chirurgicale
Risque de perforation d'une lésion digestive ulcgrée
y Risque de masquer des signes dinvagination intestinale aigue
7 Risque de masquer une surinfection bactérienne

* Prechnisolone: 1 mg/ke/) (max:50 me/j) pendant 2 semaines, puis
(egression rapide sur 2 semaines,



Cas linique 3)

* Gargon de 10 ans

* Ilya L mois: lere poussee de purpura
rhumatoide {purpura vasculare des deux jambes
+ douleurs abdominales aigues + arthralgies des
teux genoux, dans un contexte d'apyrexie et de
conservation de état general

* Biopste cutanee vascylarite leucocytoclasique
avec depots denses g

* Trltesymptomatiquement ave resolution es
symptomes au bout ¢'une semaine

* Depuis 3 jours: syndrome cedemateux generalise
o BU:sang=++  protéines=t+
+ TA=103/56 mmhg

 Abuming=11¢/l  Urée=0.21g/
Creatinine=3mg/l  DFG=123 ml/min

* Protéinurie de 24h= 123 mg/ke/24h




Cas linique 3)

* Question 1; de quelle complication sagit-I?

* Question 2: quelle serra votre prise en charge?



Cas clinigue (4)

* Fille de 9 ans

* 11y 15 jours: Lere poussee de purpura
humatoide Lpurpura vasculaire des deux jambes
t douleurs abdominales aigues + arthralgies des
(eux genoux, dans un contexte d'apyrexie et de
conservation de [¢tat géngral)

* Biopsie cutanee:vasculaie eucocytoclsique
avec depots denses g A

* Traite symptomatiquement avec resolution des -
symptomes au bout o' une semaine

¢ BU:sang=tt+  protéines=t
+ TA=153/%6 mmhg Diurese: 0.5 ce/kg/h

+ Urée=091g/l Créatinine=23me
DFG=54 mlﬁmin

¢ Aburine= 41 g/
Protéinurie de 24h= 13 mg/ke/24h




Cas clinigue (4)

* Question 1; de quelle complication sagit-I?

* Question 2: quelle serra votre prise en charge?



Purpura thumatoide ou Purpura de Henoch-Schdnlein:

Deépistage de la nephropathie

B
v
Pas d'atteinte Sonsil

1* mols 1-3 mois 4-6 mols 612 mois 71 Renale Tl
Contrdle 2x/sem | | Controle 1/sem | | Controle 2/mols | | Contrile 1x/mols i

’\"iki.‘,’m
Th/stix/Pu Th/stix/Pu Th/stix/Pu ThstkPu | Contdle 1-2/an

b b ki Microhématurie /

R -

Si HTA, protéinurie ou macrohématurie

Consultation de néphrologle pédiatrique et bian secondalre

l

Bilan secondaire;

Chimie sanguing, récolte urinare de 24 h protéinurie, clirance),

bilan immunologigue  blopsle rénale




Purpura thumatoide ou Purpura de Henoch-Schanlein:

Quand réferer a un néphrologue pediatre?

1. Proteinurie persistante
. Hypertension arterielle aigue
3, Anomalies de la fonction renale

4, Syndrome nephrotique

5, Synrome nephritique




Purpura rhumatoide ou Purpura de Henoch-Schanlein:

Pronostic de la néphropathie

* Géngralement bon si depistage precoce

v &% insuffisance renale terminale

* Classification clinique:
v Nephropathie [égere: micro-hématurie
accompagnée ou non d'une protéinurie légere.
v Nephropathie moderée: protéinurie modérée
persistante non néphrotique, sans alteration de
[a fonction rénale.
v Néphropathie sévere: protéinurie néphrotique
ou syndrome nephritique avec altération de [a
fonction rénale.

v Glomerulongphrite rapidement progressive:
altération rapide de [3 fonction rénale




Purpura thumatoide ou Purpura de Henoch-Schanlein:

Ponction biopsie rénale ISKDC)

+Grade :léslons minimes
+Grade I prolifération mésanglale

+Grade Il prolifération extracapillaire avec croissants dans moins de 50% des glomerules
- Ila en assoclation & une prolifération endocapillaire segmentaire et focale
- llb en assoclation & une prolifération endocapiliaire diffuse

+(rade IV : prolifération extracapilaire avec crolssants dans 50-75% des glomérules
- IVa en assoclation & une prolfération endocapillaire segmentaire et focale
- IVb en association & une prolifération endocapllaire difuse

+(orade V: prolifération extracaplllaire avec croissants dans 754 des glomerules

+orade V1. Glomérulonéphrite membranoprolférative



Purpura thumatoide ou Purpura de Henoch-Schanlein:

Prise en charge de la nephropathie

* Indications de [a ponction biopsie rénale: protéinurie NIRRT ATAEMR
persistante, syndrome nephrotique, Syndrome A bty
nephritique, HTA, insuffisance renale aigue
néphropathie 3 debut indéterming (PRdeFIUS de 15
jours)sanssurveillance, néphropathie de plus de 15
jours

* Traitement en fonction de [a gravité:
+ Abstention therapeutique avec survellance
o [EC/ARA
* Corticotherapie orale
+ Corticotherapie V.

* Immunosuppresseurs: mycophenolate mofet,
cyclophosphamide, ciclosporing, tacrolimus

* Biotherapie, AntCDLJ,..
+ Echanges plasmatiques




Purpura rhumatoide ou Purpura de Henoch-Schanlein:

Prise en charge nephropathie

* Hematurie isolée et protéinurie minime (RPCu<0,5): abstention
therapeutique + surveillance prolongee

* Proteinurie minime persistante au-dela de 1 mois; IEC

* Nephropathie severe récente (RPCU>2, syndrome nephritique aigu:
corticothérapie (IV puis orale prolongée de 4 mois) +/-
immunosuppresseurs, si fibrose: 1EC, ARAI pendant au moins 1 an

* § persistance de [RA au-dela de 2 semaines ou proteinurie
importante (>50%) apres deux mois de bolus de corticoides: PBR

* Proteinurie modgrée (RPCu entre 0,6 et 2+ TA et DFG normaux|:
surveillance, si proteinurie persistante au-dela o'une semaine: IEC
ARAI, si persistance de [a proteinurie au-dela de 3 semaines: PBR =»
corticotherapie orale ou Immunosuppresseurs ou nephro-protection



Purpura rhumatoide ou Purpura de Henoch-Schanlein:

Conclusion

* Vascularite fréquente
* Diagnostic clinigue

* Eolution souvent spontanément
favorable

* Parfois diagnostic difficle dans les
formes atypiques ou au stade de
complications

* Atteinte rénale a depister +++

» Formes severes et compliquees
adresser au pédiatre/néphrologue
pediatre



i I"‘l r &'

eICI oUr votre attention



