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I.  Introduction

La sarcoidose est une maladie systémique d’étiologie inconnue, dont les manifestations cliniques sont
tres diverses et pouvant intéresser plusieurs organes avec une prédominance de I’atteinte médiastino-pulmonaire.

La prévalence de la thrombopénie au cours de la sarcoidose n’est pas connue. Des observations isolées
sont rapportées.

En 1938, Jersild et al. [1] ont été les premiers a signaler la survenue d'une thrombocytopénie dans la
sarcoidose. Cependant, a notre connaissance, moins d’une centaine de cas sont rapportés dans la littérature.

Trois mécanismes sont évoqués, un hypersplénisme, un envahissement médullaire par des granulomes
ou un mécanisme immunologique.

Une thrombopénie séveére avec événement hémorragique est exceptionnelle dans la sarcoidose.

Nous rapportons une observation d’un purpura thrombopénique révélant une sarcoidose pulmonaire, qui
reste un mode de révélation rare de la maladie.

Il.  Observation

Nous rapportons le cas d’une patiente de 35 ans, sans antécédent pathologique notable, sans notion
d’infection & répétition, qui a présenté il y’a un an des lésions purpuriques au niveau de la muqueuse buccale et
au nv des 2 membres inférieurs. Une numération formule sanguine a objectivée une thrombopénie a 7000
élément/mm 3. La patiente a été mise par son médecin traitant sous corticothérapie 40 mg /j avec une dégression
sur 02mois avec normalisation du taux de plaquettes. Par ailleurs, la patiente déclare avoir une dyspnée depuis 4
ans, stade III NYHA d’aggravation progressive.

Un scanner cervico-thoraco-abdomnopelvien a été demandé dans le cadre du bilan étiologique a
objectivé la présence des ADP médiastinales (FIGURE 1, A et B). La patiente a bénéficié par la suite d'une
médiastinoscopie avec biopsie ganglionnaire, qui a montré une adénite granulomateuse avec des territoires de
nécrose sans caractére caséeux avec recherche bactériologique négative du BK par Genexpert MTB/RIF sur un
fragment de biopsie ganglionnaire. Un PET-scanner a été réalisé qui a objectivé un hypermétabolisme
ganglionnaire médiastino--hilaire d'allure non spécifique, avec absence de foyer hypermétabolique ganglionnaire
sous diaphragmatique. Une électrophorése de protides est réalisée et elle est normale. L’examen ophtalmologique
est normal ne montrant pas d'uvéite ni de granulome, le test de schirmer non fait. Le bilan immunologique est
négatif.

La patiente est mise sous traitement antibacillaire avec bonne observance thérapeutique.

L’évolution a été marqué par une légére amélioration clinique initiale de sa dyspnée mais au 4éme mois
du traitement antibacillaire, une aggravation clinique est notée avec aggravation de la dyspnée et un
amaigrissement de 5kg en 02mois. Le scanner thoracique (FIGUREL, C) a montré I’apparition d’un syndrome
interstitiel bilatéral, le diagnostic d’une sarcoidose avec atteinte hématologique est alors envisagé. (Figurel)

Un bilan est réalisé pour étayer le diagnostic de la sarcoidose ; une numération formule sanguine récente
est sans anomalies, tout le bilan biologique est normal (bilan calcique sanguin et urinaire normal), les sérologies
HVB, HVC et HIV sont négatives ainsi que les marqueurs tumoraux.

La fibroscopie bronchique est normale, le LBA est lymphocytaire a 50%, les biopsies bronchiques
étagées ont montré une inflammation chronique non spécifique, le Genexpert MTB/RIF dans le liquide
d'aspiration est négatif. La biopsie des glandes salivaires est normale. Une ETT est sans anomalies

Dans le cadre du bilan de retentissement, un bilan fonctionnel respiratoire est réalisé, la patiente ne
désature pas au TTM 6min, la pléthysmographie est normale ainsi que la diffusion.

Au terme de ce bilan, le diagnostic d’une sarcoidose médiastinopulmonaire avec une thrombopénie est
retenu, sans indication thérapeutique avec surveillance clinique, biologique et fonctionnelle.
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Figure 1
A Et B : Coupes TDM Parenchymateuse Et Médiastinale Montrant Des Opacités Hilaires Bilatérales
Symétriques Sans Lésions Au Niveau Du Parenchyme Pulmonaire.
C : Coupes Parenchymateuses Montrant En Plus Des Adénopathies Hilaires Préexistante, Des Images
Micronodulaires Diffuses Bilatérales.

I11.  Discussion

La sarcoidose est une maladie systémique de cause inconnue caractérisée par la formation de Iésions
granulomateuses dans divers organes.

La thrombocytopénie peut provenir de 3 mécanismes principaux au cours de la sarcoidose, a savoir,
I'hypersplénisme, I'infiltration médullaire et la thrombocytopénie immunitaire, ce dernier mécanisme représentant
plus de 80 % des cas. [2]

L’age médian retrouvé dans la littérature est de 36 ans au moment du diagnostic de la sarcoidose et de
de 38 ans pour la thrombopénie [3]. Ceci concorde avec 1’dge de notre patiente au moment du diagnostic.

Dans 55 % des cas, I'apparition de la sarcoidose précéde le purpura thrombopénique (intervalle médian
de 48 mois). Dans 25 % des cas, les 2 affections surviennent de maniére concomitante et dans 20 % des cas,
I'apparition du purpura précéde la sarcoidose (intervalle médian de 68 mois) [3].

Dans notre cas, on peut considérer que les 2 affections sont survenues de maniére concomitante mais
que c’est la thrombopénie qui a révélé la maladie.

Plusieurs mécanismes peuvent étre impliqués dans la survenue d'une thrombopénie dans la sarcoidose,
I’exclusion d’un autre diagnostic doit constituer la premiére étape de la démarche diagnostique.

La splénomégalie, qui est présente chez 10 % des patients atteints de sarcoidose [4], peut induire un
hypersplénisme avec une séquestration et destruction des plaquettes [4,5].

Un déficit immunitaire commun variable peut provoquer une cytopénie auto-immune et une maladie
granulomateuse et imiter par conséquence une sarcoidose avec thrombopénie. Dans ce cas, et contrairement a la
sarcoidose, il existe souvent des antécédents d'infections récurrentes et une hypogammaglobulinémie [6].

Le scanner abdominale réalisée chez notre patiente a permis d’éliminer une splénomégalie pouvant étre
responsable d’une thrombopénie par hypersplénisme. La patiente ne rapporte pas des infections a répétition et
I’¢électrophorése des protides était normale.

Selon la littérature, le purpura thrombopénique dans la sarcoidose est particulierement grave, souvent
compliqué par des saignements séveres, une absence de réponse au traitement et la mort chez jusqu'a 15% des
patients [7,8,9]. Ceci est peut-étre dii a un biais de sélection de patients et aussi a I’absence au moment de ces
études anciennes des nouvelles thérapies de la thrombopénie actuellement disponibles (Ig IV, rituximab...).

Une étude plus récente [3] a montré que la thrombopénie dans la sarcoidose peut étre grave si le taux de
plaquettes est inférieur & 3000 élément/mm 2 avec un score hémorragique élevé.

DOI: 10.9790/0853-2306060709 www.iosrjournals.org 8 | Page



Un Purpura Thrombopenique Revelant Une Sarcoidose

La méme étude a montré que la réponse finale aux traitements pourrait étre considérée comme
généralement bonne, contrairement aux données précédentes de la littérature concernant le purpura
thrombopénique associé a la sarcoidose, puisque aucun décés ni épisode hémorragique grave n’as été observé.

Chez notre patiente, la thrombopénie a bien répondu a la corticothérapie démarrée initialement par son
hématologue, sans rechute a un an de surveillance. Concernant I’atteinte pulmonaire de la sarcoidose, elle ne
requiert pas pour I’instant un traitement pharmacologique. Une surveillance réguliére est préconisée.

La relation entre la sarcoidose et I’auto-immunité n’est pas claire. Des auto-anticorps tels que le facteur
rhumatoide, les anticorps cytoplasmiques antineutrophiles ou antimonocytes, les anticorps antiphospholipides et
autres peuvent étre détectés chez les patients atteints de sarcoidose. Cependant, les manifestations auto-immunes
cliniguement manifestes sont rares dans la sarcoidose et sont généralement liées a des comorbidités telles qu'un
déficit immunitaire commun variable, le lupus érythémateux, la polyarthrite rhumatoide, la sclérodermie ou la
thyroidite. Les autres cytopénies associées a la sarcoidose sont tres rares.

Le bilan immunologique réalisé chez notre patiente est négatif.

IV.  Conclusion
L’association de la sarcoidose & une thrombopénie est une association rare d’étiologie inconnue. Les
données de la littérature suggerent que la prise en charge thérapeutique du purpura thrombopénique primaire peut
étre considérées comme appropriée dans le purpura thrombopénique associé a la sarcoidose et qu’il est de bon
pronostic au long cours avec une réponse favorable au traitement. D’autres études sont nécessaires pour étudier
le phénotype de la sarcoidose avec des stigmates d’autoimmunité.
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