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Purpura rhumatoïde, 
quels pièges éviter ?

L e purpura rhumatoïde est la pre-
mière cause de vascularite chez 
l’enfant, le taux d’incidence annuel 

varie de 10 à 30 pour 100 000 personnes 
en fonction des séries. Seulement 10 % 
des patients sont adultes. Il est plus 
fréquent chez le garçon (avec un sexe 
ratio de 1,5) et en Asie du sud-est. L’âge 
moyen de présentation est de 4 à 6 ans et 
la plupart des enfants atteints ont moins 
de 10 ans [1].

Les critères diagnostiques, qui ont été 
établi en 2008 par le collège américain 
de rhumatologie [2], sont l’atteinte cuta-
née avec au moins un des quatre critères 
suivants :
– atteinte articulaire ;
– atteinte digestive ;
– atteint rénale ;
– vascularite leucocytoclasique.

L’éruption de purpura (ou pétéchiale) 
est prédominante sur les membres infé-
rieurs et inaugurale dans deux tiers des 
cas, souvent symétrique, majoritaire-
ment au niveau des zones de pression, 
épargne habituellement le tronc, l’ab-
domen, le visage et le cuir chevelu et 
peut laisser des cicatrices. La plupart 
des patients ont un seul épisode, plus 
rarement il existe plusieurs poussées 
successives.

L’atteinte digestive est caractérisée par 
une douleur abdominale d’apparition 
brutale qui peut traduire une hémorra-
gie digestive, un hématome de la paroi 
digestive ou une invagination intestinale 
aiguë. Le patient présente habituelle-
ment des nausées ou des vomissements 
avec macroscopiquement un érythème 
de la muqueuse avec purpura pétéchial, 

parfois une érosion, voire de véritables 
plages de nécrose.

Il existe plusieurs autres manifestations 
moins connues car moins fréquentes :
– neurologiques : céphalées, convul-
sions ;
– orchite ou épididymite ;
– uréthrite ;
– encore plus rares : pancréatite, paroti-
dite, myosite, hémorragie pulmonaire, 
myocardite.

Il est important de ne pas oublier ces 
manifestations rares parce qu’elles 
peuvent nécessiter un traitement par 
corticoïde, comme par exemple dans les 
cas d’orchite (14 jours à 1 mg/kg de pred-
nisolone) et d’uréthrite avec nécessité 
d’un traitement par corticoïdes topiques.

Il n’existe pas de test sanguin spéci-
fique et le taux sanguin d’IgA est élevé 
dans 60 % des cas, sans conséquences 
diagnostiques.

L’atteinte rénale 
du purpura rhumatoïde

20 à 80 % des patients ont une atteinte 
rénale de sévérité très hétérogène (héma-
turie, protéinurie ou – plus rarement – 
insuffisance rénale aiguë). Cette atteinte 
est responsable d’une insuffisance rénale 
chronique dans 7 à 50 % (en fonction 
des séries) des patients diagnostiqués. 
Le plus souvent, l’évolution à court et 
moyen terme est favorable [3].

1. Physiopathologie

La néphrite du purpura rhumatoïde et la 
maladie de Berger sont des pathologies 
liées à l’IgA1, qui est caractérisé par une 
glycolysation anormale. En effet, l’IgA1 
est déficient en galactose et devient par 

conséquent un antigène attaqué par des 
IgG et formant des complexes IgG-IgA. 
Ceux-ci se déposent entre autres 
dans le mésangium et entraînent une 
glomérulonéphrite.

Il existe des différences importantes 
entre la néphrite du purpura rhuma-
toïde et la maladie de Berger : en dehors 
de l’âge typique de la maladie de Berger 
(15 à 30 ans), il s’agit surtout d’une 
pathologie qui est toujours chronique 
même dans les formes les moins sévères, 
comparée au purpura rhumatoïde qui 
est une pathologie aiguë. Les séquelles 
d’une néphrite de purpura rhumatoïde 
peuvent être chroniques, suite à la réduc-
tion néphronique qui s’exprime au fur et 
à mesure de la vie à cause d’une augmen-
tation de la masse musculaire et d’une 
réduction de la réserve fonctionnelle 
rénale. L’histologie du purpura rhuma-
toïde montre plus souvent des lésions de 
prolifération endo ou extracapillaire que 
l’histologie de la maladie de Berger [4].

2. Traitement de l’atteinte rénale du 
purpura rhumatoïde

Il est reconnu depuis plusieurs dizaines 
d’années qu’un retard du traitement 
augmente le risque d’évolution vers une 
insuffisance rénale terminale, si une pro-
téinurie néphrotique ou une insuffisance 
rénale sont présentes lors de l’épisode 
initial. La présence de croissants cellu-
laires entraîne une sclérose glomérulaire 
si le traitement est retardé.

Il n’existe à l’heure actuelle aucune 
recommandation officielle pour le 
traitement de la néphrite du purpura 
rhumatoïde [5].

Nous avons pu montrer récemment que 
les patients avec des formes de néphrite 
du purpura rhumatoïde particulièrement 

https://modilac.realites-pediatriques.com
Webconférence réservée au corps médical. Inscription obligatoire

La retransmission est strictement réservée au corps médical.

Inscription obligatoire.

▶▶▶ INSCRIVEZ-VOUS ◀◀◀

Innovation en alimentation infantile 
et devenir du nourrisson

Mardi 10 septembre 2019 
20 h 45 – 22 h 00

PÉDIATRIQUES
réalités

Réalités Pédiatriques, en partenariat avec le Laboratoire Modilac, 
vous invite à une WEBCONFÉRENCE INTERACTIVE sur le thème :

Pendant toute la durée de la webconférence, vous pourrez poser 
EN DIRECT vos questions aux experts

Programme
~  Lactoferrine, pro-, prébiotiques et HMOs : quels sont les véritables effets 

de l’enrichissement des laits infantiles ? 
Dr. Marc Bellaïche, Hôpital Robert Debré, Paris

~  Doit-on réellement craindre les carences lipidiques chez le nourrisson ? 
Pr. Patrick Tounian, Hôpital Trousseau, Paris

~  Un enfant naît-il ou devient-il à haut potentiel ? 
Dr. Olivier Revol, Hospices Civils, Lyon

~ Débat interactif

Avec la participation du Dr. Sandra Brancato, Membre du bureau de l’AFPA, Nîmes

SODILLAC_Annonce_Presse.indd   1 18/04/2019   14:52



38

réalités Pédiatriques – n° 231_Mai 2019

Mises au point interactives – 20 ans, 20 temps forts

sévères, c’est-à-dire ayant une proliféra-
tion endo ou extracapillaire, évoluent à 
très long terme plus favorablement que 
les patients avec des formes histologi-
quement dite “rassurante” [6]. Ce phé-
nomène est probablement (entre autres) 
dû à un sous-traitement des formes sans 
prolifération. Il n’existe donc pas d’histo-
logie véritablement rassurante. De façon 
similaire, nous avons vu que des patients 
ayant reçu des emboles de méthyl-
prednisolone ont à long terme moins de 
protéinurie que les patients n’ayant pas 
reçu d’emboles de méthylprednisolone.

Nous avons également trouvé que des 
patients ayant moins de protéinurie ini-
tiale ont une évolution plus péjorative, 
avec une protéinurie persistante au bout 
de 48 mois d’évolution. Il n’existe donc 
pas de forme biologiquement rassurante 
non plus si la protéinurie est au-delà de 
0,5 g/L ou au-delà de 100 mg/mmol de 
créatininurie [6].

Nous avons également constaté que des 
lésions histologiques de chronicité sont 
présentes dès le début de la pathologie 
chez environ 5-10 % des patients. Ces 
lésions n’étaient pas dues à un retard 
de traitement ou de biopsie initiale. 
Il semble donc exister des formes de 
néphrite de purpura rhumatoïde qui 
ressemblent d’emblée à une maladie 
de Berger. Ces formes touchent des 
patients plus âgés, moins protéinuriques 
et semblent moins bien répondre au 
traitement par corticoïdes [7].

En ce qui concerne l’atteinte rénale du 
purpura rhumatoïde, deux problèmes 
principaux existent :
– un problème évitable : présence de 
grosse protéinurie ou de prolifération à 
la biopsie rénale. Ces patients doivent 
recevoir des bolus de méthylpredniso-
lone sans tarder, avec un relais de pred-
nisone par voie orale à la dose de 2 mg/kg 
pour une durée d’au moins un mois sui-
vie d’une décroissance sur deux mois. 

L’absence de ce traitement entraîne des 
lésions irréversibles ;
– un problème inévitable : présence de 
lésions chroniques dès le début de la 
pathologie avec une évolution chro-
nique d’emblée semblable à la maladie 
de Berger.

Les patients ayant une protéinurie rési-
duelle après un traitement par corticoïde 
doivent recevoir un IEC ou un ARA2 en 
cas de non-tolérance. Les patients res-
semblant d’emblée à une maladie de 
Berger doivent recevoir un IEC dès que 
possible.

Conclusion

Une histologie rassurante n’est en réali-
tés pas vraiment rassurante et une proté-
inurie significative mais en dessous de 
1 g/L ou 100 mg/mmol de créatininurie 
n’est pas rassurante non plus.

Une ponction biopsie rénale dans les 
14 jours après détection d’une protéinu-
rie au-dessus de 100 mg/mmol de créati-
ninurie doit être pratiquée. La biopsie 
doit être plus rapidement effectuée en 
cas de protéinurie néphrotique.

Des corticoïdes par voie intraveineuse à 
la dose de 1 g/1,73 m² de surface corpo-
relle sur trois jours doivent être débutés 
en cas de détection de prolifération extra 
ou endocapillaire ou en cas de protéi-
nurie néphrotique, suivis d’une cortico-
thérapie orale pendant au moins un mois. 
La surveillance de la protéinurie après le 
diagnostic de purpura rhumatoïde se fait 
facilement par bandelette urinaire deux 
fois par semaine le 1er mois, une fois par 
semaine jusqu’au 3e et une fois par mois 
jusqu’au 12e mois.

Malgré une amélioration au niveau de la 
compréhension des néphropathies du 
purpura rhumatoïde et un raisonnement 
moins dogmatique, il reste à établir des 

protocoles de traitement précis et appli-
cables. L’existence de formes “hybrides” 
entre purpura rhumatoïde et maladie 
de Berger nous permet de mieux com-
prendre l’évolution défavorable chez 
certains patients, mais des stratégies 
thérapeutiques immunosuppressives 
restent encore à préciser.
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