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La thrombasthénie de Glanzmann (TG) est une
maladie hémorragique congénitale rare à
transmission autosomale récessive , caractérisée
par des hémorragies graves ,essentiellement
cutanéo-muqueuses, en raison d'un déficit
qualitatif ou quantitatif en glycoprotéines
plaquettaires GPIIb/GPIIIa [1]. Ce défaut conduit à
une agrégation plaquettaire fortement réduite,
voire nulle [2].
Le pronostic vital des patients dépend de la
gravité des épisodes hémorragiques.

Étude rétrospective et descriptive

Période de 4ans : Septembre 2020 à Septembre
2024, concernant les cas de TG diagnostiqués au sein de
notre laboratoire.

Analyses : -Numération plaquettaire
-Agrégométrie plaquettaire sur plasma 

riche en plaquettes (APACT4004)

Il sort de notre étude que la TG est une thrombopathie
constitutionnelle non négligeable, présentant une
prévalence notable dans notre pays . L'agrégométrie
plaquettaire s'avère cruciale pour le diagnostic de cette
pathologie. De plus, une sensibilisation accrue à cette
maladie dans les régions à forte consanguinité pourrait
favoriser un diagnostic plus précoce et une meilleure
gestion des complications hémorragiques. Il est
également nécessaire de réaliser des études
épidémiologiques plus larges pour mieux cerner la
prévalence de la TG dans notre pays, particulièrement
dans ces régions .

Contextualisation: Résultats:

Objectifs:

Sur 268 demandes d'agrégation plaquettaire, 13 cas présentaient un profil agrégométrique compatible
avec la TG. Les patients avaient un âge moyen de 14,8 ans , avec une prédominance masculine(sexe
ratio H/F : 1,6). 2 patients provenaient de mariages consanguins, tandis que pour les autres, cette
information n'était pas disponible. Tous les patients (soit 100 %) avaient des antécédents
hémorragiques personnels, avec des manifestations principalement cutanéo-muqueuses, telles que des
épistaxis (60 %), des gingivorragies (20 %) et des métrorragies (20%). (Figure 1)
Le bilan biologique révélait un bilan d’hémostase équilibré , avec une numération plaquettaire normale
chez 84,6 % des patients, ainsi que 2 cas de thrombopénie et 3 cas d'anémie microcytaire hypochrome.
L'agrégométrie plaquettaire montrait une diminution ou une absence d'agrégation en réponse aux
inducteurs, à l'exception de la ristocétine. (Figure 2)

Selon certaines estimations consensuelles, moins de 1 000 cas de TG ont été diagnostiqués, ce qui
témoigne de la rareté de cette pathologie[3] . Néanmoins, au vu de la période de notre étude, il semble
que le nombre de cas de TG rencontrés soit relativement élevé, probablement en raison de la
prévalence élevée des mariages consanguins dans notre pays. Sur le plan clinique, les épistaxis, les
gingivorragies et les métrorragies sont les manifestations les plus courantes, en accord avec les
données de la littérature. Sur le plan biologique, la TG se caractérise par une numération plaquettaire
normale et une morphologie des plaquettes normale. Cependant, la présence de thrombopénie ne doit
pas immédiatement exclure le diagnostic de cette maladie. [4].

à Décrire le profil épidémiologique, clinique et biologique
de 13 patients atteints de TG, diagnostiqués dans notre
laboratoire, tout en évaluant la prévalence de cette
maladie dans notre pays.
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Figure 2 : Profil agrégométrique d’une TG
de nos patients.

Figure 1 : Répartition des patients ayant
un syndrome hémorragique.

Discussion: 


