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Introduction

La Drépanocytose est une maladie génotypique touchant 5 a 10 % de la
population Burkinabé . C’est sans doute la plus connue et la plus grave des

maladies génétiques dans notre milieu {12,51].

Son traitement de plus en plus codifié tient aux progrées sans cesse croissant
de sa physiopathologie. Cependant autant pour le clinicien que le biologiste
s’intéressant a I’hémoglobinose S on est frappé par le polymorphisme des signes

cliniques. Ce caractére suscite sans cesse des recherches concemant

I’hémoglobinose S {10,35,45].

En France , I’hémoglobinose S est devenue ’une des principales maladies
génétiques derriére la mucoviscidose [25]. Dans les pays africains le poids de la

tare se fait de plus en plus sentir sur les services de santé, sur les familles et la

communauté en général .

En milieu pédiatrique 1’hémoglobinose S est I’'un des principaux motifs de

longs séjours hospitaliers.
Selon une étude effectuée dans le service de pédiatrie du CHNSS de Bobo-

dioulasso elle est au cinquiéme rang des motifs de long séjour hospitalier [25].

Bien que la symptomatologie clinique soit trés vanée , les manifestations
osseuses et articulaires sont les plus précoces . Si la cimque est d’un apport
capital pour leur diagnostic, la radiographie reste I’examen de forte présomption

diagnostique ou de confirmation.



En J’absence de scintigraphie, de scanner, d’IRM seule la radiographie
conventionnelle permet un diagnostic relativement précoce des lésions osseuses
[2,26,39). Certains signes radiographiques sont caractéristiques de
I’hémoglobinose S. Si I’on tient compte de la forte prévalence de 1’hémoglobine S
dans notre milieu la radiographie powrrait jouer un réle important dans le

dépistage de ces lésions quelque fois accessibles @ un traitement spécifique

[26,51].

Afin de situer la place de ’imagerie médicale, dans la prise en charge des
hémoglobinopathies S au CHNYO ce travail se propose de décrire les principaux

aspects des modifications du squelette en rapport avec cette hémoglobinose .



PREMIERE PARTIE :

GENERALITES




I-DEFINITION

L’hémoglobinose S désigne une anomalie structurale de I’hémoglobine due
a la substitution de I’ acide glutamique par la valine en position 6 de la chaine
béta Il s' agit d' un trouble qualitatif de 'hémoglobine.
Maladie moléculaire par excellence, elle induit des modifications

conformationnelles des globules rouges porteurs de ce pigment anormal.

[l s’agit d’une affection génotypique transmise selon le mode autosomique
récessif. On distingue ainsi la forme homozygote SS, la forme hétérozygote AS et
les hétérozygotes composites ou double hétérozygotes. Dans ce demier cas
’hémoglobine S est associée a une autre hémoglobinopathie. Ce sont
principalement I’hémoglobinose C et 1a thalassémie .

On regroupe sous le terme de Drépanocytose majeure les formes homozygotes

SS et double hétérozygote SC et SPthal .1a forme hétérozygote AS est dite trait
drépanocytaire .



2-HISTORIQUE [10,12,23,52]

2-1-Histoire de la biologie

Plusieurs dates ont marqué I’histoire de la drépanocytose. On les regroupe en

trois étapes .
2-1-1-Etape hématologique

En 1910 Hermk (USA) observe chez un étudiant Jamaicain la présence

d’hématie déformée en faucille .Cette caractéristique est a I’origine du nom de la

maladie .
Emmel constate en 1917 que la falciformation des hématies se produit

quand il y’a baisse de 1a pression artérielle systémique en oxygéne .
En 1927 Hann et Gillespie confirment les faits précédents et ajoutent les

caractéres réversibles de la falciformation.

2-1-2-Etape génétique

En 1917 Emmel évoque le caractére génétique de la Drépanocytose .
En 1923 Tallifero met en évidence la transmission autosomique récessive de la

maladie. Au méme moment (1923) Diggs introduit la notion de trait

drépanocytaire pour parler des sujets hétérozygotes AS .

2-1-3- Etape biochimique

En 1949 Pauling ,Itano ,Singer et wells mettent en évidence une différence

électrophoretique entre I’hémoglobine S et I’hémoglobine A .



Ce sera le premier exemple d’une maladie moléculaire. Des précisions ultérieures
ont suivi grice a la biologie moléculaire. On sait actuellement que la substitution
de I’hémoglobine A par I’hémoglobine S est due 4 une mutation d’une base du

tnplet codant (GAG en GTG).

2-2-Histoire des lésions osseuses

En 1914 Graham décrit les premiéres Iésions osseuses de cette maladie

dans un rapport d'autopsie .

2-3-Histoire de la thérapeutique

Entre 1971 et 1973 le traitement consistait en [’utilisation
d’antifalcémiant.(urée ,cyanate ,carbanyl phosphate ) puis de vasodilatateurs .
Des 1979 le traitement est plus codifié, utilisant des drogues peu toxiques :

- antalgiques purs
- anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS )

- AINS + antalgiques purs

Au cours des années 80 I’hydroxy-urée est expérimentée. Elle est cependant

utilisée a trés faible echelle .

En 1982 une équipe Belge réussit une greffe de moelle allogénique inaugurant

ainsi 1’étape génétique du traitement .

3-REPARTITION GEOGRAPHIQUE [10,12,14,20,34]

L’hémoglobinose S touche avec prédilection la race noire .Cependant tous

les continents sont concernés a des degrés divers.



Cette dispersion de la tare suscite des questions qui ne semblent pas
trouver leurs réponses exclusivement dans les phénoménes migratoires. En effet
une mutation génétique portant sur le triplet de bases codant pour Je sixiéme acide
aminé de la chaine 3 serait survenue de fagon spontanée. Les raisons de cette
mutation ne sont pas élucidées mais on évoque la fragilité dudit triplet de bases
dans une population spécifique. Les populations concemées appartiendraient au
groupe des néanderthaliens et des chromagnoides.

Trois zones s’ individualisent dans le monde :

3-1-Afrique noire

LEHMANN dés 1974 a délimité une zone qu’il dénomme ceinture
sicklémique (sickle belt).Cette zone est comprise entre le 15 éme paralléle de la
latitude nord et le 20 éme paralléle de la latitude sud .LLa fréquence maximale se
rencontre en AFRIQUE sub-saharienne ou elle atteint dans les pays pen-

équateniaux (Cameroun, République Démocratique du Congo ) 30 a2 40 %.

3-2-Les Amériques

L'hémoglobine S est présente dans la population américaine d'origine africaine. Sa
fréquence y est estimée a 6-7 %.0On la rencontre chez les indiens par suite de
métissage. Les zones ayant connues une forte émigration de la race noire

connaissent des taux élevés.Ce sont les Antilles et les iles avoisinantes.



3-3-Pourtour méditerranéen

Dans cette zone, c’est la race blanche qui est touchée : Afrique du nord Turquie,

Grece , Italie . Elle touche 1-2 % de la population maghrébine .

3-4-Le sous-continent Indien et le moyen orient

On trouve la tare en Arabie Saoudite , au Yémen et dans les tnbus les plus

anciennement installées en Inde .

4-PHYSIOLOGIE ET PHYSIOPATHOLOGIE [10,12,23,52]

4-1-Physiologie

L’hémoglobine est un hétérotétramére comprenant 2 types de sous-unités .
L’un alpha (o) et I’autre béta () .

Il s’agit d’une chromoprotéine .La partie protéique est la globine et le
groupement prosthétique est constitué par 'heme . L’héme contient en son sein un
atome de fer ferreux (Fet++ ). La globine est composée de quatre chaines

polypeptidiques 1dentiques deux a deux. L hémoglobine humaine subit plusteurs

variations au cours de la vie .

Variation ontogénique de 1’hémoglobine humaine
Plusieurs formes d’Hb , différentes les unes des autres se succédent au cours de

la vie .11 en existe plusieurs types simultanément chez le méme sujet .Chaque type

se caractérise par la nature de ses sous-unités .



TABLEAU I: les différentes hémoglobines humaines

Embryonnaires foetales adultes

Hb GOWERS 1 (L) |HbF (a?y ?) HbA1 (o’ B?)
Hb GOWERS 2 (a % ?) HbA2 (a? 8%)
HbA2 (o> )

Le profil hématologique caractéristique de ’adulte s’observe dés 1’age de
six mots .11 peut cependant étre retardé . Chez I’adulte I’HBA représente 95% de
toute I’Hb . L’HbF n’est retrouvée qu’a I’état de trace , inférieure a 1 %.

A la naissance le rapport de synthése de I’HbF et de I’Hb adulte est égal a 1’uni-
té.

La fonction principale de 1’hémoglobine est le transport de 1’oxygéne des
poumons aux tissus. Elle intervient dans 1’¢limination du gaz carbonique et le

maintien du PH intra-érytrocytaire . Dans I’organisme c’est la seule molécule

capable de capter I’oxygeéne .

4-2-Physiopathologie

La modification de la chaine béta est a 1’origine de changement des
propriétés de I’ Hb:
- instabilité mécanique
- polymérisation de la désoxy-hémoglobine
La polyménsation de la désoxy-HB reste la conséquence primordiale 4 I’origine

de la maladie drépanocytaire .




A I’échelle cellulaire (globule rouge ) cette polymérisation se traduit par la
falciformation.Celle-ci dépend de la concentration en désoxy-HB A l'intérieur des
hématies. Les facteurs favorisant la désoxygénation sont:

-abaissement du PH sanguin

- la déshydratation

- baisse de la tension en oxygeéne

- augmentation du taux du 2-3 DPG

Chacun de ces facteurs peut étre a 1’origine d’une crise drépanocytaire auto-
entretenue par I’entrée en scéne des autres facteurs .

Initialement réversible, la falciformation devient un phénomeéne irréversible
avec perturbation des mouvements ioniques a travers la membrane cellulaire
ayant subi des altérations plastiques et chimiques. Les drépanocytes qui en
résultent induisent des troubles rhéologiques (trouble de viscosité , déformabilité
cellulaire).

Il s’en suit des réactions sutvantes :

-obstruction capillaire

Elle est la cause d’une 1schémie, des infarctus et des nécroses .

- phénomeénes inflammatoires avec modificatton des protéines de I’inflammation.
- hémolyse chronique

Elle est la résultante d’une destruction accélérée des hématies dont la durée
de vie est réduite du fait des altérations mécaniques de leur membrane. Cette

hémolyse chronique entraine une hyperactivité médullaire compensatrice .

- trouble de la coagulation

[l potentialise I’anoxie tissulaire avec de multiples infarctus de petite taille .
Le retentissement de ces troubles sur ’os et Darticulation tantdt aigu tantot
insidieux et chronique a une traduction radiologique .
Trois types de signes radiologiques traduisent I’hyperplasie médullaire .

- ’image de travées osseuses rares mais épaissies
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- Pamincissement des corticales sur I’os long
- trouble de modelage osseux au cours de croissance

La topographie des signes radiographiques et des manifestations ostéo-
articulaires  s’expliquent par la vanation du temtoire de la moelle
hématopoiétique. Toute la moelle est hématoformatrice a la naissance. Aprés la
puberté ce temtoire se limite au squelette axial (bassin, ceinture scapulaire, cotes

thorax ), au crane, a la portion proximale des fémurs et des humérus .

5-SEMIOLOGIE CLINIQUE [3,7,15,23,27,31,50]

Le tableau clinique des sujets hémoglobinopathes S peut étre divisé en

trois.

5-1- Etat basal
c’est une phase d'accalmie clinique. L'examen clinique peut étre

normal. Tout au plus on peut retrouver une anémie , un sub-ictére .Il s’y associe

inconstamment une splénomégalie.

5-2- Complications aigués
5-2-1-Les crises vaso-occlusives

Elles commencent dés I’ age de six mois par le syndrome pieds-mains .Ce
sont des tumefactions douloureuses classiquement bilatérales des mains et des
pieds. Les formes umlatérales ne sont pas exceptionnelles. Chez le grand enfant

et I’adulte les crises réalisent des douleurs osseuses, une polyarthralgie et une

impotence fonctionnelle .
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On retrouve des douleurs abdominales avec iléus paralytique associant
météonisme abdominal et vomissement .

La fievre oscille autour de 38° et céde a la fin de la crise. La thrombose
vasculaire peut étre a 'origine de crise trés grave tel que le priapisme, les
manifestations neurologiques a type de conwvulsion, une thrombose de I’artére
centrale de la rétine, une hématurie macroscopique. Elles sont a I’origine

d'infarctus osseux séquellaire constituant le lit des infections.

5-2-2-Les infections

Elles sont variées .

Les pneumopathies sont fréquentes.

Les ostéomyélites sont caractéristiques par leur fréquence et leur tendance a la
récidive .1l s’agit d’une infection osseuse d’origine hématogéne. Cliniquement
elle réalise un syndrome infectieux plus ou moins important avec douleur et
oedéme localisés. Le diagnostic doit étre évoqué a ce stade. La confirmation est

biologique par I’hémoculture ou par la culture du liquide de ponction.

5-2-3-Les crises de déglobulinisation

Il s’agit d’une hémolyse aigué sur un fond d’anémie chronique. les crises
de séquestration sont 1’apanage des petits enfants. Le syndrome comprend une

anémie profonde d'installation rapide en quelques heures et une splénomégahie .
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5-3-Complications chroniques

5-3-1-L’anémie

Elle est constante. Il s’agit d’une anémie régénérative. Elle nécessite une

survetllance permanente.

5-3-2-Les nécroses osseuses

Les ostéonéroses aseptiques des épiphyses notamment la hanche et
I’épaule font payer un lourd tribut a ces patients qui peuvent étre handicapés toute
leur vie.

Les nécroses épiphysaires des articulations portantes sont les plus bruyantes. La
Jatence clinique est habituelle. Elles peuvent cependant se manifester par une
douleur d'installation brutale avec limitation des mouvements. La douleur peut
étre trés intense pseudofracturaire et s'attenuant par la suite. Il peut s'agir d'une

douleur d'installation progressive d'allure mécanique.

5-3- 3 Complication oculaire

1l s’agit d’une rétinopathie avec hémorragie aboutissant a une cécité.

5-3- 4 Les autres complications chroniques

Les ulcéres de jambe peuvent s’observer. Ils si¢gent aux chevilies. Leur
traitement est trés hardu et leur récidive est habituelle.

L’ostéomyélite chronique : Par définition c'est une ostéomyélite évoluant plus
d'un mois. On retrouve fréquemment une fistule. Le taitement fait parfois appel a

la chirurgie.
Tous les viscéres peuvent étre atteints.
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6- SEMIOLOGIE RADIOLOGIQUE DES MANIFESTATIONS OSTEO-
ARTICULAIRES DE L'HEMOGLOBINOSE S [1,4,8,16,18,28,31,37,40,44,

49,50]

6-1-Aspects radiologiques généraux

L’hémoglobinose S est & [I’origine d’altération osseuse qu’on peut
systématiser comme suit :
- image de raréfaction osseuse
- image de condensation osseuse
- Image mixte
- image d’altération de I’architecture osseuse
Toutefois les images radiologiques ostéo-articulaires peuvent étre regroupées en

fonction de la physiopathologie et de la localisation des signes .

6-2-Hyperplasie médullaire

6-2-1-Image radiologique caractéristique de I’hyperplasie médullaire

a) Travées osseuses rares mais épaissies

La trame osseuse des 0s spongieux s’atrophie avec raréfaction des travées.

Cependant la trabéculation résiduelle s’hypertrophie.

b) Amincissement des corticales

Les corticales des os longs s’amincissent entrainant un élargissement du

canal médullaire. Il se constitue donc une ostéoporose associant atrophie de I’os

compact et spongieux.
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c¢) Trouble de modelage osseux au cours de la croissance

Elle intéresse les phalanges, les métacarpiens et les métatarsiens. Elle

donne ]’image d’un os soufflé, un peu carré.
6-2-2-Aspect radiologique spécifique des piéces osseuses

a) crine et massif facial

L’amincissement des deux tables du criane surtout la table externe est a
I’ongine de I'élargissement du diploé. Des lacunes osseuses donnant I’aspect en
verre dépoli peuvent s’observer. L’aspect en poils de brosse réalise des
formations spiculées implantées perpendiculairement sur la voite du crane.

Quant au massif facial il peut étre intéressé par une déminéralisation plus ou

moins étendue.

b) rachis

Les corps vertébraux sont déminéralisés avec un aspect fibrillaire. Ils se
fragilisent. Leur architecture change. Le segment central des corps vertébraux est
déformé en marche d’escalier. On peut toutefois observer une déformation
cupiliforme biconcave des corps vertébraux donnant I’aspect de vertébre en "H".

Toute la vertébre peut s’affaisser diminuant ainsi de hauteur.

¢) membres et thorax osseux

La corticale des os longs s'amincit avec élargissement du canal médullaire
L’aspect de travées rares et épaissies s’observe au niveau de I’ os spongieux.

Au niveau du thorax en plus de la déminéralisation les cotes présentent 1’aspect

d’un dédoublement cortical appelé "os dans l'os ".
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6-3-Hématopoiése extra-médullaire

Elle peut étre révélée sur les radiographies du thorax de face. Elle se

traduit par une masse tissulaire para-vertébrale bilatérale. Elle n’a pas de signe

clinique spécifique.

6-4-Lésions thrombotiques

Radiologiquement et cliniquement les lésions osseuses dues a I’infarctus

réalisent le méme tableau que I’ostéomyélite au stade début.

6-4-1-Syndrome pieds-mains ou dactylie drépanocytaire (hand-feet

syndrom)

Les images radiologiques d’atteinte osseuse sont en retard d' une a deux

semaine (s) sur la cliique.

Au début on note un épaississement et une densification des parties molles sur la

radiographie. Aprés une a deux semaine (s) on note une réaction pénostée

lamellaire associée.

La guérison se fait sans séquelle ou alors persistent des déformations des piéces

osseuses atteintes.
6-4-2-Infarctus des diaphyses des os longs des membres

Cliniquement elle réalise les crises douloureuses vaso-occlusives.
L’image radiologique ostéo-articulaire est normale au début de la maladie. Une a

deux semaine (s) plus tard la radiographie note des appositions périostées. La



fusion de I’os néoformé avec la corticale sous-jacente entraine un épaississement
cortico-péniosté . L’os néoformé peut rester séparé de Ja corticale donnant
I’ymage d’os dans I’os.

Chez ’enfant peut s’observer un infarctus étendu a toute la diaphyse, exposant le

sujet a un nsque accru de surinfection.

6-4-3- ostéonécrose aseptique des épiphyses

L’ostéonécrose aseptique de la hanche et celle de la téte humérale sont les

plus graves sur le plan fonctionnel.

a) ostéonécrose de la hanche

Elle réalise une crise douloureuse plus ou moins intense uni ou bilatérale
accompagnée d’impotence fonctionnelle. Parfois 1l s’agit d’une douleur de la
hanche d’installation progressive. L’examen clinique confirme le caractére
mécanique de la douleur .

Radiologiquement il faut distinguer 1’ostéonécrose aseptique de la hanche chez
I’adulte et celle de I’enfant .

Chez ’enfant on observe une fragmentation du noyau céphalique. Ce tableau
évoque une maladie Legg Perthes-Calvé (L P C ).

Les mages radiologiques sont susceptibles d’orienter le diagnostic.

En faveur de I’hémoglobinose S on retiendra la bilatérahité des 1ésions.

En faveur de la maladie de L.P.C on retiendra un élargissement de ’interligne ,
un raccourcissement régulier du col qui est élargi et une irégulanté de la
métaphyse .

Chez l’adulte I’aspect radiologique réalise des images d’ostéolyse,

d’ostéocondensation, de fracture sous chondrale et de fragmentation
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La classification de Ficat et Arlet reconnait quatre stades d'otéonécrose de Ja téte

fémorale.

TABLEAU Il Classification des ostéonécroses de la téte fémorale selon Ficat

et Arlet
stades anomalie

I -hanche douloureuse
-radiographie normale
-scintigraphie et IRM positive

11 -signes radiographiqes mineurs (ostéopénie, kyste sclérose de la
téte )

III -fracture sous chondrale et /ou collapsus de la téte

vV -arthrose

b) Ostéonécrose de la téte humérale

Le tableau Clinique est souvent pauvre .Elle peut se manifeter par une
limitation des mouvements et des douleurs a la palpation de la téte humérale.

Radiologigmement apparait une ostéolyse de la téte humérale.

Les ostéonécroses sont trés souvent de découverte radiologique. La clinique

restant silencieuse jusqu’a un stade avancé .

c) Ostéonénécrose des autres épiphyses

Ce sont les plateaux tibiaux, I’épiphyse inféneure du fémur.
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6-5- Lésions infectieuses ostéo-articulaires
6-5-1- Ostéomyélite

Ostéomyélite aigué
Les images radiographiques au debut de l'infection sont normales mais
utiles pour le suivi évolutif. Les signes sont recherchés dans les parties molles:
- épaississement et augmentation de la densité au contact de l'os
- puis secondairement un refoulement ou un effacement des lisérés graisseux
Les images radiographiques osseuses sont plus tardifs. Il s'agit d'une périotose

lamellaire ou pleine, une décalcification lacunaire et un amincissement de la

corticale.

Ostéomyélite chronique

11 s'agit d'une ostéomyélite évoluant 1l y'a plus d'un mois. Les radiographies
anterieures si elles existent permettent d'évaluer les modifications des 1mages afin
de juger d'une reprise évolutive. Les images sont multiples associant parfois des
images de la phase aigiie et celle de 1a chronicité:
- la réaction périostée est souvent de type plein
- dimumition du diamétre du canal médullaire
- des zones d'ostéolyse en carte de géographie
- abcés intra-osseux. Il réalise dans la forme typique l'abcés de brodie.

Radiologiquement il s'agit d'une lacune intra-osseuse bien limitée survenant sur

les os longs.
- les fractures pathologiques

- un séquestre osseux plus ou moins étendu



6-5-2-Ostéites

Les signes radiographiques ne sont pas spécifiques.On retrouve les mémes

signes que ceux des ostéomyélites chroniques fistulisées.

6-5-3-Arthrites

Au stade de debut, les images radiographiques sont discrétes. Ce sont des
signes indirects a rechercher dans les parties molles de voisinage. Les clichés
comparatifs sont donc utiles a ce stade. On peut noter un élargissement de
I'interligne en cas d'épanchement abondant, une déminéralisation sous chondrale
et des irregularités des corticales épiphysaires. Le signe caractéristique de
l'arthrite septique est le pincement de I'interligne articulaire.

Les arthrites septiques sont a distinguer des arthrites aseptiques fréquentes
chez les drépanocytaires majeurs. Sur le plan radiographique les arthntes
aseptiques se caracterisent par I' intégrité de l'interligne articulaire et des surfaces
articulawres. En cas d'épanchement abondant l'interligne peut étre élargie. Seule
I'étude biologique du liquide articulaire donnera Ja confirmation du type d'arthrite.



DEUXIEME PARTIE :
NOTRE ETUDE




1-ENONCE DU PROBLEME
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1-ENONCE DU PROBLEME

L’hémoglobinose S constitue un probléme important de santé publique
dans les pays de la sous région. Elle I’est aussi pour les pays appartenant a Ja
ceinture sicklemique de Lehmann ou la tare atteind 5 a 40% de la population
[10,12,34,52].

Autrefois considérée comme maladie essentiellement du continent noir, elle
intéresse actuellement a des degrés divers tous les continents [25,34]. Les flux
mugratoires et les métissages ne peuvent a eux seuls expliquer ce caractére inter-
continental. C’est la plus fréquente des hémoglobinopathies, également la plus
grave. C'est également la maladie génétique la plus connue sur le continent.

Si dans les pays développés 1’abondance et la performance de I''magerie médicale
permettent une analyse minutieuse des lésions osseuses de 1’hémoglobinose S

seule la radiographie conventionnelle reste largement accessible a nos pays.

Au BURKINA FASO on estime que la drépanocytose fait partie des cing

premiéres maladies a I’origine des longs séjours en milieu pédiatrique et les
manifestations  ostéo-articulaires  constituent les  principaux  motifs
d’hospitalisation [25,52]. En outre les lésions ostéo-articulaires sont les plus
précoces et les plus invalidantes. Elles sont difficilement accessibles & la
thérapeutique [30].
Actuellement la qualité et I’espérance de vie des sujets porteurs des formes
majeures de la tare se sont considérablement améliorées. Cela est dii en partie
dux moyens de dépistage et de suivt dont la radiologie [26,45].

Au BURKINA FASO l’unanimité n’est pas faite sur la place du bilan

radiBlogique dont devrait bénéficier les sujets hémoglobinopathes S lors de leur
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suivi. Bien que son utilité soit indémable, une étude radio-clinique des lésions
ostéo-articulaires permettrait un meilleur suivi des hémoglobinopathes S . En
outre elle permettrait au clinicien d'avoir un éventail d'éléments radiologiques
orientant la recherche biolgique de I'hémoglobine S.

La présente étude se propose d’analyser sur le plan radiologique le bilan

squelettique des sujets porteurs de I"'hémoglobinose S.



2-OBJECTTIPS |
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2-OBJECTIFS

2-1-Objectif général

- Etudier les 1ésions radiologiques osseuses et articulaires de I’hémoglobinose S

2-2-Objectifs spécifiques

- Décrre les 1ésions osseuses et articulaires de I'hémoglobinose S.

- Déterminer les principales caracteristiques épidémiologiques et cliniques de

'hémoglobinose S.

- Calculer les prévalences des 1ésions osseuses et articulaires en rapport avec

chaque type d'hémoglobinose S.

- Proposer des mesures en vue d'améliorer la prise en charge des drépanocytaires.



3- MATERIELS ET
METHODES
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3-MATERIELS ET METHODES

3-1- Cadre de travail

3-1-1 Le centre hospitalier national Yalagado Ouédraocgo (CHNYO)

Le CHNYO de Ouagadougou et le centre hospitalier national SANOU

Sourou de Bobo Dioulasso sont les deux centres de référence du BURKINA

FASO.
Le CHNYO comporte des services administratifs et des services

d’hospitalisation. TL comporte en outre des services sans structure

d’hospitalisation dont la radiologie.

Notre étude est menée dans le service de radiologie. Les services d'hospitalisation

et le laboratoire ont contribué a J’étude.
3-1-2-Le service de radiologie

Le service de radiologie ou mieux d’électroradiologie est le seul centre

d'imagene médicale du CHNYO. Il est sollicité par les malades hospitalisés et

non hospitalisés.

Le service s’occupe de la radiographie et de 1’échographie. Il dispose de trois

appareils de radiographie:

-un appareil marque Philips en panne pendant toute la période d'étude

-Un appareil marque GE

-Un appareil marque GE essentiellement utilisé pour les examens spécialisés

(urographie intraveineuse, urétéro-cystographie rétrograde,
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hystéro-sapingographie, artériographie , myélographie, tomographie) Il s’agit
d’un appareil télécommandé muni d’une scopie.

- un appareil de mammographie

- un appareil d’échographie

Le serwvice dispose de trois médecins ; deux radiologues et un biophysicien .

Les manipulateurs d’état en radiologie sont au nombre de 13 . Une fille de salle ,
un ouvrier qualifié pour le développement des films et une secrétaire chargée de

la liaison entre le service et les demandeurs de prestation y travaillent en plein

temps .

3-2- période d’étude
Notre étude s’est déroulée de mi-Mars a fin Décembre 1997.

3-3- Echantillonnage

Il est de type accidentel. Le recrutement des patients se fait dans plusieurs

services .

-le service de radiologie

Ce sont des malades a qui une radiographie a été démandée pour une
manifestation quelconque de I” hémoglobinose S ou des signes de suspicion. Au
vue des images radiographiques et des renseignements cliniques mentionnées sur
les bulletins ; un interrogatoire sommaire est mené pour déterminer si le sujet est
hémoglobinopathe connue sinon une électrophorése de 1’hémoglobine est

démandée. Le sujet est retenu s’il rempli nos critéres d’inclusion.
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-Le service de pédiatrie

Il s’agit essentiellement de sujets connus porteurs de la tare et suivis dans

le service par un medecin,

Les autres cas sont des patients hospitalisés pour des manifestations cliniques de

I’hémoglobinose S.

-Les services de médecine

Les patients sont essentiellement recrutés en médecine interne. Quelques

cas ont été recrutés dans le service des urgences médicales.

-Les services de chirurgie

Ce sont des patients regus en consultation de traumatologie et orthopédie
ou hosprtalisés dans les dits services et connus comme hémoglobinopathes S.

Nous avons recruté de rare cas dans le service de chururgie générale et digestive.

Critére d’inclusion
Ce sont les sujets porteurs de I' HB S confirmée par électrophorése, regu en

consultation ou hospitalisés et ayant bénéficié des radiographies suivantes:

- crane incidences de face et de profil

- rachis dorso-lombaire incidences de face et de profil (type de SEZE)

- bassin incidence de face

Critére d’exclusion

Ce sont
- les sujets porteurs d’une tuberculose osseuse ou toute maladie osseuse
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3-4- Matériels

Il s’agit d’une enquéte transversale. Les patients ont bénéficié un examen
clinique. Des radiographies ont été démandées de méme que des prélévements de
sang et de pus. L'échographie a été démandée pour certains malades.

Ce sont principalement ceux présentant des tumefactions des parties molles, ceux

dont la clinique suspecte un épenchement (articulaire ou dans les parties molles ).

3-5- Réalisation pratique de I’enquéte

Tous les sujets retenus pour notre étude ont bénéficié de radiographie. Ce
sont les radiographies du crane (profil) du rachis dorso-lombaire (face et profil )
du bassin (face ). Des radiographies complémentaires ont été réalisées selon les

cas (douleur localisée , fistule )

3-5-1- Réalisation des radiographies

Les radiographies du crane ont été réalisés le sujet en décubitus ventral, la
téte de profil. Nous avons réalisé exclusivement des profils droits. Les distances
entre le poter et le tube a rayon X ont été les mémes.

Quant aux radiographies du bassin, elles ont été réalisées le sujet debout et de

face.

Les radiographies du rachis dorso-lombaire ont été réalisées le sujet
debout. Deux incidences ont été pratiquées: la face et le profil.

Quant aux constantes elles ne sont pas uniformes. Elles varient selon le

sujet et le segment du corps exposé aux rayons X. Les radiographies ont été
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pratiquées par la méme équipe dans le but d’harmoniser les critéres de qualité des

images obtenues.

Nous avons retenu comme critére de réussite de la radiographie du crane
(mcidence de profil ) la superposition du toit des orbites. Les cntéres de réussite
de la radiographie du bassin incidence de face sont la symetrie, la rotation interne

des membres.

Toutes les radiographies ont été interprétées.
3-5-2- Réalisation de I'échographie

L'échographie a concerné principalement l'articulation de la hanche .
La réalisation d'une échographie de la hanche obéit a des impératifs .
- sujet en décubitus dorsal ,
- les membres inférieurs en position neutre et rotule au zénith ,
- utilisation d'une sonde a haute fréquence (7,5 mHZ).
Les coupes échographiques sont réalisées dans l'axe du col fémoral . Ceci permet
de repérer sur la méme coupe la téte fémorale, le bord supérieur du col fémoral,

la cavité cotyloide. Des coupes comparatives sont réalisées sur la hanche

normale .

a- Image échographique normale
Nos coupes permettent d'individualiser la peau , les plans musculaires , les

plans osseux et la capsule articulaire . La distance entre la capsule et le col

fémoral est mesurée et comparée au coté sain .
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b- Image échographique anormale

Elle est de plusieurs types. L'anomalie est toutefols confirmée par
comparaison avec le coté sain.
- Une augmentation de la distance entre la capsule articulaire et le bord antérieur
du col fémoral est considérée comme pathologique . L'imagerie peut alors noter
un contenu articulaire transonore , vide d'écho témoins d'un épanchement
articulaire .
Cependant I'échographie n'est pas en mesure daffirmmer la nature exacte de
I'épanchement intra-articulaire. L'échostructure de I'épanchement liquidien et le
contexte clinique permettent 1'orientation clintque.
L'imagéne peut également noter un aspect hypoéchogéne par rapport au coté sain
avec épaississement de la synoviale. Il n'y a pas d'épanchement liquidien

articulaire. Il peut s'agir cliniquement d'une synovite aigué transitotre.

- Pour certains malades nous avons demandé un examen de pus pour étude
bacténologique. Ce pus est recueilli par écouvillonnage au niveau de la fistule ou
par ponction. L’hémoculture a été demandée chez certains malades. Pour les
sujets qu se savaient hémoglobinopathes nous avons exigé le résultat de
I’examen de laboratoire ; soit le carnet de santé ou tout autre document signé par

un agent de santé. En cas de doute une électrophorése est demandée pour la

confirmation.
3-5-3-L’électrophorése de I’ hémoglobine

Un hémolysat est préparé a partir du sang total prélevé dans un tube a
EDTA. Cet hémolysat est soumis 2 la migration électrophoretique sur acétate de

cellulose a2 PH alcalin. L’hémoglobine S migre entre I’hémoglobine A et A2
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Chez le sujet homozygote (SS) on note un constituant majeur qui est
I’hémoglobme S | une absence d’HBA, un taux pratiquement normal de I’"HBA».
Chez le sujet hétérozygote (AS) on retrouve 55 a 60% de la fraction A de I’HB
et 35 a 45% de ’HBS. L’HBA2 n’est retrouvée que trés faiblement son taux
variant entre 2 et 3 %.

Chez le sujet hétérozygote composite (SC) , I’électrophorése montre deux bandes
principales :I’HBS et I’"HBC.

Chez le sujet Sf3-thal I’ électrophorése montre la présence de I’HBS , de I’HBF et

de ’HBA2 qui est élevée.

3-5-4- Recueil des données

Les données de I’enquéte ont été mentionnées sur une fiche d’enquéte
individuelle.Y figurent :

-I’état cival du patient

-I’histoire de la maladie

-le motif de consultation

-les aspects brologiques

-les 1ésions élementaires radiologiques

(vorr annexe )



4-RESULTATS
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Le tableau III montre la repartition des hémoglobinopathes S selon les classes

d’age

TABLEAU III _Répartition des patients selon I’age et le type d’hémoglobine

Tranches TYPE D’HEMOGLOBINE ]
d’age
AS SS SC SB Total
0-4 4 8 6 1 19
5-9 3 2 11 0 16
10-14 3 6 13 1 23
15-19 3 8 12 0 23
20-24 1 0 5 0 6
25-29 4 1 3 0 8
30-34 2 0 7 0 9
35-52 3 2 2 1 8
Total 23 27 59 3 112
4-1-3-sexe

Pour l'ensemble de nos patients nous avons noté un sex ratio 1,3 en faveur du
sexe feminin soit 57,1 % de sujets de sexe feminin et 42,9 % sujets de sexe
masculin. En ce qui concerne les drépanocytaires majeurs nous avons noté un sex

ratio de 1,2 en faveur du sexe feminin.
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4-1-4-Hospitalisation

Dans notre échantillon, 33% des patients étaient hospitalisés. Ces malades
étatent hopitalisés dans les services de pédiatrie, de médecine intemne, et de

chirurgie surtout les services de traumatologie et orthopédie.

4-1-5-mode de découverte

Chez la quasi-totalité de nos patients 92,9 % , des signes cliniques
évocateurs ont motivé la recherche biolgique de ' HB S .L'examen biologique

systématique a permis de deceler I'HB S dans 7,1 % de notre échantillon.

4-1-6-Manifestations évocatrices
Les ostéo-arthralgies et les syndromes mains-pieds constituent les
principales manifestations évocatrices. Chez les sujets AS nous avons retrouvé

une polyarthralgie peu intense fréquente et touchant les petites articulations.

TABLEAU 1V: Fréquence des principales manifestations révélatrices

MANIFESTATIONS HB
EVOCATRICES AS SS SC SB
douleurs ostéo articulaires 45 19,2 77,8 30,3
sydrome main-pied 10 69,1 13 30,3
ostéo-myélite 5 - 38 -
douleurs abdominales 10 - - 30,3
crise de déglobulinisation 5 - - -
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La durée moyenne des manifestations évocatrices est de six jours pour
J'ensemble des hémoglobinopathes S .Cette durée est sensiblemement la méme

pour toutes les hémoglobinopathies.

4-1-7-Age de decouverte -type d’hémoglobine

L’age moyen de decouverte de la tare chez les héterozygotes AS est de 11
ans 5 mois avec des extrémes allant de 6 mois a 35 ans.
Chez les hétérozygotes SC I’Age moyen de découverte de la tare est de 6 ans
avec des extrémes allant de 6 mois a 24 ans. L’4ge moyen de découverte de la
tare chez les sujets homozygotes SS est de 3 ans avec des extrémes allant de 3

mois a 15 ans.

TABLEAU V Distribution des sujets (%) selon 1'dge de découverte et le type
d'HB.

age de Type d’hémoglobine
découverte
(année) AS SC SS SB
0-4 353 46,9 80,8 66,7
5-9 11,8 32,7 11,5 33,3
10-14 17,6 143 3,8 -
15 et plus 35,3 6,1 3,8 -
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4-1-8-Statut vaccinal

Tous nos patients étaient a jours en ce qui concerne les vaccins du

programme élargt de vaccination (P.E.V).
Seulement 3 % ont bénéficié d’ un autre vaccin en dehors de ceux du PEV.

Les vaccins contre I’hépatite B et 1a typhoide ont concerné 2,7 % des patients.

4-2- Clinigue
4-2-1- Les signes généraux

Dans notre échantillon 27 patients avaient un bon état général. La
repartition des signes généraux chez les autres patients (85 patients ) figure dans

le tableau VI.

TABLEAU VI: Répartition des signes généraux selon le type d’hémoglobine

TYPE D’HEMOGLOBINE
SIGNES GENERAUX AS SS SC TOTAL
AEG 4 10 24 38
anémie 1 12 21 34
ictére 1 3 5 9
dénutrition 0 2 2 4

AEG =altération de 1'état général
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4-2-2-Signes hépatiques et spléniques

Nous avons retrouvé 11 cas d' hépatomégalie et 6 cas de splénomégalie.

Les ages extrémes chez les sujets hétérozygotes SC  porteurs d’une

splénomégalie sont 7 ans et 15 ans.

TABLEAU VIII: Répartition des splénomégalies et des hépatomégalies selon

le type d’hémogilobine

HEMOGLOBINE Total
SIGNES AS SS SC SB
Hépatomégalie 0 5 6 0 11
splénomégalie 1 0 5 0 6

4-2-3- Signes ostéo-articulaires

La boiterie, les ostéomyélites chroniques fistulisées , les tuméfactions

douloureuses ostéo-articulaires sont les signes retrouvés.

Toutes les fistules observées sont localisées sur les os longs. Nous avons noté 3

fistules aux membres supérieurs et 6 aux membres inférieurs.
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TABLEAU VIII: Répartition des cas de boitérie et de fistule selon le type

d’hémoplobinopathie

SIGNES OSTEO- TYPE D’HEMOGLOBINE TOTAL

ARTICULAIRES AS SS SC SB

Boitene 2 3 8 0 13

Fistules ] 2 6 0 9
4-3-Biologie

4-3-1-Taux d’hémoglobine (THB)

La moyenne du taux d' Hb selon les associations hémoglobiniques se presente

comme l'indique la figure suivante:

i = N
o B
o

10,78

8§ AS §C S8

Type d'HB

figure I : Moyenne du taux d’hémoglobine selon le type d'hémoglobinepathie




4-3-2-Bactériologie

Le staphylocoque a été 1solé dans trois de nos prélévements de pus .

s’agissait d’ostéomyélites fitulisées.

Le pneumocoque et Ja salmonelle ont été isolés chacun une fois par hémoculture

chez des sujets présentant une ostéomyélite non fistulisée.

L'hémoculture a également retrouvé un cas de salmonelle chez un patient porteur

d' un abcés splénique.

4-4-Aspects radiologiques

4-4-1-Les signes d’hyperplasie médullaire

a -Epaississement du diploé et I'aspect en poils de brosse

TABLEAU IX : Répartition des signes d’hyperplasie médullaire du crine

'SIGNES TYPE D’HEMOGLOBINE
RADIOLOGIQUE

AS SS SC SB |[total
diploé épaissi 0 11 12 0 23
poils de brosse 0 2 1 0 3

Nous n’avons noté aucun cas d’aspect en verre dépoli .
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b- Epaississement du diploé -age

Les ages extrémes pour I’épaississement du diploé sont 3,5 ans et 38 ans.
L’aspect en poils de brosse est observé entre 37 ans et 43 ans.
L’age mimmum de sujets dont le diploé est épaissi est de 3 ans et demi chez les
homozygotes SS et de 7 ans chez les héterozygotes SC.
L’4ge minimum de sujet porteur d’un aspect en poils de brosse est de 37 ans chez
les homozygotes SS et de 43 ans chez les hétérozygotes.
En outre les sujets hétérozygotes SC portent tous aprés 1’age de 35 ans une lésion

du créne soit un épaississement du dipoé soit un aspect en poils de brosse .

c- Déminéralisation de la face
Nous avons observé 2.8 % de cas de déminéralisation de la face . Ces
sujets sont tous homozygotes SS d’age respectif 12 , 14 et 37 ans.

Sur le plan clinique ces ostéopénies sont silencieuses . Elles sont de découverte
radiologique .

d-Thorax osseux
La radiographie du thorax osseux a été réalisée chez 22 sujets.

TABLEAU X : Lésions radiographiques du thorax selon le type

d’hémoglobine

Lésion radiologique du HB Total
thorax AS SS SC SB
Déminéralisation 2 4 5 - 11
Aspect fibrillaire du spongeux 0 2 1 - 3
Dedoublement cortical - - 2 - 2
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Déminéralisation -dge -type d'hémoglobine
L'dge minimum des sujets hétérozygotes SC dont le thorax est démineralisé

est de 14 ans.
La déminéralisation a été observée a partir de 15 ans chez les homozygotes SS.

e-Lésion rachidienne d'hyperplasie médullaire

Les lésions rachidiennes dhyperplasie médullaire observées sont Ila
déminéralisation , l'aspect fibrillaire des corps vertébraux et la baisse de la
hauteur des corps vertébraux .Nous avons également noté l'aspect cupiliforme ,

biconcave des plateaux vertébraux .

Les altérations de l'architecture vertébrale (baisse de la hauteur des corps
vertébraux , corps vertébraux biconcaves) sont étagées, étalées sur plusieurs

vertébres successives .Parfois elle a intéressé tous les segments rachidiens dorsal

et lombaire .

TABLEAU XI : fréquence des lésions d'hyperplasie medullaire selon le type
d'HB

lésions radiologiques HB fréquence
d’'hyperplasie médullaire globale
AS SS SC
Déminéralisation 17 59 49 422
CV fibrillaires 17 15 10 11
baisse de 1a hauteur des CV 0 15 5 8
CV biconcaves 0 33 30 69

(CV=corps vertébraux)
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Nous n'avons observé sur le plan clinique aucun signe faisant évoquer une
Iésion rachidienne chez ces patients. La baisse de la hauteur des corps vertébraux
et l'aspect biconcave des corps vertébraux ont été observés chez des sujets ayant
une fréquence de crises trés élevée.

Les sujets AS présentant des Iésions dhyperplasie médullaire ont des antécédents
de douleurs thoraciques vagues souvent a l'origine de la découverte de la tare.

Quant aux douleurs rachidiennes elles ont été évoquées dans un contexte de

courbature trés fréquente .

f -Lésion dhyperplasie médullaire -age

L'4dge minimum de sujet hétérozygotes AS porteurs de lésion rachidienne
dhyperplasie medullaire est de 9 ans. Il est de 3 ans pour les sujets homozygotes
SS, et de 6 ans pour les hétérozygotes SC ; 1a I¢ésion étant la déminéralisation.
L'aspect biconcave des corps vertébraux est observé a partir de 11 ans pour les
hémoglobinopathes homozygotes SS , 9 ans chez les sujets SC .
Dans notre série tous les sujets homozygotes de plus 25 ans portaient au moins

une lésion rachidienne dhyperplasie medullaire et tous avaient des vertébres en

"HH )
4-4-2-Lésions thrombotiques

a- Lésion du crane
Un seul cas de condensation a été noté chez un sujet homozygote SS de 38

ans et de sexe fémnin Radiologiquement il s'agissait de multiples condensations

sur les panétaux et les temporaux .
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b-Les os longs

-apposilion périostée
Dans notre échantillon nous avons noté 8 cas d'apposition périostée au niveau
des os longs et ce sur 25 radiographies effectuées . Deux de ces patients sont
hétérozygotes AS et les six autres sont hétérozygotes SC.
La plupart de ces sujets ont des antécédents de douleurs osseuses des membres
ayant cédé entre 5 et 7 jours. Le segment de membre présentant I'apposition

périostée a été le plus souvent le siége de douleur .

- lrouble de modélage
Sur 31 radiographies des extrémités (mains et pieds ) 8 cas de trouble de

modelage ont été observés. Tous sont des hémoglobinopathes majeurs (SS et
SC).
Parmi ces patients 5 ont des antécédents de syndromes mains-pieds et les 3

autres des antécédents de polyarthralgies .

c-Le bassin et les épaules
Les radiographies du bassin étaient normales dans 77 % des cas (soit 85

cas ) . Dans 23 % des cas la radiographie a noté une 1ésion .

Les altérations ostéoarticulaires que nous avons notées sur les radiographies du

bassin sont les suivantes :

- Condensation de la téte fémorale ( ou des tétes fémorales ) : 6 cas soit 5,5 %

- Dissection sous-chondrale : 5 cas

- Raccourcissement du col fémoral : 6 cas (5,5 % des cas )

- Epanchement articulaire :3 cas
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Le liquide de ponction de ces épanchements était dans deux cas citrin et dans le
troisi¢éme cas hématique. L'étude chimique n'a pas pu étre réalisée. La biologie n'a
pas isolé de germe, concluant a un liquide aseptique dans les trois cas.

-Ostéolyse des os du bassin :12 cas (11 % )

Un seul sujet hétérozygote AS présente une lyse des os du bassin . Les 11 autres
cas sont des sujets SS et SC .

-Irégularité des tétes fémorales : 1 cas

La boiterie a été notée chez 6 sujets ayant des anomalies radiologiques du bassin
Seul un sujet ayant un raccourcissement du col fémoral présente une boiterie .Ce
dernier présente également une irrégulanité des téte fémorales .

La plupart des sujets ayant des anomalies radiologiques du bassin ne présentent
pas de manifestations cliniques évocatrices .

Trois cas d'ostéonécrose des épaules ont été retrouvés. Les signes cliniques
étaient unilatérales chez deux d'entre eux. Les clichés comparatifs ont retrouvé de

fagon fortuite les Iésions controlatérales (deux cas ).

d-Le rachis
-Les vertébres en "H"
La fréquence des vertebres en H est de 21,6 % dans notre sénie . Elle intéresse

exclusivement les homozygotes SS avec une fréquence de 26 % et les

hétérozygotes SC avec une fréquence de 40,4 % .
Dans notre série nous avons observé les vertébres en H dés I' 4ge de 12 ans chez
les homozygotes SS et 9 ans chez les hétérozygotes SC .
Les altérations vertébrales structurales et architecturales ne sont associées a

aucun signe clinique spécifique .Tout au plus nous avons noté que la fréquence

des crises était élevée chez ces sujets .
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Figure 11 Fréquence des vertébres en H dans chaque tranche d'dge

VH=vertébre en H

4- 4 -3- Lésions infectieuses

La radiographie a révélé 17 cas d'image suspecte d'infection .Confrontées a

la clinique ces images ont été retenues comme images élémentaires radiologiques
dinfection . Elles sont diversement associées. Dans les cas évolutifs les
radiographies révélent un épaississement des parties molles .
Nous en avons notés 8 cas . L'ostéopériostose , la pandiaphysite et l'érosion
corticale ont été observées dans les cas d'infection chronique et évolutive de I'os .
L'apposition périostée a été observée également comme cicatrice d'une infection
(ostéomyélite ) .

Dans notre série 4 cas de séquestre ont été observés . Trois de ces patients
étalent porteurs d'une ostéomyélite chronique fitulisée . Le quatriéme séquestre a

été observé chez un patient ayant un antécédent récent d'ostéomyélite .
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Parmis les sujets porteurs de lésions osseuses d'origine infectieuse trois sont
hétérozygotes AS. Dans les deux cas nous avons noté une pandiaphysite. Chez
I'un deux les léstons étaient bilatérales associant:

-réaction périostée type plein avec rupture des corticales .

-épaississement des parties molles en regard .

Les lésions de I'un des membres ont été de découverte radiologique aprés
réalisation des clichés comparatifs.

Ces lésions ont été retenues comme étant d'origine infectieuse au vue de la

clinique et de la biologie (fiévre, douleur, hyperleucocytose, la bonne réaction au

traitement antibiotique).

4-5- Echographie

Nous avons effectué 6 échographies de la hanche. Toute ont été orientées

par la clinique. L'examen a noté chez ces patients une douleur A la hanche ou la

cuisse.

Les resultats échographiques sont les suivants:

-épanchement articulaire : 4 cas.

-épanchement dans les parties molles : 3 cas .

-épaississement des parties molles : 3 cas .

-remaniement de l'os : 2 cas

-décollement périosté : 1 cas

-désorganisation des fibres musculaires : 2 cas

Nous retenons comume cas de remamement de l'os un aspect wurégulier des

contours osseux , une rupture corticale et une différence de tonalité par rapport au

coté sain.
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S-COMMENTAIRES ET DISCUSSION

Notre étude s'est interessée aux aspects radio-cliniques de I'hémoglobinose
S en miheu hospitalier .Au vue de nos objectifs et de la littérature , quel

commentaire pouvons-nous faire de nos résultats ?

5-1- Limites et contraintes de I' étude

a- absence d'un laboratoire de référence

Le laboratoire du CHNYO ayant interrompu la réalisation de
I'électrophorése de 'hémoglobine pendant la période de I'étude , nos patients ont
di réaliser leurs examens dans les laboratoires privés . Bien que les techniques
soient sensiblement les mémes , les compétences sont disparatres de méme que
les plateaux techniques .Ains: donc certains laboratoires sont a mesure de donner

les taux des différentes HB alors que d'autres n'en sont pas capables .

b- La confirmation brologique de 'hémoglobine S

Dans notre miheu , le test de référence pour la confirmation de
I'hémoglobinose S est 'électrophorése de I'HB a PH alcalin . Sur le plan
biochimique cette méthode 3 elle seule ne permet pas d'éluniner les autres
mutants ayant le méme profil électrophoretique tetle 'HB D .
Aucun laboratoire ne pratique 4 'heure actuelle I'électrophorese sur gel d'agar .Ce
test étant plus résolutif que le précédent .
Pour d'autres énides pratiquées ailleurs , la confirmation de I'nhémoglobinose S est
faite par isoelectro-focalisation, test plus résolutif que l'electrophorése en milieu
alcalin .

En réalité, le couplage de plusieurs tests et une enquéte familiale sont nécessaires

avant de déclarer qu'un sujet est hémoglobinopathe.



Les associations étant fréquentes, les unes n'étant qu'une cuniosité génétique, les
autres par contre donnent des tableaux de drépanocytose majeure si elles sont
associées 2 I' hémoglobine C ou 2 I' hémoglobine S. Cette derniére éventualité est
réalisée par |' hémoglobine D Punjab (fréquentes dans les populations dites

Voltaiques en Céte d'Ivorre) et I' hémoglobine O Arab [12]

”

5-2- Epidémiologie
S-2-1- nombre de cas

Plus de la moitié de notre échantillon est double hétérozygote SC (59,9% ).
ZIGANIE .N dans une étude effectuée dans le service de traumatologie et
orthopédique du CHNYO (BURKINA FASO ) portant sur 35 cas
d'hémoglobinose S a noté 61,8 % de double hétérozygote SC .

La prévalence élevée de I'hétérozygotisme SC dans notre region est notée par de
nombreux auteurs [19,20,21,30,34]

En effet selon M.Gentillini [34] d'une part et G.Broussalet coll [18] d‘autre part le
plateau Mossi est 1a zone de haute fréquence de 'hémoglobine C. Cela
expliquerait notre résultat ; Le cadre d'étude étant Ouagadougou . Quant aux

sujets homozygotes , ils seraient soumis a une sélection naturelle dés le bas age

[34].
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5-2-2- Age

Nous avons noté que I'dge maximal des sujets porteurs du trart
drépanocytaire était de 52 ans .
Comme souligné par de nombreux auteurs , le trait drépanocytaire est bien toléré
et n'affecterait pas l'espérance de vie de ces sujets [10,12,34] . Cependant la
présence de I'hémoglobine S est un facteur de morbidité dans des conditions
précaires et doit étre considérée comme telle .
Quant aux drépanocytaires majeurs leur espérance de vie est fortement liée a la
qualité de leur suivi . Bien suivi leur espérance de vie dépasse 40 ans [10,11,25,
46].
Dans notre série les sujets les plus 4gés porteurs des formes majeures (37 ans

pour un sujet SS et 43 ans pour un sujet SC ) sont suivis depuis leur bas age .

5-2-3- Sexe

Le sex ratio pour 'ensemble de nos patients et pour les drépanocytaires
majeurs est voisin de I'mité .Ceci est hé au caractére génétique de la tare .

L'hémoglobinose S n'est pas liée au sexe [10,12,23 45].
5-2-4- Circonstances de découverte

La plupart des auteurs ont noté 1a précocité et la fréquence élevée des
manifestations ostéo-articulaires [2,13,27,35,52].
La plus précoce de ces manifestations est le syndrome pied-main .Les auteurs
notent qu'il révélent la drépanocytose dans un cas sur deux [4,16].
A.Carayon et coll [2] ont noté qu'il était inaugural dans 70 % des cas .
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Ceci est en accord avec nos résultats . Nous notons par ailleurs que les
manifestations ostéo-articulaires sont plus fréquentes chez les SC (77,8 % ) que
chez les sujets SS (19,2 %) . Par contre le syndrome main-pied est plus fréquent
et plus précoce chez les sujets SS que les sujets SC .

U. Omanga [50] note que les 1ésions osseuses sont distales chez les sujets SS,
conformément a nos constatations .

La tare hémoglobinique est découverte dans 80,8 % des cas chez les sujets SS
avant 5 ans alors qu'elle I'est de 46,9 % chez les sujets SC .

Cela s'expliquerait par la gravité des atteintes viscérales chez les sujets SS et la
relative bonne tolérance du double hétérozygotisme SC [33].

Quant aux sujets AS les circonstances de découverte sont trés variées. Elles sont
conformes a un ensemble de signes que M. Barbotin [33] a nommé

" la patraquerie drépanocytaire " .

Dans notre échantillon, 10 % de nos patients AS (2 cas) ont signalé l'existence de
syndrome mam-pied dans les antécédents.

Si les auteurs ne précisent pas avec exactitude l'existence de ce syndrome dans
leur série , ils rapportent I'existence d'ostéopathie en rapport avec le trait

drépanocytaire et les circonstances de survenue qui sont semblables a celles des

sujets SS [8,33].
§5-2-5- Statut vaccinal

L'immunisation de notre échantillon contre les maladies cibles du PEV est
satisfaisante .Cette immunisation n'a pas d'effet direct sur I'hémoglobinose S mais
constitue un bon facteur de protection chez ces sujets 4 immunité précaire .

Par contre seulement 3 % de nos patients ont bénéficié d'autres vaccins en rapport

avec Jeur état .( Vaccin contre I'hépatite B , vaccin contre 1a typhoide ).
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La susceptibilité de ces sujets aux infections ( salmonelle , pneumocoque ) et le
nisque de contamination par le virus de I'hépatite B au cours des transfusions sont
reconnus par de nombreux auteurs [24,41,45,50]. Le cofit élevé des vaccins

autres que ceux du PEV limitent la prescription .

5-3- clinique

5-3-1-Les signes généraux

L'altération de I'état général de méme que I'anémie et I'ictére ont été
observés chez les drépanocytaires majeurs .Un seul cas d'ictére a été observé
chez les sujets AS. Il s'est agi d'un sujet porteur d'une lithiase vésiculaire .
L'anémie et l'ictére chez les drépanocytatres majeurs seraient dus a I'hémolyse
chronique [5,23]. Par contre, nous avons noté que l'anémie et l'ictére sont plus
fréquents chez les sujets SC que chez les sujets SS .

La splénomégalie et I'hépatomégalie sont habituelles chez les drépanocytaires
majeurs [23]. Nous n'avons rencontré aucun cas de splénomégalie parmi les sujets
SS .Ceci est en accord avec la plupart des auteurs qui estiment que la

splénomégalie persiste chez les sujets SC contrairement aux sujets SS [23].

5-3-2- Les signes ostéo-articulaires

Contrairement aux données de la littérature [50] la bilatéralité des
ostéomyélites n'a pas été observée dans notre série . Nos résultats sont conformes
a ceux de ZIGANILN [51] étude menée dans le méme milieu . Par contre le
caractére multifocal et itératif des ostéomyélites a été observé chez certains

patients conformément aux résultats de MAMADOU a Dakar [36].
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Chez les sujets AS nous avons noté des cas de douleur qui rappellent les crises
vaso-occlusives dans leur expression mineure.

Ces constatations sont les mémes que celles de M. Barbotin et coll [33]. Un cas
de crise vaso-occlusive avec déglobulinisation a été observé lors de notre étude
chez un sujet AS .

Aucun test autre que I'électrophorése en milieu alcalin n'a pu étre réalisé chez ces
patients .]I n'est pas exclu qu'une enzymopathie telle que le déficit en G6PD ou
une autre hémoglobinopathie soit associée .

Par contre , KONETEY-AHULU F.I.D [17] en dix ans d'étude a ACCRA n'a
noté aucun cas de crise chez les sujets AS .

Quant aux sujets porteurs des formes majeures , nos résultats sont conformes a

ceux observés dans la littérature [2,4,10,15,23,52].

5-4-Biologie
5-4-1-Le taux d'hémoglobine

Le taux dhémoglobine des patients en phase stationnaire est vanable
[ 23,45,46].
Les taux dhémoglobine des hémoglobinopathes majeurs dans notre série suivent
les mémes vanations .L.a moyenne du taux dhémoglobine des sujets AS est de
10,8 g/dl .Ce taux est inférieur a la normale (compris entre 12 et 16g/dl) [23] .
Ce faible taux serait du 4 une sommation de facteurs (polyparasitisme , carence
martiale ) a l'origine d'une anémie relative fréquente en zone tropicale .En outre
ces sujets AS regus en milieu hospitalier sont 4 des phases différentes (phases
stationnaire et critique ) et ont en commun un hétérozygotisme mal toléré

pouvant étre la cause ou la conséquence de cette anémie .
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5-4-2-La bactériologie

La susceptibilité des hémoglobinopathes aux infections S est connue
[2,15,23,24,46] .Si dans notre étude la bactériologie du pus des ostéomyélites
fistulisées révele le staphylocoque (2 cas sur 3 ), nous ne pouvons pas affirmer s'il
est ou non a l'ongine de I'infection initiale. Il pourrait s'agir d'un germe de
surinfection. Par contre les germes isolés par hémoculture (un cas de salmonelle
et un cas de pneumocoque) peuvent étre incriminés comme responsables de ces
ostéomyélites .

Bien que le nombre d' hémoculture soit faible dans notre étude (deux cas ), les
germes que nous avons isolés sont reconnus comme étant les plus fréquemment
responsables des infections chez ces sujets [15,24,50,51].

Aipsi donc la prophylaxie ant-infectieuse devrait s‘orienter contre ces germes

particuliérement virulents .
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5-5- Radiographie

5-5-1-Les signes d'hyperplasie médullaire

a-Au niveau du crane

Les signes d'hyperplasie médullaire sont plus fréquents chez les sujets SS
que chez les sujets SC .
L'hyperplasie médullaire étant un état réactionnel vis a vis de 'hémolyse
chronique, la fréquence des signes radiologiques seraient témoins de son
importance chez les sujets porteurs des umages caractéristiques. Cela est en
accord avec Carayon [2] qui note que la gravité de I'anémie drépanocytaire et par
conséquent les réactions dhyperplasie médullaire sont moins importantes chez les
sujets SC que chez les sujets SS .
Nous avons noté seulement trois cas d'aspect en poils de brosse . Sans toute fois
donner de statistique la plupart des auteurs signalent ce fait et remarquent par
allleurs que cette image serait I'apanage de la thalasseme [2,4,11,16,35].
-ENNIS ( en Jamaique) cité par D. LARDE [11] n'a pas noté d'aspect en poils de
brosse chez 61 drépanocytaires adultes .
-D.Larde et coll (a Creteil en France ) [11] trouvent 2 cas sur 18 drépanocytatres
majeurs.
-SEBES et DIGUES notent une fréquence de 5 % [8].

Dans notre série les lésions dhyperplasie sont plus précoces chez les sujets

homozygotes SS que chez les hétérozygotes SC .
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b- La face

Dans la littérature les [ésions des os de 1a face ont été trés peu évoquées .
Joyces et coll [13] notent que dans la littérature anglo-saxonne , seulement 13 cas
de lésions de ]a face ont été retrouvées. Le méme auteur retrouve dans une étude
personnelle 6 cas , toutes des lésions d'infarctus des os de la face .

Nous n' avons noté que des images d'ostéoporose . Ceci est en accord avec
Joyces et coll qui remarquent que la radiographie simple est peu sensible . Les
images d'infarctus ont été révélées par le scanner .

Dans notre série I'ostéoporose de la face a intéressé seulement les sujets SS.

Joyes et coll.ont également noté la prédominance de ces lésions chez les sujets

SS.

c-Thorax osseux
La déminéralisation a été le signe le plus fréquent observé sur le thorax..

Elle a été aussi bien observée chez les SS et SC que chez les AS. Dans notre
contexte d'étude, une déminéralisation ne peut étre exclusivement rattachée a

I'hémoglobinose S. En effet les hypoprotidémies peuvent en étre la cause |

d- Rachis

Outre I'aspect ostéoporotique, le rachis est le siege de lésion évocatrice de
la tare [8,11,16,35]. La baisse de la hauteur et l'aspect biconcave des corps
vertébraux ont été exclusivement observés chez les drépanocytaires majeurs SC
et SS de notre série .
L'aspect biconcave des corps vertébraux serait du aux pressions mécaniques
exercées sur des corps vertébraux fragilisés par l'ostéoporose.

Le méme phénoméne pourrait expliquer la baisse de la hauteur des corps

vertébraux .
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Les signes radiographiques a eux seuls ne permettent pas souvent de
differencier une 1ésion thrombotique d'une lésion infectieuse. Dans ces cas la
clinique et Ja biologie permettent la détermination du processus a l'origine de la
lésion. Dans tous les cas la hantise de l'infection osseuse fréquente chez les

drépanocytaire justifie I'admimstration d'antibiotique [46].

b- Les lésions du bassin et de I'épaule

Les lésions du bassin sont les plus étudiées sur le plan radiologique
[2,4,26,35]).
La fréquence des lésions de la hanche est vanablement estimée. Elle différe selon
le profil électrophorétique ( AS, SS, SC, SB+).
Dans notre série nous avons trouvé 5.5 % d'ostéonécrose de la téte fémorale .
- F Meignan et coll ont trouvé 3 % en Cote-d'Ivoire [18]
- A.Carayon a rapporté 10 cas sur 107 drépanocytaires a Dakar [2].
- D. Lardé et coll en France ont rencontré 2 cas sur 18 drépanocytaires
(11,1 %) [11].
Dans notre série la prévalence des ostéonécroses de la téte fémorale est
superieure & celle des tétes humérales (3 cas). . SEBES au USA [26] a noté que
la prévalence des ostéonécroses des tétes fémorales était la méme que celle des
tétes humérales. La méme étude a révélé que les ostéonécroses des tétes
humérales étaient asyptomatiques dans 50 % des cas et celles du fémur dans
25 % des cas.Les découvertes radiographiques sont donc respectivement 50 % et
75 % .Cette latence clinique justifierait une surveillance radio-clinique des
épaules et des hanches chez les drépanocytaires majeurs [22]. La hanche étant

une articulation portante , une altération & ce niveau se manifeste plus

bruyamment‘que celle de I'épaule .
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La fréquence des ostéonécroses dans notre série serait probablement sous-
estimée. La faible sensibilité de la radiographie standard en est la cause. L'IRM
serait I'examen le plus sensible et le plus spécfique [1].

La classification des ostéonécroses aseptiques de la téte fémorale selon Ficat et
Arlet devrait permettre au radiologue, au chirurgien orthopédiste et médecin
s'occupant des hémoglobinopathes d'hammoniser les prises en charge aprés le
bilan radiologique. Cette classification serait basée dans notre contexte sur la
clinique et la radiographie standard.

Trés peu de lésions osscuses ont été rencontrées chez nos sujets AS (2 cas de
lyse des os du bassin , 2 cas d'apposition pénostée et 2 cas de géode sous
chondrale ) . On estime que la relative bonne tolérance clinique des sujets AS les
dispenserait de lésions osseuses radiologiques [4] .

Selon A. Carayon et coll [2] dune part et M.Barbotin [33] d'autre part, 1'étude
systématique du squelette des sujets AS montre [l'existence de lésions
dégénératives .

- K. Homawoo et coll (TOGO) [30] ont rencontré 8 ostéonécroses de la téte
fémorale chez les sujets AS sur 38 drépanocytaires étudiés .

- ZNoélhie a rapporté que 23,6 % [52] des sujets porteurs des complications
chirurgicales de I'hémoglobinose S sont porteurs du trait drépanocytatre .

Les signes radiologiques et les signes cliniques montrent que 1'hétérozygotisme
AS serait un état potentiellement morbide surtout si des facteurs intercurrents s'y
associent (dénutrtion , anémie d'origine diverse, infection).

Dans notre série nous n‘avons pas noté d'altération architecturale exclusive du
cotyle (protrusion , défaut de couverture de la téte fémorale ). Il n'est cependant
pas exclu que les iésions des tétes fémorales soient dues initialement a des 1ésions

cotyloidiennes. Les altérations du cotyle pouvant étre dues a la maladie

drépanocytaire .
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Nos resultats sont les mémes que ceux de S.Martinez (USA) [48] qui note que la
protrusion acétabulaire du drépanocytaire survient dans un contexte de

modification globale (ostéopénie ) du squelette du bassin et des extremités

proximales du fémur.

c-Les 1ésions thrombotiques du rachis

L'une des lésions radiologiques les plus caractéristiques de la
drépanocytose est la déformation en marche d'escalier des plateaux vertébraux
[11,16,35].
Dans notre série, elle a intéressé 21,6 % de l'ensemble des sujets et 35 % des
drépanocytaires majeurs. Nos résultats sont inférieurs a ceux rapportés par les
auteurs :
- ENNIS a noté 40 % dans sa série ( Jamaique ) [8].
- MOALLA et coll aTunis ont noté 50 % [35].
- Larde et coll en FRANCE ont noté 61 % [11].
Dans notre série aucun sujet AS n'a présenté cette 1ésion .
D. Lardé [11] a observé un cas de déformation en marche d'escalier chez les
sujets AS .
Les sujets hétérozygotes SC sont plus atteints par l'aspect en marche d'escalier
que les homozygotes SS . La viscosité sanguine beaucoup plus élevée chez les
hétérozygotes exphquerait cette différence .
D. Larde [11] a constaté ce signe a partir de 11 ans chez les homozygotes . Dans
notte série 1l a été constaté a partir de 12 ans .
Lé lésion a été observée plus précocement chez les hétérozygotes SC dans notre
série (a partir de 9 ans )
é,i"auré [8] signale que dans la littérature des cas plus précoces ont été notés ; A

A thhs voire a 17 mois .
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Bien que caractéristique , I'aspect de vertébre en "H" n'est pas spécifique . Il a été
observé dans 1a maladie de Gaucher et dans I'hémocysturie [8,16].

Sa fréquence croit avec I'4dge et elle devient quasi constante aprés 29 ans .

Dans notre milieu la fréquence élevée de I'hémoglobinose S nous autorise a

I'évoquer en premiére intention devant une image radiologique de vertébre en

"Hll ]
5-5- 4- Lésions infectieuses

Les images radiographiques sont trés peu caractéristiques a la phase aigué
des infections .Elles sont d'autant plus difficiles a interpréter qu'elles sont
retardées d'une a deux semaines sur la clinique [8,11,16,31,35]. A ce stade la
scintigraphie, ITRM et le scanner sont d'un apport utile . Mais la distinction entre
thrombose vasculaire et infection osseuse demeure difficile .

Si I'infection est cliniquement évidente, la radiographie permet d'entreprendre un
bilan des lésions et de disposer de base iconnographique premettant d'évaluer
I'évolution ulterieure. Ainsi donc nous avons noté 3 cas de séquestre .

L. Petit-Barbier [31] estime que ['IRM est la méthode d'imagéne permettant de
décéler le plus précocement les lésions infectieuses. Elle est également plus
sensible et plus spécifique que la radiographie standard. Nos résultats seratent
donc infenieurs aux cas réels.

Les images d'altération osseuse présentent dans tous les cas ou le germe a été

1solé les mémes caracténistiques. Il ne semble pas avoir d'altération osseuse

spécifique des germes.
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5-6-Echographie

Les cas de remaniement osseux (deux cas) sont survenus chez des patients
porteurs d' infection osseuse chronique. Ces images seraient dues a une
diminution de la charge calcique et a une érosion corticale par I' infection.
L'échographie ne permet pas de détecter une altération non superficielle. Elle est
d'un apport utile dans J'étude des arthropathies surtout a la phase aigu permettant

de juger de I'existence d'un épanchement.
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CONCLUSION

Nous avons mené cette étude transversale dans le service de radiologie du
CHNYO dans le but de déterrminer les rapports radio-cliniques des différentes
associations de I'hémoglobinose S.

L'hémoglobinose S a été découverte dans 92,9 % a l'issu de manifestations
cliniques. Les ostéo-arthralgies et les syndromes mains-pieds sont les principales
manifestations révélatrices. Cliniquement le trait drépanocytaire n'est pas
épargné.

Les altérations osseuses ont concemné tous les os. Les processus a l'ongine des
1ésions osseuses sont souvent intriqués (thrombose, hyperplasie médullaire ,
infection ).

Les homozygotes SS sont précocement atteints par les altérations du squelette.
Par contre les Iésions radiologiques sont plus fréquents chez les hétérozygotes SC
probablement du a leur relative longévité.

Chez les drépanocytaires majeurs 34,8 % des sujets portent des vertébres en "H".
Ces altérations du rachis ne sont associées a aucun signe clinique spécifique.

La radiographie du bassin a montré une pathologie dans 23 % des cas et 5 %
d'ostéonécrose de la hanche.

La tolérance clinique de la tare est en rapport avec la fréquence des altérations
osseuses; Les formes pauci-symptomatiques entrainant moins de lésions osseuses

radiologiques.
L'échographie a servi a la mise en évidence des épanchements et 4 guider leur

ponction.
La radiographie standard en raison de sa faible sensibilité montre peu de 1ésions

par rapport 4 'TRM.



SUGGESTIONS




61

SUGGESTIONS

Au terme de cette étude radio-clinique sur les altérations ostéo-articulaires
de I'hémoglobinose S nous pouvons faire les propositions suivantes en vue

d'améliorer la prise en charge des hémoglobinopathes

1-Au niveau des centres hospitaliers nationaux

-Créer un équipe composée de spécialistes (épidémiologiste, pédiatre,
hématologiste, radiologue, ophtalmologue, chirurgien....) chargés de faire une

mise au point périodique sur la drépanocytose.

- Mener des activités de recherche afin de déterminer la prévalence réelle de

I'HBS et de 'HBC dans la population et d' harmoniser leur prise en charge.

- Elaborer un calendnier vaccinal particulier pour les sujets porteurs des formes
majeures de la drépanocytose associant en plus des vaccins du PEV, les vaccins
suivants :

* vaccin contre 'hépatite B

* vaccin anti-haemophilus

*vaccin anti-typhique

* yaccin anti-pneumococcique

- Proposer une méthode de prise en charge ambulatoire des drépanocytaires

comprenant :
* le premier bilan du drépanocytaire et les examens ulterieurs

* le rythme des consultations



62

Nous proposons en ce qui concerne les radiographies un cliché du bassin

(face ) et un cliché des épaules (face) dés la premiére consultation puis une

radiographie du bassin tous Jes ans .

2-Au niveau des autres formations sanitaires (centres hospitaliers regionaux,

centres médicaux, dispensaires)

-Inclure les consells génétiques dans la prise en charge des drépanocytaires .

-Prendre en charge tout sujet drépanocytaire et faire recours au niveau supérieur a

temps.

3-Au niveau des autorités politiques et administratives

-Faciliter I'accés aux média de I'association des drépanocytaires et de parents

d'enfants drépanocytaires.

-Inciter les communicateurs a participer a I'information et la lutte contre la

drépanocytose .

-Améliorer les infrastructures pour une meilleure prise en charge des des

drépanocytaires.
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ECHOGRAPHIE DES HANCHES

Epanchement articulaire gauche mesurant 12 mm
dans le recessus synovial gauche ; remaniement

ossenx en regaed du col fémoeal gaoche.




ECHOGRAPHIE DES HANCHES

Collection liquidienne des deux recessus inférieurs
des deux hanches.




K.G. 38 ans HB SS
Radiographie du rachis dorso-lombaire
(Face/Profil)
- Aspect peigné et déminéralisé des corps vertébraux
- Vertébres en marche d'escalier




N.A. 37 ans Hb SS
Rachis lombaire (Profil)
. Vertebres lombaires en marche d'es-

calier




{ D.A. 29ans HB sc
Radingraphic du rachis dorsolombaire

(Face/Profil)
. Vertebres déminéralisées, en marche d’escalier et

cn ‘"

i.
i
|




K.S. 16 ans Hb SC
Radiographie épaule gauche (Face)
. Ostéonocrose de fa téte humérale




S.M. 2 ans HB AS

Recu pour syndrome pied-mais.
Radiographie des mains et des pieds (FACE).
- Epaississement des parties molles (Effacement
des fascias graisscux sous cutanés)




DJ. 14 ans Hb §§
Radiographie des mains (Face)
- Elargissement du canal médullaire et amincissement de la cortica-
le, surtout du 5S¢ métacarpien gauche




N.T. 43 ans Hb SC
Radiographie du bassin (Face/Peofil)
. Coxarthose expulsive secondalre 3 une ostéonécrose
de la téte fémorale
. Aspect trabéculaire du segment épiphyso-métaphy-
saire des fémurs.
INB : Sufet porteur d’un stérilet




DA 10 ans Hb §C
Radiographie du fémur (Pace/Profil)
- Ostémoyelite chronique fistulisée de la diaphyse
fémorale droite
- Sequestre de 6 em
- Déformation en csabre du fémur




O.R. 19 ans HB AS
Radiographie des deux humérus (Face)
- Réaction périostée
- Aspect mité des deux dlaphyses
- Fracture corticale externe a droite
Conclusion : ostéomyélite bilatérale des humérus
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FICHE ENQUETE HEMOGLOBINOSE S

N....

I- DONNEES GENERALES

NOm i Prénoms ...

Age........... Sexe M[ ] F[ ]Domicile ...............................

Nationalité..................c...ccoee..

Profession : patient [ ] pere [ ] mére [ ]

Situation matrimoniale' [ )

Hospitalisation: Oui [ ] datedentrée .................... date de sortie ...............
Non [ ]

Hémoglobine AS{ ] SS{] SC{] AC[]
II - BISTOIRE DE LA MALADIE

1-Circonstance de decouverte
Bilan systématique Oui [ ] Non [ ]
manifestation clinique Oui [ ] Non [ ]
préciser:  type- -
age --—-—--
durée (jour) -=-—------
traitement: Oui[ ] Non[ ]
Si oui est-il suivi: OQui[ ] Non [ ]

2-Fréquence des crises
Nombre de crise I’année précédente [................ ]
Année hospitalisation Service

I - SIGNES FONCTIONNELS

Douleur Oui[ ] Siége.......ccooiiiviiiiiiieiiits v
Non | ]
Oui Non Oui
Fiévre a ad Tuméfaction D
Boiterie 0 0 Fistule O
Asthénie ad g Toux 0
AULTES. ... Dyspnée O

* I=cultivateur 2=salarié 3=ménagére 4=éléve S=commergant 6=retraité 7=autres
' 1=marié(e) 2=célibataire 3=veuf 3=concubin(e)

DDDD§



IV - ANTECEDENTS

1-Personnels
S MEICAUX: ...t
- Hémoglobinose connue: Oui[ ] Non[ ]
- Chirurgicaux:
Opéré: Oui[ ] Causel.........c..ooooiiiiiiiiiiiiieiiie e
Non|[ ]
- Vaccinaux:
Oui | Non Oui [ Non
BCG Pneumocoque
DTCPolio Fiévre jaune
Méningo A-C Rougeole
H. influenzae Autres
2-Familiaux
Electrophorese de 1’hemoglobine:
Pére[....] Meére[....] Fratne: 1] 20....] 3[...] 4[...] S[-.]
V - EXAMEN CLINIQUE
A - Signes généraux
Etat général:..........................
Paleur: Oui[ ] Non|[ ] Dénutrition Oui[ ] Non| ]
Déshydratation Oui[ ] Non|[ ] Ictére Oui [ JNon[ ]
Oedéme Oui[ ] Non[ ]
] (TR U PO VPO TOUUPRRPTOPIOR
T° [ ] Poids | Kg] Taille [ cm)
B - Signes physiques
Douleur: Non[ ] Oui[ ] Si€g€i.....ccooviivriirieiiieriiecce e
Boiterie Non[ ] Oui[ ]
Fistule Non[ ] Oui[ ] Siége ..ot
Tuméfaction Non[ ] Oui[ ] SI€ge. ..o
Splénomégalie Non[ ] Oui[ ] Stade [ ]
Hépatomégalie Non[ ] Oui[ ] Fléche hépatique [ cm])

Tuméfaction piriforme hypochondre droit

Signe de Murphy

Non[ ] Oui[ ]
Non[ ] Oui[ ]



VI - BIOLOGIE
Hémoglobine AS O SS O SC O
Taux d’hémoglobine:................ g/dl Taux de réticulocyte:................... /mm’
GR....ocooooae... /mm® GB................ /mm® Hte:........... %
VGM (MCV)............. fl TCMH (MCH)............ P8 CCMH (MCHC).......... %
\A Hl:.......... mm H2:............ mm
Hemoculture: Non[ ] Oui[ ] Germe:. ..o
Examendepus: Non[ ] Oui{ ] Geme . .......cccoooiiiiiiiiiiiiieee e
Bilirubinémie: Totale:................ Conjuguée:.................. Cholestérolémie:.............. mmol /]
Transaminases: SGPT:................ SGOT:.....ccoooi
Azotémie:.............. mmol /1 Glycémie:................... mmol /] ASLO:............. Ul
GE [ ] IDR:. Négatif O Positif 0 Stade: { ]
Marqueurs vViraux:...........c....ccoocoeeenannn
VII - RADIOGRAPHIE
LESIONS D’HYPERPLASIE MEDULLAIRE
TOPOGRAPHIE LESIONS ELEMENTAIRES OUlI |NON
Amincisst table externe
Epaisst diploé
CRANE Aspect en verre dépoli
Aspect poils de brosse
MASSIF FACIAL (orbite, | Déminéralisation
maxillaire) Aspect fibrillaire du spongieux
Déminéralisation
THORAX OSSEUX Aspect fibrillaire du spongienx
Dédoublement corticale
Amincisst corticale
MAINS ET PIEDS | Elargisst canal médullaire
Aspect pseudo-kystique meédnl
Déminéralisation
RACHIS Aspect fibril corps vertébraux
Baisse hauteur des C.V.
Aspect biconcave des C.V.
HEM. | Opac méd post bilat sans anom ass rachis
0$ Aminct _de la _cortic Elargst du_canal médull | Réact __ Périost
LONGS QUI |Non |Unilat | Bilat Oui  |Non |Unilat |Btilat Oui | Non Unilat | Bilat
Humérus
Radius
Cubitus
Fémur
Tibia
Péroné




LESIONS THROMBOTIQUES

TOPOGRAPHIE LESIONS ELEMENT oUu1 NON
Ostéocondensation
CRANE Ostéolyse
THORAX OSS-STERNUM | Déminéralisation
Encoche sternale
OS LONGS Ostéolyse
Appositions périostées
Gonflemt parties molles
Déminéralisation
MAINS ET PIEDS Appositions périostéees
Ostéolyse
Troubles du modélage
Radio normale
Condensation téte émorale
Méplat
Dissection sous chondrale
Ostéolyse
HANCHE Séquestre osseux
Raccourcisst col fémur
Epanchement articulaire
Raideur
RACHIS Déminéralisation
Veri¢bre en H
AUTRES
LESIONS INFECTIEUSES
TOPOGRAPHIE LESIONS ELEMENTAIRES | OUI NON
Epaississt parties molles
Déminéralisation
Erosion corticale
oS Appositions périostées
Ostéolyse type mité
Ostéopériostite engainante
Pandiaphysite
Séquestre osseux
RACHIS Raideur
TROUBLE DE LA CROISSANCE (radiologique)
AGE OSSEUX
TEST DE RISSER
METHODE DE NAHOUN
ET SAUVEGRIN

GREULICH ET PYLE
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Résumé
TITRE : Apport de limagerie médicale dans les manifestations ostéo-

articulaires de I'nhemoglobinose S.

Afin de déterminer les altérations du squelette dues & I'hémoglobine S et la place de
'imagerie médicale dans la prise en charge des sujets gui en sont porteurs , une étude
transversale a été menée dans le service de radiologie du Centre Hospitalier

National YALGADO OUEDRAOGO. L'étude a noté que les mécanismes a I'origine
des altérations du squelette sont intriqués ( hyperpiasie médullaire, thrombose
vasculaire, et infection ).

Toute les piéces osseuses sont atteintes. La fréquence des lésions osseuses est en rapport
avec la tolérance clinique de Ia tare. Les lésions osseuses sont plus précoces chez les
sujets homozygotes SS alors qu'elles sont plus fréquentes chez les sujets doubles
hétérozygotes.

Le trait drépanocytaire n'est pas épargné.

La hanche reste }'articulation la plus touchée (23 % des patients ). L'ostéonécrose de la
téte fémorale a été observée avec une fréquence de S %. La latence clinique des
coxopathies et des ostéonécroses des tétes humérales a été constatée.

L'aspect des vertébres en "H" a été observé chez 21,6 % des sujets.

Elle intéresse exclusivement les drépanocytaires homozygotes et les doubles
hétérozygotes SC.

Sa fréquence croit avec I'dge et dévient quasi constante aprés 30 ans.

Les indicaﬁox.ns\ de I'échographie ont été trés restreintes. Elle a permis d'étudier les

parties molles ( articulation et muscle ) et d'effectuer des ponctions guidées.

Mots clés: drépa.nogytose—hémoglgbinopathe—hémoglobine S
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