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emises dans les dissertations qui seront présentées doivent étre
considérées comme propres a leurs auteurs et quelle nentend

leur donner aucune approbation, ni improbation>
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INTRODUCTION-ENONCE DU PROBLEME

La dré panocytose ou hé moglobinose Se stune maladie gé nétique
autosomale récessive, caractérisée par la présence d’'une hémoglobine anormale,
I’hémoglobine S. Cette hémoglobine a la propriété de polymériser in vivo dans
certaines conditions (d¢ shydratation, a cidose, hyp oxie, fi evre....) [2, 5,38 ].
C’est] ’hémoglobinopathie 1 a plus fré quente au monde,t ouchant avec
prédilection | es po pulations dera ce noire [67]. Les d erniers ch iffresd e
I’Organisation Mondiale de 1a Santé (OMS), publiés en 2006 [67], faisaient état
de 5% delapopu lation m ondiale por teuse d’u ne hé moglobinopathie, d ont
environ 2,90 % d e drépanocytaires (soit 120 millions de p ersonnes) [9]. Sa
prévalence s ur le co ntinent af ricain atteint5 a 7 % de 1a popu lation, etsa
fréquence est maximale en Afrique sub-saharienne [18, 54]. Dans certains pays
comme le Cameroun et la Tanzanie, cette prévalence atteint respectivement 34
et 38 % de 1apop ulation [51,9 0]. A u B urkina Fa so, le nom bre exact de
drépanocytaires n’e st pa s ¢ onnu; mais 0 n e stime q ue les hém oglobinoses
représenteraient 37,66 % de la population totale, avec une fréquence d'environ
16,80 % pour la drépanocytose [18]. En 2001, des 29,50 % de nouveaux nés
hémoglobinopathes, 2,80 % étaient porteurs d'une drépanocytose majeure, dont
2,03 % d'Hb SC et 0,74 % d'Hb SS [48].

Appelée maladie «douloureuse» pour la pré dominance des crises v aso-
occlusives ai giies, 1 ’expression ¢ linique de 1 a dré panocytose e st € n ré alité
variable, reflétant ’age du patient et le phénotype de la maladie. En effet, si la
splénomégalie, 1es in fections et le s crises vaso-occlusives d ominent le tableau
des manifestations cliniques chez les nourrissons et les enfants de moins de 16
ans, les complications dégénératives, telles que les Iésions osseuses, cardiaques
et pulmonaires alimentent 1 e tableau clinique de 1’adulte [3, 11]. P ar ailleurs,
alors que les sujets hétérozygotes AS sont en regle générale asymptomatiques, la

forme hom ozygote SSa unt ableau c linique pluss évere. Cependant, des

Profil radiographique des manifestations thoraciques associées a la drépanocytose chez adulte au CHU-YO



complications, peuvent étre observées au cours des formes hétérozygotes [8, 22,
27].

Depuis quelques années, une meilleure connaissance de la maladie, ainsi
que D’amélioration de sa prise enc harge deés le jeune age ont permis un
prolongement de 1 ’espérance de vi e desp atients [56,70]. Da ns1 es p ays
émergents ou vivent la majorité des patients, la mise en place de centres de suivi
régulier permet aujourd’hui d’emmener de plus en plus les enfants atteints de la
drépanocytose j usqu’al ’age a dulte [30]. Ilse p ose a lors 1 e probl éme du
diagnostic et de la prise en charge de cette affection chez 1’adulte au moment ou
les ¢ omplications s’installent. Auno mbre de ces ¢ omplications, figure le
syndrome thoracique aigu (STA), qui est a I’origine du déces de plus de 25 a 50
% des adultes drépanocytaires [26, 40, 56, 83]. A long terme, la conséquence de
la ré pétition de c e syn drome e stl a c onstitution d’ une f ibrose p ulmonaire
irréversible, a I’origine d’une insuffisance respiratoire [3, 54].

Dans notre contexte de travail, la radiographie standard du thorax est I’examen
de premiére intention devant tout si gne d’appel thoracique. Notre € tude a vait
pour but de déterminer le profil radiographique du patient drépanocytaire adulte,
présentant ou a yant pré senté une manifestation douloureuse t horacique, en

fonction du type de drépanocytose.

- |
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PREMIERE PARTIE: GENERALITES
I. Radio-anatomie du thorax [24,34]
I.1 Anatomie descriptive du thorax
I.1.1. Contenant

Le thorax présente une constitution a la fois osseuse et musculaire. Il est
recouvert en profondeur par la plévre (qui forme deux feuillets: un feuillet
appliqué contre les poumons et I’autre contre la paroi thoracique elle-méme). Le
médiastin, qui constitue la partie centrale du thorax, contient le coeur qui est
enveloppé lui-méme par une membrane appelée le péricarde.

Le squelette du thorax comprend la colonne vertébrale en arriére, le
sternum en avant, et, latéralement, douze paires de cotes qui les relient ’'un a
’autre.

e La colonne dorsale (en arriére) est composée de douze vertebres,
présentant une cyphose dorsale (courbure dont le creux est orienté
vers l'avant).

e Le sternum (en avant) est constitué¢ d'un os plat, et se localise
seulement a la moitié supérieure du thorax. Il est constitué¢ de six
vertebres, soudées partiellement pour former une picce a trois
¢léments, de haut en bas: le manubrium, le corps et I’appendice
xiphoide de nature cartilagineuse.

e Les cotes, au nombre de douze paires, tres allongées et recourbées
en un arc irrégulier, vont des vertébres au sternum, auquel elles
s’unissent par l'intermédiaire d'un cartilage costal. La cote est
constituée de trois parties : I’extrémité postérieure (avec la téte, le
col et la tubérosité), le corps et I’extrémité antérieure. Les deux

cotes les plus inférieures sont libres (non liées au sternum).
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De part son étroite relation avec le thorax, 1I’épaule est également prise en
compte dans 1’analyse de la radiographie thoracique. L'épaule, encore appelée

ceinture scapulaire, est formée par la clavicule en avant et I’omoplate en arricre.

e La clavicule est un os allongé¢, pair, situé entre le sternum et I’omoplate,
dirigé obliquement en arriere et en dehors. Il forme un «S» allongé dont
la courbure interne est concave en arriére et la courbure externe, concave

en avant. La clavicule présente un corps et deux extrémités.

e La Scapula ou omoplate est un os plat, triangulaire, appliqué a la face
postérieure du thorax, de la 2° a la 7° ou 8 cote. La face postérieure
montre a ’'union de son 1/4 supérieur et de ses 3/4 inférieurs, une forte
lame, 1’épine de I’omoplate. Se détachant presque a angle droit, 1’épine se
porte haut, en arriére et en dehors pour se prolonger en dehors par une
forte apophyse, I’acromion. L’angle supero-externe porte la cavité

glénoide, destinée a s’articuler avec la téte humérale.

Les muscles intercostaux remplissent la totalité des espaces entre les
cotes; ils s'organisent en muscles intercostaux externes, moyens et internes.
Entre les deux se situe le pédicule vasculo-nerveux intercostal, au ras de la cote
supérieure. A chaque mouvement respiratoire, on assiste a une augmentation du
diamétre thoracique par horizontalisation des cotes et par projection du sternum
en avant. Le thorax est séparé de I'abdomen par le diaphragme. Ce muscle plat
s’insere en arricre par l'intermédiaire d’épais piliers sur les vertebres lombaires,
et tout particulierement la deuxiéme. Latéralement, le diaphragme s'insére sur
les six derniers arcs chondrocostaux (cartilage des cotes), et en avant sur
I’appendice xiphoide. L'innervation du diaphragme se fait par le nerf phrénique.
Enfin, le diaphragme par l'intermédiaire d'orifices (éléments de communication
entre le thorax et I’abdomen) laisse passer 'aorte, I’cesophage et la veine cave

inférieure.
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I.1.2. Contenu

Le médiastin, qui occupe la partie centrale du thorax, contient le cceur,
enveloppé par le péricarde. De gros vaisseaux émergent du cceur (aorte et artére
pulmonaire), ou y pénétrent (veine cave inférieure, azygos, veine pulmonaire).
L’aorte, issue du ventricule gauche, décrit ensuite une courbe en arriére, la
crosse de 'aorte. Dans le médiastin, se situent €galement 1'cesophage, le canal
thoracique (un des constituants du systéme lymphatique) et des ganglions
lymphatiques en grand nombre.

Les poumons prennent la forme d'un demi-cone de part et d'autre du
médiastin. La partie externe des poumons, de forme complexe, est moulée sur
les cotes et les muscles intercostaux. La base, a sa partie inférieure, repose sur la
coupole diaphragmatique. Le poumon est découpé en lobes par de profonds
sillons, les scissures. Le poumon gauche posséde deux lobes (supérieur et
inférieur) séparés par une scissure. Le poumon droit comprend trois lobes.

La plévre est un sac constitué d'une séreuse (couche de cellules) a deux
feuillets qui enveloppe la totalité du poumon, sauf le hile (entrée des vaisseaux
et des nerfs dans les poumons). Le feuillet profond, viscéral, tapisse 'ensemble
de la surface du poumon. La plévre pariétale recouvre la paroi du thorax et le
médiastin. Les deux feuillets s’unissent au pourtour du hile, dessinant des culs-
de-sac pleuraux.

La trachée est un conduit constitué de muscles et de cartilages. Elle
succede au pharynx et se divise pour donner naissance aux bronches.

Le thymus, ou son reliquat, se positionne en arriere du sternum. Le
thymus est une glande de forme ovale, située a la base du cou, en arriére du
sternum. Elle joue un rdle au niveau hormonal et dans I’'immunité. Le thymus
est trés développé chez I’enfant, puis il diminue apres la puberté.

Les nerfs phréniques (droit et gauche) et pneumogastriques parcourent le

meédiastin.
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Image 1. Contenu de la cage thoracique
d’aprés Netter FH et al, 1997 [66].
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Image 2. Contenu de la cage thoracique

d’apres Netter FH et al, 1997 [66].
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I.2. Radiographie normale du thorax [34]
I.2.1. Constituants de I’image radiographique
Les structures radiographiées sont de quatre ordres; elles sont fonction de
leur densité, c'est- a- dire de leur coefficient d'absorption des rayons X:
» L’air contenu dans I’arbre aérien, la trachée, les bronches, les alvéoles
» L’eaur eprésente le ¢ omposant e ssentiel d usange tdes muscles. Elle
constitue €galement une pa rt i mportante de s opac ités pa renchymateuses
pulmonaires e t pl eurales, qui se traduisent par des opa cités de de nsité
hydrique
» La graisse n’occupe pas une place importante dans 1’image thoracique. Elle
est de densité beaucoup plus faible que 1’eau mais plus élevée que 1’air
» Le calcium s ¢t rouve n ormalement d ans I e s quelette et es ¢ artilages

chondro-sternaux

L’image radiographique pulmonaire est constituée de la superposition:
» Des plans superficiels formés par les parois doublées des feuillets pleuraux
» Des poumons, espaces aériens périphériques, bronches, vaisseaux

» Du médiastin dans la partie centrale

En cas de phé noméne pathologique, quel qu’il soit, deux processus peuvent étre
observés:

» Une augmentation de 'absorption des rayons X, entrainant la formation des
opacités (sérosité, pus, sang, cellules malignes ou bénignes)

» Une diminution de 1'absorption des rayons X, entrainant 1 a form ation de s
hyperclartés par di minution des ¢ Iéments o paques norm aux (va isseaux et
parois).

1.2.2. Le thorax normal [24]

» Les poumons a pparaissent ¢ omme de s p lages c laires
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parcourues par les opacités des vaisseaux pulmonaires.
» Le médiastin ap parait comme une o pacité c entrale dont
les lig nes p ermettent I’ identification dess tructures

anatomiques qui forment ses contours.

Boche i air gastrique |

Image 2. Radiographie normale du thorax
d’aprés Frija J, 2001 [34].
II. La drépanocytose

I1.1. Structure de I’hémoglobine normale [80]

L hémoglobine qu i e st1 e pri ncipal c omposant des hém aties e st un e
molécule tétramére de 67.000 daltons, constituée de quatre sous-unités appelées
globine. D el a vi e em bryonnairea 1 avi ea dulte,11y’a une ¢ volution de
I’hémoglobine :

- hémoglobines em bryonnaires: Hb Gowerl ({2 € 2) et Hb Gower 2 (a2
€2),

- hémoglobine feetale: HbF (a2 y2),

- et hémoglobines adultes: Hb A (a 2 f2) et Hb A2 (a 2 82).
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L’hémoglobine A est formée de la globine et de I’héme, et est capable de capter
I’oxygene au niveau pulmonaire et de le redistribuer aux tissus.

Le tableau I résume les principaux composants de I’hémoglobine.

Tableau I: Récapitulatif des principaux composants de I’hémoglobine [41]

Hb A o232 Hémoglobine normale

Hb A2 0202 Augmentée dans les 3-
thalassémies

Hb C a2 Bc2 Hémoglobine

drépanocytaire due a
une mutation C du gene
de la B-globine

Hb S o 2P s2 Hémoglobine
drépanocytaire due a une
mutation S du géne de la
B-globine

HBF o 2y2 Hémoglobine feetale
(facteur protecteur si >
5%)

Transmise génétiquement sur un mode autosomique récessif, la dré panocytose
se t raduit pa ru ne a némie chronique, j alonnée de c rises va so-occlusives

douloureuses, qui alimentent des complications chroniques.

I1.2. Définition de la drépanocytose [42, 46, 76,79, 80]
La drépanocytose résulte de la mutation sur le chromosome 11 du sixieme
codon de la chaine B globine de ’hémoglobine (Hb), entrainant la substitution

d’un acide glutamique par une valine (GLU > VAL) sur la protéine. Ce
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processus entraine une anomalie structurale de 1 ’hémoglobine, c aractérisée p ar

la présence de ’hémoglobine S.

Les hém oglobinopathies sont définies par la présence d'anomalies qu alitatives

et/ou qua ntitatives touchant I es ¢ haines de gl obine. A c e jour,présde 700

hémoglobines a normales ( Hb) ont ¢ té€ dé crites. E ncequi ¢ oncernel a

drépanocytose, on distingue :

la drépanocytose hétérozygote ou trait drépanocytaire: AS

la drépanocytose homozygote : SS

I’hémoglobinopathie S a ssociée auna utre mutant de la chaine
globuline: SC (’'Hb C est une hémoglobine anormale, caractérisée par la
substitution sur la chaine B, de la lysine par ’acide glutamique en position
6); SD Pundjab (I’Hb DPunjab est caractérisée par la substitution sur la
chaine B de la glutamine par la lysine en posi tion 12 1); S OArab
(substitution sur la chaine B de la lysine en position 131 par I’acide
glutamique).

I’hémoglobine S associée a une [ thalassémique: S B°thalassémie;
SP+thalassémie. Les b éta-thalassémies sont le p lus souvent dues a des
mutations ponc tuelles t ouchant un se ul de s g¢ nes bétaoul es de ux, a
l'origine d'une diminution (B+thalassémie), ou d'une absence totale de
synthése de béta-globine (°-thalassémie).

L’hémoglobine S, associée a une hémoglobine thalassémique: SE( I’Hb E
est caractérisée par la substitution sur la chaine B, de la lysine par 1’acide
glutamique en position 26); SLepore ( I’Hb Lepore est une hémoglobine
tres particuliere, diie a un enjambement inégal entre gene P et o, ce qui
donne u ne ¢ haine de gl obine dont 1 e dé but est P, et la fin est J,
responsable ¢ hez 1 es hé térozygotes d’ un dé sordre sem blable & une

thalassémie modérée, et ch ezl es h omozygotes, s emblablesau ne

thalassémie majeure).
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e Les mutants S like avec double mutation B ; ce sont des variants S et C,
porteurs d 'une deuxiéme mutation au n iveaud el ach aine b éta: AS
Antilles; SS Antilles; SC Antilles ( le variant S5 €St caractérisé par
une double mutation sur la chaine béta: Glu 6 --> Val et Val 23-->1le) ;
SC Harlem (I’Hb C H arlem est caractérisée par une double substitution
sur la chaine B : de lavaline a 1’acide glutamique en position 6, et de

I’asparagine par I’acide aspartique en position 73).

I1.3. Historique et répartition géographique
I1.3.1. Historique [42, 52, 69]

En 1910, aux Etats-Unis, le Dr J.B Herrick repére la présence de globules
rouges fa Iciformes dansl es ang d’'un malade antillais s ouffrant d ’anémie
chronique. Il sem ble a voir été ¢ galement 1 e pre mier a attirer | "attention s ur
I’éventualité d’une participation cardiaque dans le tableau de la drépanocytose.

En 1914, G raham dé crit]l esprem icresl ésions os seusesde 1 a
drépanocytose dans un rapport d’autopsie.

En Afrique, les premiers dépistages du trait drépanocytaire sont publiés a
partir de 1944 dans le contexte de la médecine coloniale.

En 1949, au regard des ré sultats de s dépi stages au sein de s di fférentes
populations, le Dr Hermann Lehmann médecin militaire britannique prop ose
I’interprétation s uivante :1e g eéne S serait u ne car actéristique no ire et le
métissage av ec d es n on-Africains e xpliquerait 1 es z ones de ré partition pl us
faibles de la maladie.

Dans 1 es années 1970, 1e¢ traitement de I a dré panocytose consistait en
’utilisation d anti-falciformants (uré e, ¢ yanate...), puis de v asodilatateurs. L e
traitement sera plus codifi¢ en 1979, avec I'utilisation des antalgiques purs et/ou
des anti-inflammatoires.

En 1982, 1 a pre miére gre ffe de m oelle a llogénique fut r éalisée a vec

succes.
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I1.3.2. Répartition géographique [9, 51,79]

Lad istributiond u génedel ’'HbS e stubi quitaire: ona ttribut a la

drépanocytose deux centres de répartition majeure.

» D’abord I’ Afrique noire ou elle frappe toutes les ethnies mélanodermes et
par voi e d e propa gation |l es e thnies en c ontact a ctuellement oudansle
pass¢ avec les noirs africains.

» Lesecondcentreestle sud del’Inde et 1e Ceylan, oules p opulations

dravidiennes mélanodermes sont aussi porteuses du trait drépanocytaire.

Le géne de I’HbS est aussi présent en Afrique du Nord, en Sicile, en Italie du
Sud, au nord de la Gréce, sur la cote sud-est de la Turquie, en Arabie saoudite et
dans | a pa rtie ¢ entrale de 1 ’Inde. A ux E tats-Unis, | a fré quence dut rait
drépanocytaire c hez | es A fro-Américains se situeentre 7 et9 %, avec une
prévalence estimée a 0,2 % (> 80 000 malades). En France métropolitaine, les
patients drépanocytaires sont estimés entre 2 000 et 4 000 patients.

La figure 1 montre la répartition de I’hémoglobine S dans le monde.

[ Frequence faible (0,5 & 10% de prévalence de ///
la mutation) o
Il Ceinture sicklémique (25 a 50% de prévalence)wﬁ,«-‘

Figure 1: Répartition de ’HbS dans le monde
d’apres Kéclard et al, 2004 [51]
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I1.4. Les complications [2, 38, 77]

Il e xiste une gra nde hé térogénéité da ns 1 ’expression phé notypique de s
syndromes dré panocytaires m ajeurs. Environ 15 % des p atients atteints de ce
syndrome développent une maladie grave. Il faut néanmoins souligner que tous
les patients, y ¢ ompris ceux chez qui 1’évolution de la maladie parait bénigne,
sont ¢ xposés a 1 a survenue brutale e t i1 mprévisible de ¢ omplications va so-

occlusives, pouvant engager le pronostic vital.

I1.4.1. Complications pulmonaires
I1.4.1.1. Syndrome thoracique aigu (STA) ou acute chest syndrome [37, 84,
88]

LeS TAes tl a principale cau sed ed éceset 1 ad euxiéme c ause
d’hospitalisation des patients drépanocytaires. Son traitement optimal n’est pas
codifié, surtout en raison de 1’absence de causes précises reconnues.

I1.4.1.1.1. Définition [19,85]

Toute complication pulmonaire aigue associant des signes fonctionnels et
physiques respiratoires et des signes radiologiques chez un drépanocytaire est un
syndrome thoracique aigu. En pratique, il correspond a 1’existence d’un nouvel
infiltrat ra diologique pul monaire au moins se gmentaire (s yndrome alvéolaire),

en d ehors d ’une at électasie, associ¢é a des s ignesr espiratoires (tachypnée,
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wheezing, toux, hé¢ moptysie...) ou des douleurs thoraciques, survenant parfois
dans un contexte fébrile.
11.4.1.1.2. Epidémiologie-Facteurs de risque [7, 19, 35, 65, 85]

L’incidence du ST A est fonction de plusieurs facteurs, parmi lesquels, le
type d’hémoglobinopathie, 1’age du patient et le taux d’Hb F. Le degré d’anémie
et la le ucocytose a I’ état b asal s ont ¢ orrélés r espectivement p ositivement et
négativement au taux d’incidence de syndrome thoracique aigu.

Chez 1 ’adulte, environ 50 % des ST A sont précédés ou associés a un e
crise vaso-occlusive (CVO) douloureuse. Une surcharge liquidienne ou un exces
de morphiniques contribuent a leur survenue. Des infarctus costaux ou sternaux
peuvent a ussise ¢ ompliquer de ST A pa rhypo ventilation, r esponsable
d’hypoxémie et d’atélectasie.
11.4.1.1.3. Physiopathologie- Etiologies [16, 83, 85].

Le s yndrome t horacique a igu re ssemble a u t ableau d’une pne umonie
infectieuse, a vec fi ¢vre, 1 nfiltrats ra diologiques e t dé tresse re spiratoire. Sa
physiopathologie e st cependant m ultifactorielle. L ’asplénie, 1 a ré duction de
I’immunité hum orale e t de 1 a pha gocytose so nt re sponsables d’u n d¢ ficit
immunitaire, t andis que | ’ischémie pul monaire 1 ocale e t I a di minution de 1a
fonction alvéolaire fa vorisent 1 a pro lifération m icrobienne. Ces ¢l éments
plaident en faveur d’une étiologie infectieuse comme principale cause du STA.
Mais 1’examen clinique et 1’examen radiologique ne permettent pas de préjuger
du ge rme c ausal. Par ailleurs, m €éme 1 orsque de s e xplorations i nvasives s ont
effectuées (e npa rticulierl a fi broscopie bronc hique a ssociée aul avage
bronchiolo-alvéolaire, L BA), pre s d’unt iers de s ST A r este inexpliqué. U ne
atteinte pulmonaire préalable fragilise le patient, méme s’il s’agit de germes peu
virulents.

Les | ¢ésions isc hémiques sont e ssentiellement d’o rigine m écanique et
vasculaire : e xistence d’'une  obstruction a rtériolaire pul monaire par une

thrombo-embolie massive d ans1 eszo nes d ’infarcissement. Lo rsque ces
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phénomenes prédominent dans un territoire limité du parenchyme pulmonaire, il
s’ensuit une r éaction d e co ndensation. Ch ez l es drépanocytaires ad ultes (>20
ans), les embolies graisseuses représentent la premicre cause non infectieuse de
STA (12,424 60 %). L es i nfarctus p ulmonaires s econdaires a 1 ’obstruction
vasculaire depe titsou  moyens va isseaux sont ra rement doc umentés
(angiographie, sc intigraphie pul monaire), e t constituent e n que lque sort e un
diagnostic d’¢limination. L hyperadhésion des globules rouges drépanocytaires
a 1’endothélium occupe une place importante dans 1’occlusion microvasculaire,
et pourrait jouer un role dans ce type d’atteinte au niveau pulmonaire.
Enfin, 1 es em bolies pul monaires fi brinocruoriques sem blent € tre une

complication aigué inhabituelle chez le drépanocytaire, malgré 1’état biologique
d’hypercoagulabilité. L a fi gure 2 ré sume |l a phys iopathologie de s 1 ésions

pulmonaires au cours de la drépanocytose.

- |
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DESATURATION EN OXYGENE DE L’HEMOGLOBINE S

FACTEURS FAVORISANTS

desH20, infection, acidose, fievre...

FALCIFORMATION ET AGREGATION DES HEMATIES

!

HYPERVISCOSITE SANGUINE
OBSTRUCTION ARTERIOLAIRE

THROMBOSE EMBOLIE | — ANOXIE TISSULAIRE
NECROSE MOELLE /
OSSEUSE
CONGESTION VASCULAIRE,
NECROSE ALVEOLAIRE EXSUDATION ALVEOLAIRE,
SHUNT INTRA PULMONAIRE ET
ACIDOSE LACTIQUE
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Figure 2 : P hysiopathologie de s 1 ésions p ulmonaires auc oursde 1 a
drépanocytose
D’apres Kalenga [49]

11.4.1.2. Poumon drépanocytaire chronique [54]

Le poum on drépanocytaire ¢ hronique e st une ¢ omplication 1 nsidieuse
mais dont | es pre miers si gnes s ont souvent précoces, ava nt 20 ans. D es
antécédents pul monaires a igus ne s ont pa s t oujours re trouvés, mais 1 e ST A
augmente le risque relatif de maladie pulmonaire chronique. Les autres facteurs
de risque identifiés sont les antécédents d’hospitalisation, de CVO douloureuses
a répétition, notamment thoraciques, 1’dge adultes (> 20 ans), et les
ostéonécroses a septiques. L ’évolutionpe uts efa ire ve rs1’ insuffisance
respiratoire ¢ hronique a ssociant hy poxémie, fi brose interstitielle di ffuse, cce ur
pulmonaire e t s yndrome re strictif. U ne bro nchopathie ¢ hronique o bstructive
n’est pa s inhabituelle. U n di agnostic ¢ linique p récoce est i ndispensable. L a
symptomatologie clinique n’est pas spécifique, avec des douleurs thoraciques,
une dyspnée de repos ou d’e ffort. Le poum on drépanocytaire ¢ hronique s erait
secondaire a la constitution progressive d 'une vasculopathie par falciformation
intravasculaire pulmonaire, souventa symptomatique,c onduisanta u ne
hyperplasie intimale.

L’histologie révele habituellement une maladie artériolaire occlusive avec
Iésions fi breuses s ans re lation a vec u ne pa thologie t hromboembolique. L es

épreuves fonctionnelles respiratoires (EFR) sont le marqueur le plus précoce et
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le plus fiable de I’atteinte chronique du poumon avant les premiers symptomes
cliniques.

L’age moyen du di agnostic de maladie ¢ hronique pulmonaire chezle
malade drépanocytaire est de 24,9 ans avec des extrémes de 6 a 43 ans. Le délai
moyen du diagnostic au déces est court (5,2 ans). Il faut noter la relation existant
entre | a maladie pulmonaire ¢ hronique drépanocytaire etl a mort subi te
(notamment se condairea  1’hypertension a rtérielle pul monaire [HTAP]).
L’ischémie m yocardique ¢ hronique, sa ns m aladie ¢ oronaire i dentifiable,
contribue largement a la morbimortalité de cette pathologie, notamment par le
risque de spasme coronaire induit par I’hypoxie chronique.

I1.4.2 Complications cardiaques [14]

Les manifestations c ardiaques de 1a dré panocytose a pparaissent s ouvent
deés 1 ’enfance, g¢ néralement ré duitesa 1 ’existence d’uns ouffle, d’une
cardiomégalie ra diologique ou d’anomalies € lectrocardiographiques. L anémie
chronique fa vorise 1 ’augmentation du débit c ardiaque de re pos dés 9-10 g/ dl
d’hémoglobine, a lors qu "habituellement 1 *élévation du dé bit cardiaque ne se
produit que pour u ne anémie inférieure ou ¢ gale a 7 g/ dl. Pour un méme taux
d’hémoglobine, 1 "augmentation du dé bit cardiaque e st plus importante chez le
drépanocytaire qu’au cours d’une anémie d’autre origine, en raison d’une part de
la désaturation du sang artériel en oxygene (liée a la modification de I’affinité de
I’HbS po url ’O2)e ts urtout,d’a utrepa rt,de 1 ’existenced es hunts
intrapulmonaires droi te-gauche secondaires au x ép isodes v aso-occlusifs
pulmonaires, fa vorisant 1 ’apparition d un ¢ ceur pulmonaire ¢ hronique. D es
souffles syst oliques ¢€ jectionnels ou d’i nsuffisance mitrale fonctionnelle, une
hyperpulsatilité a rtérielle, une ca rdiomégalie r adiologique etd ess ignes
¢lectriques d’h ypertrophie ve ntriculaire gauche peuvent € tre c onstatés chez l e
drépanocytaire. La myocardiopathie s pécifique de 1 a dré panocytose reste
controversée Certains dré panocytaires hom ozygotes, s urtout de se nfants,

peuvent avoir une dysfonction ventriculaire gauche avec insuffisance cardiaque,
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sans atteinte c oronaire 1 ndividualisable (attestée par 1 a rareté de s i nfarctus du
myocarde) et rarement secondaire a une hypertension artérielle (sauf altération
de 1a fonct ion ré nale). L *¢lectrocardiogramme p eut ré véler des a nomalies de
repolarisation (s egment ST)da ns50% d esca s,ou une hype rtrophie
ventriculaire gauche systolique.

11.4.3. Complications osseuses [1, 3, 20]

L’ose stla c iblep rivilégiced esc rises v aso-occlusives (C VO)

drépanocytaires. Durant1es CVO, touslesos del organisme peuvent & tre
atteints. Chez I’adulte, les os longs, les vertebres, les cotes et le sternum sont les
plus touchés.
Les anomalies d es clichés o sseux si¢ gent d ans le s te rritoires d ’activité de l a
moelle e t s ont e ssentiellement r eprésentées p ar I’ élargissement d es c avités
médullaires e t1” amincissement d es ¢ orticales. Il1s’ y a joute so uventu ne
clarification diffuse par ostéoporose (os plats ou e xtrémités des os 1ongs), ou,
quelquefois, au contraire, une densification par réaction périostée. On peut ainsi
observer :

- Auni veau de s ve rtebres, une ostéoporose de s corps, qui so nt pa rfois
aplatis et b iconcaves et u ne ac centuation des c ourbures (cyphose,
lordose).

- Sur les os longs, une décalcification prédominant sur le segment distal et
prenant souvent un type fibrillaire. Une réaction périostée peut donner un
aspect f euilleté, u ne1 mageen n avette, ex ceptionnellementu ne

pétrification.

Radiologiquement, les ost éo-nécroses s e traduisent par des l acunes, de forme
ovalaire, de dimensions variables, a contours nets ou flous, mais sans séquestres.
Une réa ction pé riostée pe ut donner u ne 1 mage s cléro-géodique, qui noiela
lacune dans une ¢ ondensation pl us ou m oins di ffuse, surt out 1 orsque 1 es

accidents se répétent.
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I1.5.Signes radiologiques [13, 49, 54,60, 74]

L’exploration ra diologique da ns1 a dré panocytose e stc orrélée al a
recherche des complications de 1a maladie. En se basant ainsi sur les d onnées
physiopathologiques, I ’imagerie permet d’ob jectiver 3 gra nds types de

manifestations plus ou moins associées: [25,73]

I1.5.1. Les signes radiologiques liés a I’hémolyse :
le cceur anémique : il s’agit d’une cardiomégalie associée a une augmentation
de la vascularisation pulmonaire et une r edistribution hémodynamique vers les

sommets.

I1.5.2. L es s ignes radiologiques 1 iés aux p hénoménes thr ombotiques :
Infarctus pul monaire . il ap parait d es opacités al véolaires ép arses d es d eux
plages pulmonaires, prédominant du c6té droit, dans la région axillaire. Les culs-
de-sacs pleuraux sont libres. Il s’y associe une cardiomégalie.
I1.5.3. Les signes radiologiques liés a I’infection

Les poumons sont le siege de di verses images pathologiques au cours de la
drépanocytose. G lobalement, ¢ es 1 mages pe uvent € tre su bdivisées e n de ux
grands groupes:

» Les signes aigus ou subaigus: ce sont les signes  d’infection

(pneumopathies), ou d’infarctus pulmonaire. On distingue:

* Le syndrome alvéolaire: Il est défini comme 1’ensemble des signes
radiologiques qui indiquent une atteinte des espaces aériens distaux,
au cceur du lobule pulmonaire secondaire. Les lumieres alvéolaires
sont c omblées s elonles cas par dul iquide, de s cellules ouune
substance amorphe, en remplacement de | ’air qui e st résorbé. Six
signes ra diologiques pe rmettent de re connaitre u n ¢ omblement
alvéolaire a la radiographie standard:

e Opacité de densité hydrique, a bords flous.
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e Opacité confluente.

e Opacité systématisée.

¢ Bronchogramme aérien et alvéologramme.
e Aspect en aile de papillon.

e Evolution relativement rapide.

Un, ou mieux deux de ces signes suffisent a affirmer une atteinte alvéolaire.

Le syndrom e i nterstitiel: il tr aduit u n ¢ paississement o u u ne
infiltration d u tis su in terstitiel n ormalement n on v isible s ur la
radiographie, qui pe uté tre duea un e prol ifération ¢ ellulaire
(inflammation, né¢ oplasique) et/oua une 1 nflation 1 iquidienne.
L’anomalie interstitiel correspond le plus souvent a du liquide ou a
des cellules, rarement a un épanchement gazeux. En fonction de la
cause, u ne f ibrose peut €t re as soci¢e aunstadeavancédela
maladie. L’atteinte interstitielle se traduit a la radiographie standard
par un signe positif unique: i1l s’agit d’une opacité a limite nette. La
sommation des images rend cette caractéristique parfois difficile a
apprécier. Le diagnostic s’appuie donc sur des signes né gatifs. Ce
sont des opacités:

e Non confluentes, a limite nette.

e Non systématisees.

e Sans bronchogramme aérien.

e A évolution relativement lente.

Selon leur siége dans I’ interstitium et le ur taille, 1 es o pacités vont prendre un

aspect di fférent: op acités micronodulaires ou m iliaire, opa cités nodul aires ou

macronodulaires, opa cités ré ticulonodulaires, opa cités hi lifuges péri-

bronchovasculaires, lignes de K erley etimages en ni ds d ’abeilles (c onfére

annexe 3).
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= Lesyndrom e pl eural: I 1 e nglobe le s s ignes q ui tr aduisent la
présence de liquide, d’air ou de tissu anormal entre les feui llets
pleuraux. Enraison des phénomeénes de gravité, le liquide pleural
s’accumule dans la zone la plus déclive et se localise donc sur un
sujet e n pos ition de bout a ux bases. E n ra ison de s es propr iétés
¢lastiques, 1e poumon tend toutefois a préserver sa form e tout en
¢tant décollé du diaphragme et de la paroi thoracique, ce qui oblige
le 1 iquide pl eural 2 rem onters url es fa ces p ériphériques du
parenchyme pul monaire. En posi tion de bout, 1 épanchement se
traduit par une opacité ba sale e n na ppe qui e fface I a coupo le
diaphragmatique et les culs de sac costo-diaphragmatiques. Quand
I’épanchemente stt résa bondant,1 ’opacité re couvret out
I’hémithorax, re foule | ¢ médiastin du ¢ 6té oppos éetinversel a
coupole diaphragmatique. Quand le liquide est peu abondant,
I’opacité se limite & un simple comblement du cul de sac pleural
inférieur. Ce comblement est d’abord vu sur le cliché de profil car
la portion postérieure du cul de sac est la plus déclive, puis sur le
clichéd e f ace,q uand1 aq vantité d el iquidees tu np eup lus
importante.

» Les si gnes ¢ hroniques: ¢ ’est la r ésultante d e la r épétition d es s ignes
précédents. On distingue:

* Le poum on ¢ ardiaque: c ’est u ne ¢ omplication te rminale d es
l1ésions pulmonaires observées chez les drépanocytaires. (confere le
paragraphe sur | a forme a type de cceur pul monaire ¢ hronique ci-
dessus).

= La fibrose parenchymateuse.

I1.6 .Traitement du syndrome thoracique aigu (STA) [22, 26, 81, 84]
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Il faut d’abord rappeler le nombre important de germes susceptibles d’étre
responsables d’un S yndrome t horacique aigu (ST A) etles risques 1iés a une
surcharge hydr ique ou a ux complications de st raitements m orphiniques. Il
convient donc de prévenirl es c omplications i atrogénes en a ssurant u ne
hydratation quotidienne ne dépassant pas 1 500 ml/m2 de surface corporelle, une
surveillance j ournaliére du  poidse td ese ntrées/sorties,d es signesd e
déshydratation, d’i ntroduire de s di urétiques e n cas de s urcharge. Lorsquele
diagnostic de (ST A) e st pos é, une antibiothérapie a 1arge spe ctre i ncluant un
macrolide (ou une fluoroquinolone) avec une céphalosporine de de uxieme ou
troisiéme g énération d oit € tre in stituée, s ystématiquement a ssociée ad es
aérosols de bronchodilatateurs qui permettent d’améliorer le débit expiratoire
pulmonaire. L at ransfusion sanguine estné cessaire, s urtout sil ’anémie
s’aggrave ou en cas de thrombopénie relative ou absolue inférieure a
200 000/mm3, ou si la pneumopathie est multilobaire.

L’ héparine, I’aspirine, n’apportent aucun bénéfice particulier au cours du
STA malgré 1 ’existence d’un ¢ tat d’hype rcoagulabilité bi ologique. S 11 ¢
traitement initial n’est pas efficace rapidement, une fibroscopie bronchique doit
étre envisagée. Le traitement des récidives de STA est difficile. 11 fait appel, soit
aux programmes transfusionnels entrainant une disparition quasi totale de s
récidives, soit a hydroxyurée, qui diminue d’environ 50 % la fréquence de STA

chez ’adulte.

- |
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DEUXIEME PARTIE : NOTRE ETUDE
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I.OBJECTIFS

1.1 Objectif général
Déterminer 1 e p rofil ra diographique dut horax du s ujet drépanocytaire e n
fonction du type d’hémoglobinopathie S.

1.2 Objectifs spécifiques

1. Décrire 1 es a spects ¢ pidémiologiques de s pa tients dré panocytaires
présentant ou ayant présenté des manifestations thoraciques.

2. Décrire le s aspects cliniques de ces manifestations t horaciques selon le
type d’hémoglobinopathie S.

3. Analyser les aspects radiographiques thoraciques de ces patients.

4. Confronter ces aspects radiographiques au type d’hémoglobinopathie S.

5. Déterminer la corrélation entre les aspects radiographiques observés et le

nombre de crises vaso-occlusives.

- |
Profil radiographique des manifestations thoraciques associées a la drépanocytose chez adulte au CHU-YO

29



METHODOL0GIE

e
Profil radiographique des manifestations thoraciques associées a la drépanocytose chez adulte au CHU-YO

30



II. METHODOLOGIE

II.1.Cadre de I’étude

Le Burkina Faso est un pays de I’ Afrique de I’Ouest. Sa population, jeune,
¢tait estimée en 2005 a 14017262 habitants [61]. Les personnes de 14 a 64 ans
représentaient 49,7 % de la population [61] avec un sex ratio dans cette tranche
d’age (hommes/femmes) a 0,85. Comme tous les pays ¢ mergents, 1 ¢ B urkina-
Faso a plusieurs défits a relever dans divers domaines, dont celui de la santé. A
coté d es maladies dites p rioritaires ( sant¢ maternelle e t i nfantile, p aludisme,
VIH /SIDA etc....), la drépanocytose, qui a bénéficié¢ des progrés scientifiques
dans sa prise e n charge, requi ert une at tention p articuliere d es au torités
nationales voire internationales. La journée internationale qui lui est consacrée
et célébrée avec ferveur dans notre pays, matérialise cette attention et traduit la
volonté¢ d es a utorités sa nitaires d’1 ntégrer c ette pa thologie fréquente dans les
programmes de lutte contre la maladie. En effet, le Burkina Faso appartient a la
ceinture s icklémique de 1 a drépanocytose dé finie pa r L EHMANN, oul a
prévalence de la maladie varie de 25 a 50 % [47]. Les Mossi sont majoritaires et
représentent 48,5 % de I a popul ation [62]. Cet te et hnie es t particuliérement
touchée par la maladie, du fait de sa p osition g éographique située au p lateau
central, épicentre de I’hémoglobinopathie C [18].

Pour la prise en charge sanitaire d e se s populations, le s ystéme sa nitaire d u
Burkina Fasoa u ne orga nisation p yramidale at rois niveaux aupl an
opérationnel:
-Le premier niveau de soins est constitué par les districts sanitaires.
-Le de uxiéme ni veau de soi ns est co nstitué p ar le s C entres H ospitaliers
Régionaux (CHR).
-Le tr oisieme n iveaud e s oins e st ¢ onstitu¢ p ar le s Centres H ospitaliers
Universitaires qui servent de dernier niveau de référence. Ils sont au nombre de
trois (3)[62, 63]:

e Le Centre Hospitalier Universitaire Sanou Souro (CHU-SS) situé a Bobo

Dioulasso.

e Le Centre Hospitalier Universitaire Pédiatrique Charles De Gaulle

(CHUP-CDQG) situ¢ a Ouagadougou.

Profil radiographique des manifestations thoraciques associées a la drépanocytose chez adulte au CHU-YO

31



e Le Centre Hospitalier Universitaire Yalgado Ouédraogo (CHU-YO)
situé¢ a Ouagadougou, qui nous a servi de cadre d’étude

En plus des structures publiques, le Burkina Faso compte un nombre important
de structures privées dont certaines offrent des prestations de suivi aux malades
de la drépanocytose.
Le CHU Yalgado Ouédraogo et le Centre Universitaire Pédiatrique Charles De
Gaulle (CHUP-CDG) de la ville de Ouagadougou constituent avec le Centre
Hospitalier U niversitaire Sou ro Sanou (C HU-SS) de B obo D ioulasso, | es
principaux centres de références au Burkina Faso.

Le CHU Yalgado Ouédraogo est le plus grand centre hospitalier au Burkina
Faso. Il regroupe tous le s services s pécialisés d e s anté d ans | e p ays, p armi
lesquels:

I1.1.1. Le service des urgences médicales:

Il constitue la porte d’entrée de la quasi-totalité des patients hospitalises
au CHU Yalgado Ouédraogo pour des pathologies médicales. Détaché des
autres services d’urgences (viscérales et traumatologiques) en 2003, ce
service a été réfectionné et réouvert en 2010 pour répondre a la demande
de plus en plus croissante des populations. Il est constitué de 12 bureaux,
huit box pour les admissions d’urgences, cinqg salles d’hospitalisation avec
un total de 20 lits, et deux toilettes. Un médecin (le chef de service), sept
¢tudiants de m édecine e n fin de fo rmation faisant f onction d ’internes
(FFI), 1 6 infirmiers, 11 garcons et filles d e salle, et une secrétaire y
travaillent. Les services de garde et de permanence sont assurés par des
¢tudiants en médecine (internes et externes), et des infirmiers, aidés par le
personnel de soutien. Aprés la gestion de I’urgence médicale, les patients
sont a dressés a u s ervice sp écialis¢ du C HUYO quile ure st le p lus
indiqué, pour hospitalisation ou suivi médical.

I1.1.2.Le service de médecine interne:

Il regroupe les spécialités médicales de diabéto-endocrinologie, de
rhumatologie, d’hé matologie et de prise en c harge du V IH/SIDA. Neuf
médecins, 15 infirmiers, cinq garcons et filles de salle, et une secrétaire
de bureau y travaillent de facon permanente. C’est un service de 38 lits,
répartis entre deux pavillons, A et B. Le pavillon A accueille les patients
de toutes les spécialités prises en charge dans ce service, et le pavillon B
est strictement réservé a [’hospitalision des personnes vivant avec le
VIH/SIDA (PV/VIH/SIDA). Les prestations en hématologie sont assurées
depuis quelques années par un s eul h ématologue. C ’est ce de rnier qui
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assure la consultation des malades drépanocytaires adultes tous les jeudis
a partir de 8h.
I1.1.3. Le service d’imagerie médicale et de radio-diagnostic:

I1 est constitué¢ de 1’ unité d’échographie, de I’unité de scanographie et de
I’unité de ra diographie. D ix hui t techniciens s upérieurs a ssurent la
réalisation des examens radiographiques et scannographiques des patients
hospitalisés et d es ex ternes. Ci nq médecins ra diologues a ssurent
I’interprétation d esc lichés r adiologiquese tla réalisationd es
¢chographies. Un nombre important des clichés radiographiques de notre
population d’étude a été réalisé dans ce service; les autres clichés ont été
faits dans des structures privées ou semi-privées.

IL. 2. Type et période d’étude
Il s’est agi d’une étude prospective transversale menée du 31 janvier 2010
au 01 février 2011.

I1.3. Population d’étude
L’¢tude a concerné tous les patients drépanocytaires adultes regus aux
urgences m édicales ou sui vidansle service d e m édecine i nterne du CH U-
Yalgado Ouédraogo (CHU-YO).
I1.4 Les critéres d’inclusion
Nous avons inclus dans 1’¢étude, tous les patients h¢ moglobinopathes S
ayant:
- aumoins 16 ans;
- présent¢ des doul eurst horaciques et/oud ’autres m anifestations
thoraciques;
- ¢été recu dans le service des urgences médicales et/ou consulté au service
de médecine interne;
- réalisé une radiographie thoracique de face et/ou de profil;
- donné un consentement éclairé.

I1.5.Les critéres de non inclusion

Nous n’avons pas inclus dans 1’étude:

- les patients hémoglobinopathes S de moins de 16 ans;

- les autres hémoglobinopathies;

- les patients a dmis aux U M pour C VO n’i ncluant a ucun sym ptome
thoracique;

- les patients hémoglobinopathes suivis dans le service de médecine interne
mais n’ayant jamais présenté de manifestations thoraciques.
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I1.6.Les critéres d’exclusion
Ont été exclus de 1’étude:

- les p atients d répanocytaires p résentant o uay antp résenté d es
manifestations t horaciques, mais n’aya nt pa s bé néficié d’une
radiographie thoracique, ou chez qui les clichés radiographiques ou
leur résultats n’ont pas été retrouvés;

- lesp atientsc hezq uil escl ichésr adiographiques ét aient
ininterprétables.

IL.7. Collecte et analyse des données
» Notre support de travail a ét¢ essentiellement:

- Les fiches de consultation;
- Les dossiers cliniques et radiologiques;
- Le registre d’admission des urgences médicales.

» Les d onnées o nt ét € r ecueillies g rdce au n q uestionnaire i ndividuel
(confére annexe 1) structuré comportant les variables suivantes:
- L’age;
- Le sexe;
- La profession;
- Les antécédents médicaux et chirurgicaux;
- La date et les circonstances de découverte de la maladie;
- La fréquence des crises dans I’année;
- Les signes fonctionnels;
- Les signes physiques;
- Le bilan radiographique;
- Le bilan fonctionnel respiratoire

» Les clichés radiographiques thoraciques ont été réalisés en incidence de
face debout. Ils ont été d’abord interprétés par le radiologue en service,
puis ont requis 1’avis d’un autre radiologue. Elle a comporté I’analyse du
contenant € t du cont enu ( parenchyme e t médiastin) t horacique. Les
discordances ont bé néficiés d’unt roisieme a vis. Le r ésultat était n oté
dans le do ssier radiologique de s patients et/ou rapporté dans le dossier
clinique.

» L’analyse des données

Les données ont été saisies sur un micro-ordinateur et analysées avec le logiciel
Epi info 3.5.1 dans sa version anglaise.

Les aspects socio-démographiques, cliniques, radiographiques, ont €té analysés
et discutés/commentés.

Les comparaisons de proportion ont €té effectuées en utilisant le test de y>.
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Les de grés de si gnification 1 nférieurs a5 % o ntét ¢ considérés co mme
significatifs.

I1.8. Définitions opérationnelles
- Tranches d’ages: afin de faciliter I’ analyse de nos résultats, des tranches

d’ages ont ¢té définies; ce sont: [16-20]; [21-25]; [26-30]; [31-35]; [36-
40]; [41-45]; [46-50]; [51-55]; >56.

- Enfance: <12 ans (0-11 ans)

- Adolescence: 12-18 ans (12- 18 ans)

- Age adulte: > 18 ans (plus de 18 ans)

- Syndrome t horacique aigu (STA):1e STA a¢é té considéré surl a base

uniquement des signes cliniques (douleur thoracique, dyspnée, polypnée,
hémoptysie associées ou non a de la ficvre).

- Cardiomégalie: il s’est agi de cardiomégalie radiographique avec un index
cardio-thoracique (ICT) > 0,55

- Syndrome i nterstitiel: ces ontd es o pacitésr éticulaires, n odulaires,
réticulo-nodulaires et péri-broncho-vasculaires diffuses ou hilifuges.

- L’état g énéral a été € valué surl abasedel ’existence ou nond’u ne

asthénie, d’un amaigrissement, d’une dyspnée et /ou de la fievre.

- Nombred ecr isesv aso-occlusivesda ns [’année: se uleso nté té
dénombrées les CV O de I’année immédiatement antérieure a notre étude
(2009).

- |
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I11. Résultats

Des 143 patients col ligés a u dé part, 114 ont été r etenus. Vingt c inq
patients n’avaient pas réalisé de cliché radiographique, et quatre patients avaient
des clichés ininterprétables. Les données ont été recueillies dans 84,20 % des cas
dans le service de médecine interne et dans 15,80 % des cas dans le service des
urgences médicales. Aucun cas de déces n’a €té enregistré au cours de la période
d’étude.
II1.1. Aspects épidémiologiques
II1.1.1. Age

L’age moyen était de 28,40 ans avec des extrémes de 16 ans et de 56 ans.
L’¢écart type était de 10,50.
La tranche d’age la plus représentée était celle de 16 ans a 20 ans, qui cumulait
un effectif de 31 patients soit 27,20 % de la population. La figure 3 représente la
répartition des patients selon la tranche d’age.

27,20%

20,10% 20,10%

M pourcentages

Pourcentage (%)

f T T T T T T T T T

[16-20] [21-25] [26-30] [31-35] [36-40] [41-45] [46-50] [51-55] =256

Tranches d'ages (années)

Figure 3. Répartition des patients selon la tranche d’age en années.

I11.1.2 Sexe

Nos patients €taient constitués de 70 femmes et de 44 hommes soit un sex
ratio de 0,62.
I11.1.3. Statut socio-professionnel
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Le statut socio-professionnel indiqué dans 1 e tableau. II note une grande
représentativité des €léves et des étudiants.
Tableau I1. Répartition des patients selon la catégorie socio-professionnelle

Profession Fréquence Pourcentage(%)
Eleéves/ étudiants 52 45,60
Fonctionnaires/ salariés 28 24,60
Femmes au foyer 20 17,50
Secteur informel 11 09,60
Cultivateurs/éleveurs 02 01,80
Sans emploi 01 00,90
TOTAL 114 100,00

I11.1.4. Electrophorese de I’hémoglobine
I11.1.4.1. fréquence

Let ableaul IIr eprésente lar épartitiond esp atientss elonl et ype
d’hémoglobinopathie selon le lieu de collecte des données.
Les patients doubles hétérozygotes SC étaient les plus nombreux avec 64,90 %
de la population d’étude.

Tableau 1 II. R épartition de s di fférents type s d’hémoglobinose S selon le
service de recrutement des patients.

Type d’hemoglobinose S Total
AS SS SC SB+thal ~ SOArab
Urgences |1 8 9 0 0 18
médicales
Médecine |9 18 65 3 1 96
interne
Total 10 26 74 3 1 114
Fréquence | 8,80 22,80 64,90 2,60 0,90 100
(%)

I11.1.4.2. Répartition des hémoglobinoses S selon la tranche d’age

La figure 4 représente les effectifs des hémoglobinoses S en fonction de la
tranche d’age. Auseuil de 5 % la différence d’4ge n’est pas significative entre
les homozygotes et les patients SC (p=0,2556).
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Figure 4 . Répartition des m alades dr épanocytaires se lonl e type

d’hémoglobine et la tranche d’4ge en années.

I11.1.4.3. Répartition des hémoglobinoses S selon le sexe

Lafi gure 5m ontrel aré partitionde sm aladess elonl et yped e
drépanocytose et le sexe. La prédominance féminine(F) de la population d’étude

¢tait retrouvée dans tous les types d’hémoglobinose S.

%
=
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Type d'hémoglobinopathie S
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FigureS . Répartition de s malades drépanocytairess elonl e type
d’hémoglobine et le sexe.

I11.2. Aspects cliniques
I11.2.1. Antécédents
v" Circonstances et Age de découverte de la pathologie

Let ableaulV représente | ’effectif de spa tientss elonl et ype
d’hémoglobinopathie et 1’age de découverte. Soixante dix patients soit 61,40 %
avaient découvert ] ’anomalie hém oglobinique a u dé cours d’un bi lan pour
manifestations c liniques évocatrices. Q uarante q uatre p atients, soit 38,60 %
avaient ¢té diagnostiqués lors d’un bilan systématique. Il y avait une différence
significative entre 1’age de découverte de la pathologie des patients SC et celui
des homozygotes SS (p=0,0036).

Tableau IV . Répartition d es m alades dr épanocytaires s elon le type
d’hémoglobine et I’age de découverte en année

age de AS SB+ SC SOAr SS
découverte (%) (%) (%) ab (%) TOTAL
(en année) (%) (%)
Enfance 3 2 6 1 19 51

(30) (67) (35,13) (73,07)  (44,70)
Adolescence 3 1 17 0 2 23

(30) (33) (22,97) (7,70) (20,20)
Age adulte 4 0 31 0 5 40

(40) (0,00 (41,90) (19,23)  (35,10)
TOTAL 10 (100) 3(100) 74(100) 1 26(100) 114(100)

NB. L’age de découverte correspond a la premicre confirmation biologique de la
maladie par la réalisation de I’¢lectrophorese de I’hémoglobine

v Fréquence des crises vaso-occlusives (CVO) dans I’année selon le type
d’hémoglobinose S

La fi gure 6 représente |1 e no mbre de crises e n fonc tion d u t ype

d’hémoglobinose S. Les extrémes d es crises ¢étaitde zéroet n euf crises

majeures , avec une moyenne de quatre crises. Les crises étaient plus fréquentes

chez les h étérozygotes co mposites S B+ thalassémie et les homozygotes SS. 1l

Profil radiographique des manifestations thoraciques associées a la drépanocytose chez adulte au CHU-YO

40



yavait une différence si gnificative e ntre le no mbre de s crises v aso-occlusives
des homozygotes et celui des hétérozygotes SC (p=0,0074)

100
95,95
88,46

X

[J]

1)

o]

-

5 W < 3 crises
=

5 .

3 M > 3 crises
a

,54
AS SB+ SC SOArabe SS
Type d'hémoglobinopathie S

Figure 6 .R épartition de lafr équence desc rises selonl et ype
d’hémoglobinose S

v' Nombre de crises vaso-occlusives (CVO) dans I’année selon la tranche
d’age en année.
Le pourcentage des crises dans 1’année selon 1a tranche d’age (en année) est
représenté dans la figure 7.
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Figure 7. Fréquence des crises dans 1’année en fonction de la tranche d’age
(en années)
I11.2.2. Signes fonctionnels

v' Manifestations thoraciques dans la drépanocytose

Tous nos patients av aient eu d es an técédents de doul eurs t horaciques au
cours d es ¢ rises v aso-occlusives. E n plus de 1 a doul eur, d’a utres si gnes
thoraciques a vaient €t ¢ retrouvés. D e f agon d écroissante, il s ’agissait d e la
dyspnée (36,80 %), de la toux(9,60 %) et des palpitations (5,30 %). Aucun de
nos pa tients n’a p résenté une hém optysie. Ces m anifestations t horaciques
s’accompagnaient d e sensation de fievre selon les patients, dans 30,70 % des
cas. Le nombre d e cas des manifestations c liniques thoraciques se lon le type
d’hémoglobinose S est représenté dans la figure 8.

16
4
3
1
L .. L
-~ e —
SB sC

AS + SOarab SS

B Dyspnée

Effectifs

B Toux

M Palpitations

-

Type d'hémoglobinopathie S

Figure 8. Répartition de s m anifestations thoraciques renc ontrées par 1es
patients en période de crise selon le type d’hémoglobine.
%* Un seul patient pouvait avoir au cours de la méme crise vaso-occlusive

plusieurs manifestations thoraciques.
v Manifestations générales dans les crises vaso-occlusives

A coté des manifestations thoraciques, les patients présentaient des douleurs
de lo calisation d iverse, d ont 1 es sites le s p lus r etrouvés ¢€ taient: le s membres
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(84,40 %), 1 a c olonne ve rtébrale (80, 70 %) e t 1 ’abdomen (15, 60 %). C ette
douleur était retrouvée chez huit patients porteurs d’HbAS (80 %), 71 patients
porteurs d’HbSC (95,9 %) et chez tous les patients hémoglobinopathes SS, SB+
et SOarab. Par ailleurs, il était notée une boiterie chez 14 patients, repartis entre
huit patients SC (10,81 %), quatre patients SS (15,38 %), un patient AS (10 %)
et chez le patient SOArab.

I11.2.3. Les signes généraux

L’¢état général était bon p our 98 patients (86 %), modérément altéré dans
13 cas (11,40 %) et mauvais c hez t rois patients ( 2,60 %). Une pa leur de s
conjonctives a été observée chez 18 patients SS, 11 patients SC, deux patients
AS, un patient SB+ et chez le seul patient SOArab. Cette paleur conjonctivale
¢tait accompagnée d’un sub-ictere conjonctival chez 20 patients SS, 10 patients
SC,de ux patients A Set ch ezl ep atient S OArab. Une hype rthermie
(tempéerature=38°7C) a été notée chez un homozygote.

I11.2.4. Les signes physiques

La répartition des signes physiques en fonction du type
d’hémoglobinopathie est présentée dans le tableau V.
Tableau V . R épartition de s si gnes physiques thoraciques selon le type

d’hémoglobinose S

Signes physiques | AS Sp+ SC SOArab  SS TOTAL
Souffle ca rdiaque | -- -- -- -- 1 01
systolique

fonctonnel

Rales ¢ répitants

pulmonaires 01 -- 01 -- 01 03

Tachypnée -- -- -- -- 01 01

Par ailleurs, des signes physiques extra-pulmonaires ont ét€ notes. I1 s agissait
de splénomégalie ( deux patients SC, trois patients SS et le p atient S OArab),
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d’hépathomégalie (deux patients SS, un patient SC et le patient SOArab), et du
signe de murphy positif (trois patients SS, et un patient SC).

II1.3. Aspects radiographiques

Nous avons observé 57 cas de lésions radiographiques, soit dans 50 % des
cas (38,90 % de I’ensemble des radiographies faites aux Urgences médicales et
52,10 % de I’ensemble des radiographies faites en Médecine interne). Chez 57
autres patients re présentant 1 a moitié de 1’effectif (61,10 % des radiographies
réalisées aux Urgences m édicales, et 4 8,90 % des ra diographies ré alisées en
Médecine interne), la radiographie thoracique €tait normale. La moyenne d’age
des p atients p résentant une a nomalie ra diographique était de 29, 84 ans. L es
femmes étaient plus nombreuses, avec 37 cas, contre 20 cas de sexe masculin.
Les hétérozygotes SC ¢étaient les plus représentés.

D’une maniere générale, il s’agissait de 1ésions pleuro-parenchymateuses
(27,19 %), cardiomédiastinales (1,75 %) et osseuses (36,84 %), avec pour
plusieurs clichés radiographiques, une association de ces l1ésions ¢élémentaires.
Seul un patient pré sentant un e a tteinte pa renchymenteuse al a ra diographie
initiale a bénéfici¢ d’une radiographie de controle.

I11.3.1. Etude analytique des anomalies cardiaques et pulmonaires
IT1.3.1.1 Les cardiomégalies
v" Tous les patients ayant présenté une cardiomégalie avaient été recrutés en

médecine interne. Nous avions ainsi observé deux cas de cardiomégalies a

contours r éguliers ( 1,75 % del ’ensemble des p atients). Ces p atients

homozygotes SS (7,69 % de 1’ensemble des homozygotes), étaient agés
de 17 ans et de 33 ans. Les index cardio-thoraciques calculés dans ces

deux cas ¢taient de 0,56 (17 ans) et 0, 58.
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v" La moyenne des crises était de trois crises par an, avec deux crises par an

pour le patient de 17 ans et plus de 4 crises par an pour celui de 33 ans

I1I. 3.1.2.Les lésions pleuro-parenchymateuses pulmonaires
I11.3.1.2.1.Les lesions pleurales
Un patient de sexe masculin, hétérozygote SC et agé de 41 ans, présentait

une a tteinte pl eurale ga uche a t ype d’épanchement 1 iquidien m odéré. Cet
épanchement a €été objectivé sur un cliché de face debout, réalisée aux urgences
médicales pour douleur thoracique aigue.
I11.3.1.2.2. Les lésions parenchymateuses pulmonaires

Des Iésions du parenchyme pulmonaire ont été objectivées. 11 s’agissait d’une
atteinte al véolaire ¢ hez trois patients, re présentant 2,63 % de | effectif, et du

syndrome interstitiel chez 27 patients soit 23,68 % de la population d’étude.

v" Les lésions parenchymateuses pulmonaires selon I’age et le sexe

Lafi gure9 repré sentel adi stributionde s différentes 1& sions
parenchymateuses en fonction de la tranche d’age en année.Le sexe féminin était
le plus affecté avec 67,75 % des cas. La tranche d’age de 31 a 35 ans présentait
le plus grand nombre d’atteinte du parenchyme pulmonaire avec neuf patients. 1l
n’existait pas d e d ifférence si gnificative d es 1€ sions in terstitielles se lon 1’ age

(p=0,7549)

- |
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Figure 9. Distribution de s 1 ésions parenchymateuses pulmonaires se lon 1 a

tranche d’age en années.

v" Les lésions parenchymateuses selon le type d’hémoglobinose S

Le tableau V 1 représente ] a répartition d es 1€ sions pa renchymateuses
pulmonaires en fon ction d u type d’ hémoglobinose S . Il n’e xistait pa s une
différence significative selon I’atteinte interstitielle entre les hétérozygotes SC et

les homozygotes SS (p=0,0985).
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Tableau VI. Répartition des lésions parenchymateuses pulmonaires selon le

type d’hémoglobinopathie S.

Electrophorese | Syndrome  Syndrome Total

de alvéolaire interstitiel
I’hémoglobine

AS (%) |- 3 3(30)
SB+ (%) |- 1 1 (33,33)
SC (%) |2 15 17(24,97)
SOArab (%) -- 1 1

SS (%) |1 7 8 (30,76)
Total (%) |3(10) 27 (90) 30 (100)

v" Les 1 ésions par enchymateuses pulmonaires selonla fréquence d es

crises

La figure 10 montre la répartition des 1€sions parenchymateuses pulmonaires

rencontrées a 1 aradi ographie t horacique de s pa tients dr épanocytaires, en
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fonction del a fré quence moyenne de s c rises dans 1| ’année. Les ¢ onditions

n’étaient pas réunies pour I’aplication du test du ki-carré.

M |ésions parenchymenteuses

Pourcentage (%)

M pas de lésions
parenchymenteuses

< 3 crises > 3crises

Nombre de crise

Figure 1 0: R épartition de s lésions par enchymateuses e n fonc tion d u
nombre de crises dans I’année

v Lésions parenchymateuses pulmonaires et épreuve fonctionnelle
respiratoire (EFR)
Six de no s patients (5,26 %) av aient pu ré aliser une E FR. D ans

deux cas, (33,33 %) elle était normale, et nous avions observé quatre cas
(66,67 %) de syndrome restrictrif pulmonaire, chez trois hétérozygotes SC

et c hezun hom ozygote SS. Trois de s qua tre patients, ( de ux patients
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hétérozygotes SC, et un patient homozygote SS) avaient une radiographie
standard pulmonaire normale. Pour le quatriéme patient, un h étérozygote
SC,1 a radiographiet horacique m ettait en ¢ vidence unsyn drome

alvéolaire.

I11.3.2. Etude analytique des autres anomalies du thorax
I11.3.2.1. Déformation des vertébres thoraciques en « H »

Trente six patients dr épanocytaires (31,58 %), avaient une déformation des
vertébres t horaciques e n H sur 1 ara diographie thoracique. I 1y’ avaitu ne
prédominance féminine (69,44 %).

v' Déformation des vertébres thoraciques en « H » selon I’dge

La figure 11 montre la répartition des atteintes du rachis thoracique en fonction
de la tranche d’age en année. La moyenne d’age des patients ¢€tait de 31 ans avec
des extrémes de 16 ans et de 55 ans. Les tranches d’ages de 26 a 30 ans et celles

de 31 a 35 ans étaient les plus concernées. (P=0,1490)

Effectifs

M oui

H Non

[16-20] [21-25] [26-30] [31-35] [36-40] [41-45] [46-50] [51-55] =256

Tranches d'ages (années)

Figure 11 : Atteinte de s ve rtébres thor aciques e n fonc tion de 1a tranche
d’age en années
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v' Déformation des ve rtébres thor aciques en « H» selonl e type
d’hémoglobinose S

Les 1¢ésions vertébrales €taient réparties entre les patients A S, trois cas , les
patients homozygotes SS, 14 cas, et les patients hétérozygotes SC, 19 cas. De
facon spé cifique a ¢ haque groupes d’hé moglobinopathies, ona vait une
prédominance de 1’atteinte vertébrale chez les homozygotes SS avec 53,84 % de
leur catégorie. La figure 12 re présente la distribution des anomalies vertébrales

selon le type d’hémoglobinose S.

Pourcentage (%)

mAS
msC
wSS

Figure 12. Lésions vertébrales selon le type d’hémoglobine

Figure 12. Lésions des vertébres thoraciques selon le type d’hémoglobinose
S

v' Déformation des vertébres thoraciques en « H» selon 1a fr équence

des crises dans I’année
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La ré partition des | ésions d u ra chis t horacique en fo nction du n ombre de
crises d ans | ’année est représentée dansletableau VII. Il n’existaitpasde
différence significative des I ésions vertébrales thoraciques sel on le nombre de

crise (p=0,4494).

Tableau VII. Répartition des lésions du rachis thoracique selon le nombre

moyen de crises dans I’année.

Nombre d e cr ises | Vertebres thoraciques
[’année passée en H

Oui Non Total
<3 crises(%) 31(29,25) 75(70,75) 106
>3 crises(%) 05(62,50) 03(37,50) 08
Total (%) 36(31,58) 78(68,42) 114

Légende: <3 crises: entre 0 et 3 crises comprises; >3 crises: plus de 3 crises
I11.3.2.2. Autres lésions osseuses associées

Il a ét € ¢ galement répertorié¢ de ux cas d’i nfarctus de s t €tes hum érales
chez des patients hé térozygotes SC, un cas d e n écrose d e 1 at éte h umérale
gauche chez une patiente homozygotes SS (soit un total de 2,63 %), et un cas
d’ostéite de la clavicule droite chez une patiente SS.(0,88%) Nous n’avons pas
objectivé de 1ésions costales ou sternales.

I11.4. Drépanocytose et pathologies confirmées
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Le syndrome alvéolaire obj ectivé a 1a radiographie s tandard a permis
d’orienter le diagnostic d’un abcés du poumon gauche chez un hétérozygote SC
,chez qui 1a culture dul iquide obt enu par ponction écho-guidée, a mis e n
évidence Staphyloccoccus auréus.

Le syndrome interstitiel a orienté le diagnostic d’infection par le virus de
I’immuno-déficience hum aine (V IH) ¢ hez une pa tiente hé térozygote SC d e
47ans , de pneumopathie bilatérale dans six cas (trois patients SS et trois patients
SC).

Le s yndrome pl eural a p ermis apres in vestigation, le dépistage d’u ne
tuberculose pul monaire a bascilloscopie positive chez un patient hé térozygote
SC de 41 ans.

- |
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ON

IV. Discussion et commentaires

T

Notre étude a porté sur les manifestations thoraciques de la drépanocytose chez
I’adulte, et a concerné 114 patients.
IV.1. Limites et contraintes de I’étude
Elles sont liées:
IV.1.1. Au biais de sélection

Seuls les patients de la ville de Ouagadougou et environs , qui ont utilisé les
services du c entre hospitalier universitaire Y algado Ouédraogo (CHU-YO) ont
¢été pris en compte. Ce qui exclu les autres patients de la ville qui ont pu consulté
dans d’autres centres de santé publics ou privés ,ainsi que les patients n’ayant
pas eu recours aux centres de santé.
Aussi, nos résultats ne sauraient refléter la situation nationale et étre généralisés
a la population entiére.Malgré cet état de fait, notre étude constitue une premiere
au Burkina Faso.

IV.1.2. Au biais d’information
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Cet ype deb iais aét ér encontré au s ervice de s urge nces. L e t aux de
fréquentation trés élevé de ce service qui constitue la porte d’entrée des autres
services du CHU-YO, n’a pas permis une communication médicale d irecte et
attentive avec les patients en 1’absence de | ’interne rec ruteur. La co llecte d es
données a pu €galement étre biaisée par la présence intermittente de 1’enquéteur
et la faible disponibilité de I’équipe des urgences médicales.

Ce sont autant d’¢léments qui n’ont pas toujours favorise la collecte des

données.

IV.1.3. A la réalisation de la radiographie thoracique
Les frais delara diographie pulmonaire € taient e nti¢rement a1 a char ge d es
patients; ceci a constitué¢ un véritable handicap dans la conduite de notre étude,

de nombreux patients (vingt cinq patients) n’ayant pas pu honorer cet examen.

IV.2. Aspect épidémiologiques
IV.2.1. Age et sexe

L’age moyen de notre population est de 28,40 ans. Il est supérieur a celui
de Diop [29] en Cote d’Ivoire et Nacoulma [64] au Burkina faso qui retrouvaient
respectivement une moyenne d’age de 15anset 10,7 ans; elle est cependant
inférieure aux r ésultats d "Elira Dokekias [31] au C ongo qui re trouvait un e
moyenne d’age de 38 ans. Cette différence s’explique par le fait que notre étude
a ¢été spécifiquement consacrée a 1 ’adulte a partir de 16 ans, alors que les deux
premiers auteurs se sont interéssés aux patients de tout age, et que le dernier n’a
considéré que les patients a partir de 30 ans. Par ailleurs, la prédominance de la
tranche d’age de 16 ans a 20 ans, serait li¢ au fait que la majorité de nos patients
suivisen médecine 1 nterne était tr ansférée d use rviced es uivid ela
drépanocytose de la pédiatrie du CHU-YO pour limite d’age.

Le sexe féminin ¢€tait le plus représenté avec 64,30 %. Ces résultats sont

superposables & ceux de Ouédraogo [68] au Burkina Faso et de Diop [29] en
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Cote d’Ivoire qui trouvaient respectivement 65,34 % et 57 % de patients de sexe
féminin. Cette o bservation pourrait s’expliquer pa rune pl usgra nde
fréquentation des femmes des services de santé, avec des situations favorables a
la réalisation de 1’¢lectrophorese de 1’hémoglobine (grossesse, accompagnantes
d’enfant m alades etc...). Il s erait ¢ ependant i ntéressant qu 'une ¢étude de

population soit menée a ce propos pour une meilleure situation.

IV.2.2.Statut socio-professionnel

Les ¢leves/ les étudiants et les fonctionnaires €taient les plus représentés
avec respectivement 45,60 % et 24,60 %. Ces résultats sont différents de ceux de
Elira Dokekias [31] au Congo qui retrouvait une prédominance des patients du
secteur informel, les femmes au foye r et les sans emplois qui cumulaient une
proportion de 69,84 % .Cette o bservation s’e xplique par la prédominance des
patients d’age scolaire (encouragés probablement par des parents instruits et
informés) dans notre série, contrairement a la sienne qui concernait les patients

de plus de 30 ans.

IV.2.3. Electrophorése de I’hémoglobine
1V.2.3.1. Fréquence

Les hé térozygotes SC ¢ taient | es pl us nom breux a vec 64,90 % de la
population. Le méme constat a été fait par d ’autres études menées au Burkina
Faso. Ainsi,e n 1998, Kirakoya [52] et Ouédraogo [68] retrouvaient
respectivement 59,90 % et 52,70 % d’hétérozygotes SC; en 2007, Ouédraogo
[69] en comptait 73,9 % et Ily [45] en 2009 avait 86,40 % d’hétérozygotes SC.
Nos résultats sont différents de ceux de Diop [29] en Cbte d’Ivoire et Giboyau
[36] en M artinique, qui retrouvait une pré dominance de | a forme hom ozygote
SS, avec respectivement 50 % et 56, 90 % des p atients. La fré quence des
hémoglobinoses S varie selon les pays, les continents et les études [41, 81]. La

prédominance des phénotypoes SC dans notre €tude s’explique par son site dans
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le plateau central mossi, €picentre de 1’hémoglobinopathie C [18, 80] qui nous a
servi de cadre d’étude.

La fréquence ¢lévée des patients SC est suivie de celle des patients
homozygotes SS(22,80 %) et de loin par celle des patients AS (8,80 %). Cela
pourrait s ’expliquer par le fait que les patients SS et SC faisant plus de crises
vaso-occlusives par ra pport a ux s ujets AS (qui l es font e xceptionnellement)
[2,3,38], aurait tendance a une fréquentation plus assidue des services de sante,
pour leur suivi.

Les p atients SP+ thalassémie et SOArab étaient r eprésentés d ans n otre
série a des propo rtions re spectives de 2,60 % et 0,90 %. Nos r ésultats sont
superposables a ceux de Goeasguen au Bénin [39] qui, sur une étude portant sur
309 cas de d répanocytose n e n otait aucu ncas d e SP+ thalassémie, ou de
SOArab.Ouédraogo [68] au Burkina Fa so trouvait 2,70 %d e patients
SB+thalassémie et aucuncas d e S OArab. L a moindre re présentativié de s
phénotypes SOArab et SB+ thalassémie est diie a leur rareté dans notre contexte,
eta la faible performance denos laboratoires pour leur d iagnostic p ar

I’¢lectrophorése de I’hémoglobine.

IV.2.3.2. Age et type d’hémoglobine

Les effectifs des homozygotes S S d écroissaient avec 1’age (65,38 % de
patients agés de 16 a 20 ans contre 19,23 % de patients dans la tranche d’age de
33-39 ans). Ces observations sont identiques aux données de la littérature [70,
80, 89], qui notent une mortalité¢ plus €¢1évée des patients homozygotes SS en
rapport a vec | "histoire naturelle de 1a dré panocytose. C ependant, nos pa tients
homozygotes sont m oins & gés(35ans) que dansles séries de Diop [28] au
Sénégal ( 51 ans) et Elira Dokekias [31] au Congo (60 ans). Cela s’explique par
la s electivité¢ d e la population d *étude de ce s deux a uteurs. En e ffet, 1 *age
d’inclusion dans ces deux séries était respectivement d’au moins 20 ans [28] et

30 ans|[31], avecd anst ous lescas wun suivi régulier des p atients. Ce s
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observations dénotent encore de la nécessité de création d’un centre de référence
nationale de la drépanocytose au Burkina Faso.

Les effectifs d es h étérozygotes SC et des A S étaient presque constants
dans to utes le s tranches d ’age. En e ffet, les d onnées d e 1 a1 ittérature s ont

favorables a une survie plus €levées dans ces phénotypes|3, 38].

1V.2.3.3. Sexe et type d’hémoglobine
Quelques s oitl e type d e d répanocytose, | es f emmes ét aient 1 es p lus
nombreuses. Cette observation est due a la prédominance du sexe féminin dans

notre population d’étude.

IV.3. Aspects cliniques
IV.3.1. .Antécédents

v" Circonstances et Age de découverte de la pathologie

Soixante di x patients, re présentant 61, 40 % de 1 a po pulation a vaient
découvert I’anomalie hémoglobinique au décours d’un bilan pour manifestations
cliniques; 4 4 patients, soi t 38,60 % 1 ’avaient dé couvert1 ors d "un bi lan
systéematique. Diop [28] au Sén égal trouvait 89, 70 % de découverte de 1a
maladie par des signes cliniques, et 5,60 % de découverte fortuite. Giboyau en
Martinique [36] trouvait par contre 99 % de découverte de 1a drépanocytose a
I’enfance. La non disponibilit¢é d u diagnostic n éonatal e t1’ insuffisance
d’information sur la maladie peuvent expliquer nos résultats. De ce fait, la prise
en compte de 1’¢lectrophoreése de 1’hémoglobine dans le bilan de base de santé

pourrait étre fortement encouragée.
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La majorité de s p atients hé térozygotes A S (70 %) a découvert | eur
drépanocytose a I’adolescence ou a 1’age adulte, contrairement aux homozygotes
SS (73,08 %), chez qui le diagnostic s est fait plus tot a 1’enfance. La méme
observation a été faite par d’autres études [ 80, 81]. Cela pourrait s’expliquer par
différentes raisons:

» les hétérozygotes peu symptomatiques developpent plus tardivement les

signes cliniques de la drépanocytose [2, 11, 16].

» le manque de moyens financiers, la m éconnaisssance ou | ’interprétation
culturellede 1 a maladie ( son ca ractére mystique), retarde
considérablement un e consultation dans un c entre adéquatde prise en

charge.

Cependant, nousa vonsre marqué quunno mbrenon  négligeable
d’hétérozygotes (35,14 % des patients SC, 66,66 % des patients SB+ et le seul
patient SOArab) avait été diagnostiqué a I’enfance; cela peut s’expliquer par une
meilleure connaissance de 1a maladie, qui fait que les parents se savant a risque
de transmettre la drépanocytose, chercheraient a connaitre le plus tot possible le
statut € lectrophorétique de 1eur enfant. Ce constat d énote d e 1 'importance d es
campagnes de sensibilisation et d’information dans la drépanocytose.

v' Fréquence des CVO dans I’année selon le type d’hémoglobinose S et

selon I’age

Le no mbre de c rise da ns 1 année da ns not re s érie t end gl obalement a
dimunuer avec [’augmentation de 1’adge, et cela dans tous les types
d’hémoglobinose S. C ette di munition du nombre de cr ise ch ez nos patients
pourrait s’expliquer par:

» Un impact positif du suivi régulier

» Une discipline dans la mise en oeuvre des mesures d’hygiéne.

» L’évolution naturelle de la drépanocytose [11, 19, 56].
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1V.3.2.Signes fonctionnels

v Manifestation thoraciques dans la drépanocytose

Les homozygotes SS et les hétérozygotes SC sont les p atients qui sont les
plus retrouvés aux Urgences médicales pour manifestations thoraciques aigiies
dont le STA, avec respectivement, huit et neuf patients. Le méme constat a éte
faite p ar Ibidapo au Nigéria [44] Ces ob servations s ont en acco rd a vec |l es
données de la littérature qui notent une fréquence plus ¢élevée du STA chez les
patients homozygotes par rapport aux autres drépanocytaires (SS >SB° > SC>
Sp+) [44, 84].

La dyspnée, avec 36,80 % est le symptome thoracique le plus retrouvé apres
la doul eur thoracique. Ibidapo a u N igéria [44] dans sa s érie re trouvait une
prédominance de 1a fi évre (72 %), sui vi de I ’asthénie (59 %). Le p oumon
constitue un organe cible dans la drépanocytose; par la richesse de son réseau
capillaire, il est le siege d’infection et de thrombose, responsables de
manifestations aigués et c hroniques [49, 54]. L a thrombose, a 1’origine d’une
baisse importante du taux de saturation en oxygene du sang pourrait expliquer ce
symptome. La fréquence de la dyspnée peut ¢ galement trouver une explication
dans la perception que les patients se font de lui. En effet, percue comme signe
de mort imminente, elle est si mémorable qu’elle est difficilement oubliée dans
la liste d es sig nes fonctionnels rencontrés; mais | es pa tients pour raient avoir

tendance a 1’exageération de son intensite.

v Manifestations générales dans les crises vaso-occlusives

En plus des manifestations thoraciques, d’autres signes fonctionnels ont
¢été re trouvés au c ours de s épisodes d e CV O. Il s ’agit pri ncipalement de 1a
douleur. Elle est de localisation diverse et est retrouvée dans 95,61 % des cas.

Cette observation est supérieure a celle de Ily [45] et Ouédraogo [69] au Burkina
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Faso qui t rouvaient re spectivement7 9 %et 9 3,42 %.No s criteresd e
recrutement expliquent ce pourcentage plus élévé.

Quatre vingt pour cent de patients AS, ont présenté des épisodes de CVO
des membres da ns not re sé rie, contrairement aux donné es de 1 al ittérature
[2,11,16] seclon le squelles, le s patientsa t rait dré panocytaire A Ss ont
asymptomatiques e t ne pré sentent que t rés ra rement des CV O. Ce co nstat
pourrait étre commenté de deux manieres;

Il pourrait s ’agir de simples douleurs osseuses se condaires a d ’autres cau ses
sous jacentes (troubles métaboliques par hypocalcémie, maladies infectieuses ou
rhumatismales...); ou que ces patients, par erreur ou par défaut de performance
de laboratoire ont ¢té considéré a tord comme des patients AS. En effet, pour
deux de no s p atients, diagnostiqué A S et qui p résentaient fré quemment de s
CVO, une ¢ lectrophorése de 1 ’hémoglobine a ét é r efaite. Elle es tr evenue
hétérozygote SP+ thalassémie pour 1’un, et homozygote SS p our 1’autre. Ainsi,
un ionogramme sanguin complet et un controle de [’électrophorese de
I’hémoglobine s ont recommandés d evant | es patients AS qui pr ésentent des

épisodes fréquents de douleurs osseuses.

IV.3.3.Signes généraux

L’¢tat général était bon dans 86 % des cas. Dans la série de Iy [45], il
y’avait 100 % de patients en bon état général. Cette différence s’explique par le
fait qu’une partie de notre collecte s’est faite aux urgences médicales pendant la
période de crise vaso-occlusive.

La péleur des conjonctives et des muqueuses a €té retrouvée chez 28,94 %
des p atients. L’anémie chronique qui c aractérise 1 e profi I ¢ linique de s
syndromes dré panocytaires m ajeurs, dé crite da ns1 al ittérature [6,16,32],
concernait plus de la moitié des homozygotes (69,20 %) , le tiers des Sp+ (33,30
%) environ l e sixiecme des patients SC (15,10 % ).,et le s eul p atient SOArab.
Ibidapo au Nigéria [44] la retrouvait chez 100% de sa population d’étude. Le
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recrutement de t ous c es p atients p endant | a p ériode cr itique d e | a maladie
expliquerait son pourcentage plus élevé.

L’observation de s cas de paleur chez les p atients AS est due au fait que ces
derniers ont ét ér ecrutés p endant1 es cr ises v aso-occlusives. U n p lateau
technique plus pe rformant et une di sponibilit¢ de moyens fi nanciers a uraient
permis de re chercher les autres situ ations p ouvant e xpliquer cette implication
des hétérozygotes A S dans les €pisodes d’hémolyses aigiies; en occurrence un
déficit e nzymatique ¢ n G 6PD, ou une form e particuliére s ymptomatique
d’hétérozygotie (A S Antilles, double mutation entrainant une polymérisation a
1’état hé térozygote a vec va so-occlusion) [6,79]. D ’autres maladies tropicales
telles que le s p arasitoses digestives et le paludisme chronique sont ¢ galement
pourvoyeuses d’anémie.

L’ictere était présent chez 28,94 % des patients et concernait 76,90 % des
homozygotes SS. 11 e stl e refletdudé gréde 1 hémolyse. Sa fréquente
corrélation avec I’anémie cutanéo-muqueuse expliquerait la quasi-ressemblance
de sa distribution avec celle-ci en fonction du t ype d’hém oglobinopathie. Elle
¢tait plus fréquente chez les homozygotes SS qui est une forme anémique.

La boiterie, signe clinique d’une nécrose de la téte fémorale est observée
chez 26,90 % de SS, 33,33 % de SP+, 15,10 % de SC et chez le seul patient
SOArab. Le calibre réduit des vaisseaux (qui favorisele s accidents
thrombotiques) et le manque de ci rculation collatérale de suppléance de la téte
fémorale [20], associée a une constante sollicitation de 1’articulation coxo-
fémorale dans1 a viec ourante, expliquerait] usure fré quente de cette
articulation au cours de la drépanocytose.

I1V.3.4. Signes physiques

Le s ouffle ¢ ardiaque a ét ¢ relevé ch ez 0 ,87 % de nos pa tients (1

homozygote SS). Si gne d’un e dé faillance de s valves c ardiaques,1le stl a

conséquence de I’anémie chronique observée chez les drépanocytaires[53, 60].
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Plusieurs auteurs ont évoqué cette anomalie de 1’auscultation cardiaque du sujet
homozygote SS [60, 74].

La splénomégalie a été observée chez 2,63 % de nos patients (3,84 % de
SS et 2,70 % de SC). Nos chiffres sont inférieurs a ceux de Ily [45] au Burkina
faso et de Ouédraogo [69] du méme pays qui trouvaient respectivement 27,27 %
et 13,20 %(14,80 % des SSet 12,70 % des SC). L’ hyperactivité de l a rate, du
fait de son implication dans la destruction des hématies falciformées, explique
son hy pertrophie a u ¢ ours de 1a dré panocytose [11, 38, 91]. Cependant, | es
thrombi 0 u m icrothrombi ré pétées del ar ate s econdaire au x cr ises v aso-
occlusives, a boutissent 2 son a trophie. C ela entraine une di munitionde 1a
fréquence de la splénomégalie avec 1’ augmentation de 1’age.

Le signe de Murphy est retrouvé chez 3,50 % des patients (11,53 % des
SS et 1,35 % des SC). Il est I’expression clinique d’une souffrance de la vésicule

biliaire renfermant ou non une lithiase pigmentaire[25, 91].

IV.4. Aspects radiographiques des lésions thoraciques
IV.4.1. Etude analytique des anomalies cardiaques et pulmonaires
IV.4.1.1. Les atteintes cardiaques

Deux patients (3,70 %), tous homozygotes SS représentant 1,75 % de leur
catégorie ont pré senté une c ardiomégalie da ns not re sé rie. Les a tteintes
cardiaques ne sont pas exceptionnelles chez les drépanocytaires. De nombreux
auteurs en ont fait cas [13, 60, 74]. Nos résultats sont cependant bien différents
de certains d’entre e ux tels que Ouédraogo [68] au Burkina Faso (7,20 %),
Jeffery et coll [47] aux Etats-Unis (27 %) et Bertrand et coll. en Cote D’Ivoire
[13]. Ce dernier retrouvait une proportion globale d’atteinte cardiaque de 32,40

%. Dans cette ¢étude, tous les types d’hémoglobinopathies €taient concernés aux
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proportions de 82,30 % pour les homozygotes SS, 16,80 % de patients AS, 50 %
d’hétérozygotes SCet 2 %de patients SB+. Ces différences pourraient
s’expliquer d’une part par la taille plus reduite de notre échantillon, et d’autres
part par nos criteres de définition de la cardiomégalie( ICT>0,55).

Les proc essus de t hrombose et d ’hémolyse so nt r esponsables d es a tteintes
cardiaques [49, 54, 58]. Du fait de la teneur plus importante des hématies des
homozygotes SS  en hém oglobine f alciformante S, ¢ espa tients sont
constamment exposés a 1’anémie, pourvoyeuse de complications cardiaques. La
réalisation d’une échographie cardiaque nous aurait permis de mieux préciser les
caractéristiques de ¢ es ca rdiomégalies (c ceur a némique, pul monaire ou

cardiomyopathie ).

IV.4.1.2. Aspects radiographiques des lésions pleuro-parenchymateuses
Aux U rgences meédicales, 3 8,90 % d es radiographies m ontraient des
anomalies; parmi ces radiographies,seulement deux cas de Iésions du
parenchyme pul monaire (28, 57 % ) ont ¢é té not ifiés.Ces o bservations s ont
différentes de celles de Jeffery et coll. [47] aux Etats-Unis qui trouvait 52 %
d’anomalie s ur 1 es clichés radi ographiques de s 6 6 pa tients q ue co mptait s on
¢chantillon. L’absence d el ¢€sions ra diographiques pul monaires ne s aurait
exclure | e di agnostic d e S TA. En e ffet, da ns ce syndr ome, I es | ésions so nt
évolutives. La radiographie initiale est soit normale, soit pathologique. Dans ce
cas, elle montre de discrets infiltrats qui s’étendent rapidement aux bases, avec
une at teinte p leurale dans 20 a 50 % des cas [84, 85]. Dans notre s érie, une
atteinte p leurale €t ait o bservée chez un seul p atient s oit 14,28 % des p atients
ayant présenté une anomalie radiographique pulmonaire dans ce service, et 5,55
% de 1’ensemble des patients vus aux UM. Jeffery et coll. [47] en notait six cas
soit 9 % de I’ensemble de sa population d’étude. Outre la taille plus réduite de
notre p opulation d’ étude par rapport a 1a sienne, |1 a p erformance du m atériel

technique u tilisé (radiographie s tandard ¢ onventionnelle versus radiographie
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numérique) pourra it expliquer c es di fférences. L’absence de 1a r éalisationde
radiographie de contrdle (par la limitation des moyens financiers des patients, ou
par m éconnaissance d es p raticiens ) d ansles2 4 ou 48 heures sui vantl es
manifestations th oraciques aigues a c onstituée un fre in non né gligeable da ns
notre discussion.

En médecine interne, 50 des 96 patients, soit 52,10 % avaient une anomalie
sur leur cliché radiographique. Parmi eux, 30 cas de lésions parenchymateuses
ont été répertoriées (60 %). Ces proportions s’expliquent d’une part par I’effectif
plus im portant d es p atients r ecrutés dans ce service, etd’ autrepartparla
chronicité d e c es 1€ sions, q ui r ésultent d e la r épétition des s ituations a igués,
devennant a insi permanentes[S4, 87]. L e s yndrome i1 nterstitiel aboutita la
constitution d’u ne fi brose pu Imonaire, avec i nssuffisance re spiratoire [54].
Aussi, la tomodensitométrie, plus sensible et plus précose que la radiographie
conventionnelle, si elle avait €t¢ réalisée, nous aurait permis de d éterminer 1 a

prévalence de cette pathologie dans notre poupulation.

v" Les lésions parenchymateuses selon I’4Age et le sexe

Toutes les tranches d’a ge de notre s érie ont été concernées p ar le s 1¢ sions
parenchymateuses, avec une prédominance dans la tranche d’age de 31 a 35 ans
(29,03 %). L es femmes ont € té le s p lus r eprésentées, avec 67,75 % des c as.
L’ absence d’études des complications pulmonaires spécifiquement consacrées a
I’adulte rendent difficiles toute tentative de comparaison; mais des études [10,
58], ont dém ontré que 1 esi nfarctus pul monaires ¢ taientl ’apanage de s
adolescents et d es adultes, et qu’ils € taient rares chez | enfant chez quiles
infections sont plus fré quentes. Pour Marfat [S8], les atteintes du parenchyme

pulmonaire seraient la conséquence directe des CVO, pourvoyeuses d’infarctus
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pulmonaires; ces infarctus seraient secondaires a un e vaso-occlusion in situ par
falciformation massive des hématies dans le sang désaturé, associée a une
thrombose pa r st ase s econdaire. Il s ’agiraitda nsc escas d’une em bolie
graisseuse ¢ onsécutive a un 1 nfarctus o sseux [58]. C ela pourra it sans d oute
expliquer I’implication de la quasi-totalité des tranches d’ages a des proportions
différentes dans le décompte de ces lésions parenchymateuses dans notre série,
¢tant donné que tous nos patients ont, au cours de 1 histoire naturelle de leur
maladie présenté aux moins un épisode de CVO. Karayalcin et coll. [S0] aux
Etats-Unis, dans une ¢tude ayant pour but d’établir une relation entre infarctus
pulmonaire et grossesse ont conclu que les infarctus pulmonaires étaient
particulierement fré quentes chez les femmes enceintes, notamment chez celles
porteuses d’hémoglobine SC. L *absence de ces d erniéres de notre po pulation
d’étude, ne nous permet pas une discussion. Nous pouvons cependant coreller
nos observations a la forte présence des I€sions du parenchyme pulmonaire chez
les patients de sexe féminin dans notre série.

v' Lésions parenchymateuses selon le type d’hémoglobinose S

Tous 1 es types d ’hémoglobinopathies, a des pro portions d ifférentes ont
présenté de s 1 ésions pa renchymateuses, a vec d’une fa ¢on générale, une
prédominance des hétérozygotes SC (56,67 %) suivi des homozygotes SS (26,67
%) , des patients AS(10 %), S OArab et des SP+thalassémie (3,33 % chacun).De
facon plus spécifique a ¢ haque groupe d’hémoglobinopathie, 1 a tendance se
retrouve inversée; ainsi, apres le seul patient S OArab, viennent les SB+(33,33
%),les SS(30,76 %), les AS (30 %) et les SC(22,97 %). Nos résultats généraux
semblent alors en ce moment €t re en rapport avec | ’effectif des s ous-groupes
représentés dans 1’échantillon.

La distribution des 1ésions parenchymateuses selon le type d’hémoglobinopathie
pourrait étre liée aux pourcentages de 1’hémoglobine S (délétere si> 50 %) et/ou

ceux de 1’ hémoglobine fee tale (effet prot ecteur si > 5 %), p résente dans 1es
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globules rouges. La non réalisation systématique du dosage de ces portions de
I’hémoglobine da ns not re ¢ ontexte re nd di fficile une vé rification d e c ette
assertion. Une étude de I’impact de ces parametres sur | ’incidence des 1ésions

pulmonaires serait intéressante a ce propos.

v" Lésions parenchymateuses pulmonaires selon la fréquence des crises

Les 1ésions radiographiques sont présentes chez 55,77 % des patients qui ont
moins de 3 crises dans I’année et chez 40 % de ceux qui en ont au moins trois.
Toutes les conditions ne sont pas réunies dans notre cas pour I ’application des
tests s tatistiques; mais a p remicre v ue, avoir plusieurs c rises va so-occlusives
semble protéger les patients des complications pulmonaires, ce q ui est en total
contradiction avec la littérature [19, 22, 49]. et la physiopathologie des 1€sions
pulmonaires au cours de 1’hémoglobinose S. [49]. Outre la taille reduit de notre
¢chantillon, 1e nombre de crise considéré dans notre série est celui de I’ année
immeédiatement antérieure a notre étude, et non celui de toutes les années qui lui
sont an térieures; a insi, de s suj ets dé ja port eurs d ’anomalies pul monaires, qui
elles sont chroniques, ont pu bénéficier des bienfaits du suivi médical, de puis
leur inclusion dans le systéme de prise en charge des malades drépanocytaires,
réduisant par conséquent le nombre de crise dans 1’année. Dans notre cas, une
conclusion sur u ne relation entre 1e nombre de crise et les Iésions pulmonaire
serait a coup s Ur erroné. E n effet, il no us faudrait dans c e ¢ as pour ¢ haque
malade le n ombre e xact d e crises v aso-occlusives que ce dernier auraiteu a
présenter de puis sa na issance j usqu’a son i nclusion da ns n otre ¢ tude, ou a
défaut, | e nom bre de c rises que cel ui-ci p résentait d ans 1 année av ant s on
inclusion dans un programme de suivi régulier de la maladie. Ces informations
nous ¢ taient difficiles a receuillir, le s p atients ne s’en souvenant plus ( ils le s

estimaient trop lointaines).
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v Lésions parenchymateuses pulmonaires et épreuve fonc tionnelle

respiratoire (EFR)

Dans n otre s ¢rie, seulement 5,6 % de nos patients ont bénéficié del a
réalisation d e I’ EFR. Dans 66, 67 % de s ¢ as, ] ’TEFR montrait un syndrome
restrictif p ulmonaire, a lors que 1a ra diographie s tandard ¢ tait e ncore n ormale
dans % d escas. Chezunp atient,1e syndrome re strictif retrouvé a 1’EFR,
corrélait avec une atteinte alvéolaire a la radiographie thoracique. L’importance
de 1 "atteinte de s fo nctions respiratoires a u ¢ ours de 1a dr €épanocytose a ¢ te
démontrée [3]. Les anomalies de I’EFR dans la drépanocytose sont la résultante
de deux facteurs: une diminution de 1’affinité de 1’hémoglobine pour 1’oxygene,
et une augmentation de la différence alvéolo-artérielle liées a une diminution de
la pression artérielle en oxygéne (PAO2). L anomalie la plus caractéristique des
¢changes gazeux est une désaturation artérielle en oxygene [17]. Klinefelter aux
Etats-Unis [53] retrouvait 90 % d’atteinte de s fon ctions re spiratoires chez les
homozygotes SS. L e nombre tres ré duit des patients ay ant r €alisé c et ex amen
rend difficile toute ¢ omparaison, mais nos proportions témoignentd e
I’importance d e | exploration fonc tionnelle re spiratoire dans I a r echerche d es
complications pulmonaires de la dré panocytose; mais dans notre ¢ ontexte, s a
faible disponibilité et surtout son cotit exorbitant rendent quasi-impossible son
inclusion dans le bilan standard de recherche des complications chroniques de la

drépanocytose chez 1’adulte.

IV.4.2. Etude analytique des autres anomalies radiographiques du thorax
IV.4.2.1. Déformation des vertébres thoraciques en « H »

v Déformation des vertébres thoraciques en « H » selon I’Age

Trente six patients, soit3 1,58 % des pa tients d répanocytaires, ont une
déformation de s vertebres thoraciques. Ces chiffres s ont supérieurs a ceux de

Jeffrey et coll.[47] au Et ats-Unis, qui trouvait 3 %. L *importance de not re
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effectif par rapport au sien serait une plausible explication. L.’age moyen ¢tait de
3lansavecdese xtrémes 16 et55a ns. L esl ésions ra diographiques s ont
proportionnelles a 1°age de s p atients. Ce c onstat pourrait s ’expliquer par une

installation progressive des 1ésions vertébrales avec le temps.

v' Déformation des v ertébres thoraciques en « H» selonl et ype

d’hémoglobinose S

Nous avons observé 53,84 % de 1ésions chez les patients SS, 25,67 % chez
les hétérozygotes SCet 3 0 %chezles patients AS. N os pro portions s ont
inférieures a celles de Kirakoya [52] et Ily [45] au Burkina Faso qui trouvaient
respectivement 50,84 % et 63,63 % de patient hétérozygotes SC qui avaient une
atteinte des vertebres. Notre effectif des SC étant supérieur a ceux des deux
séries, nos résultats pourraient s’expliquer par le fait que seules les vertebres du
rachis t horacique ont ét € prises e n c ompte dans notre c as. C ette observation
pourrait également étre liée a la biophysique. En effet, les vertébres 1ombaires

subissent plus I’effet de la pesanteur que les vertébres thoraciques.

v Déformation des v ertébres t horaciques en « H » selon 1a fr équence

des crises

Les 1€ sions vertébrales ét aient p résentes ch ez 29,25 % d es patients q ui
avaient moins de trois crises I’année, contre 62,50 % de ceux qui en avaient plus
de trois. La proportion des 1ésions des vertebres thoraciques en fonction de la
fréquence de s c rises va so-occlusives, n’est pas statistiquement s ignificatif
(p=0,4494). L es crises v aso-occlusives s ont a 1 *origine d’ un 1 nfarctus o sseux
et/ou m édullaire qu i pe uvent a ffecter t outes les ¢ omposantes d u s quelette

thoracique [20]. L ar épétition d es 1€ sions r achidiennes ¢ 1émentaires e st a
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I’origine d’une m odification vertébrale pro gressive, donna nt surl es clichés

standards, un aspect en « H » ou en « bouche de poisson » [3, 6].

IV.4.2.2.Les autres lésions osseuses associées
I1 a été également répertorié deux cas d’infartus des tétes humérales, et un cas
de né crose de latéte humérale gauche, soitdans 2,63 %, et 1 c as (0,88 %)
d’ostéite de la clavicule droite. Nous n’avons pas objectivé de 1ésions costales
ous ternale. L es] ésions hu mérales dansl a drépanocytoses ont m oins
documentées que les I€sions fémorales [20]. En effet, Homawoo a Lomé (Togo)
[43] dans sa série de 38 patients drépanocytaires adultes présentant une
ostéonécrose de s t €tes fém orales, n ’avait qu’un s eul pa tient avec une 1 ésion
humérale, soit dans 2,63 % des cas. Ces observations pourraient s’expliquer par:
- une bonnet olérance de s os téonécroses hum érales pa r rapport a ux
fémorales, qui évoluent de fagon insidieuse, sans douleur
- unel imite de | ara diographie standard a udi agnosticd el a nécrose
humérales a s on début, en 1’absence de scintigraphie osseuse dans notre

contexte.

Danst ousl escas ,ces €l éments en trainent r espectivement,u nr etardd e
diagnostic et un sous-diagnostic de ces I€sions, qui ne seront mises a jour qu’a la
phase d’arthrose de 1’épaule, ou a la phase ou il y aura une perte de la sphéricité

de la téte humérale a la radiographie.

IV.5. Drépanocytose et infections pulmonaires confirmées

La radiographie thoracique a aboutit a 1a conclusion d ’une pathologie dans
neuf cas, soit dans 29,03 % des cas. 11 s’agissait de six cas de pneumopathies
(66,67 %), d’un cas d’abces pulmonaire dont les investigations ont permis de
mettre en év idence staphyloccoccus aure us chez unpa tient SC ,d’unc as

d’infection au virus de I’immuno-déficience acquise humaine (VIH), et d’un cas
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de tuberculose pulmonaire a bacilloscopie positive. Koffi [S5] en Cote D’Ivoire,
retrouvait da ns s a série, 93 % de pne umopathie, qua tre cas d e t uberculose
pulmonaire dont un cas a bacilloscopie positive. Il avait ¢ galement isolé neuf
germes différents, dont deux cas d’infection a Staphylococcus aureus. Lukuni-
masika [57] en République Démocratique du Congo notait 14 cas d’infection par
le VIH dans sa population de drépanocytaires. Les différences d’avec notre série
pourraient s’expliquer par:

- des bulletins de demande d’examenne comportant pas tous les
renseignements ¢ liniques né cessaires, permettant a ux ra diologues u ne
conclusion précise des images radiographiques observées.

- Unmanque de moyens techniques et financiers ne p ermettantp asd e
conduire jusqu’au bout les investigations diagnostiques.

- La non réalisation systématique du bi lan infectieux de vant 1 a suspi cion
clinique (par manque de moyen financiers des patients).

- Le non retour des informations cliniques et biologiques complémentaires
au radiologue qui 1ui permettraient d’affiner 1’interprétation des images
radiographiques.

- Une réticence des patients a la réalisation de leur sérologie VIH.
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La drépanocytose est une maladie génétique qui touche avec prédilection
les populations de race noire. Elle constitue un probléme de santé publique au
Burkina Faso, ou 1 e plateau central ¢ onstitue 1’ épicentre de 1 ’hémoglobine C,
avec une prédominance du phénotype SC. Les patients suivis bénéficient d’une
amélioration de leur qualité de vie avec une diminution notable de la fréquence
des crises vaso-occlusives. Chez 1’adulte tout comme chez 1’enfant, les épisodes
de crises v aso-occlusives dou loureuses s ont de lo calisation ostéo-articulaires,
avec une prédominance aux membres. L e syndro me t horacique aigu est rare
chez 1 ’adulte m ais d ramatique. La radi ographie st andard dut horax qui e st
I’examen de pre micre intention dans notre ¢ ontexte de vant de s signes d’appel
thoraciques, est dans plus de 1a moitié des cas normale a la phase critique, et
montre d es a tteintes & p rédominance in terstitielles dans 1 es pé riodes pos t
critiques. Tous les types d’hémoglobinopathies a des proportions va riables
peuvent développer des complications pulmonaires. Les images radiographiques
¢lémentaires a elles seules n’aboutissent pas toujours dans la majorité des cas, a
la conclusion d’une affection pulmonaire spécifique, entrainant alors leur
probable sous-documentation.

Les épreuves fonc tionnelles r espiratoires sont le s e xamens le s p lus

indiqués d ansle ssu spicionsd es yndromer estrictife t/oude troubles
ventillatoires obstructifs des malades drépanocytaires.
La radiographie conventionnelle reste dans notre contexte, I’examen de premier
choix p ourl ’orientation diagnostique des c omplications o stéo-articulaires,
cardiaques et pleurales. Elle est cep endant p eu s ensible d ans la recherche d es
complications pul monaires ¢ hroniques du m alade dré panocytaire. A ussi, ¢ lle
pourrait étre complétée par la tomodensitométrie thoracique, notamment dans le
diagnostic de fibrose pulmonaire.

- |
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Au re gard de 1’¢étude que no us ve nons de r¢é aliser, nous € mettons q uelques
suggestions a I’attention des différents acteurs:
» Au ministre de la santé
- Créer un centre national de lutte contre la drépanocytose au Burkina-Faso.
- Subventionner 1 es fra is de prise e n charge de 1 a dré panocytose ¢ hez
I’adulte et I’enfant.
- Rendre obl igatoire 1 a vi site pré nuptiale en im pliquant le s a utorités
judiciaires municipales et militaires.
- Interdire les mariages consanguins en impliquant les familles.
> Aux praticiens cliniques
- Mettre en place des comités pluridisciplinaires, dans la prise en charge
des complications chroniques de la drépanocytose chez I’adulte.
» Au département de santé publique
- Organiser de sj ournées de s ensibilisation de 1 a popul ationsur 1 a
drépanocytose.
- Réaliser une ¢tude de population sur la drépanocytose au Burkina-Faso.
» A la population

- Se soumettre toujours aux visites prénuptiales

- |
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Haut

Patient de 21 ans, sexe féminin, hétérozygote SC: RX normale avec
syndrome restrictif a ’EFR

Gauche
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Haut

Gauche

Patient de 25 ans sexe masculin, hétérozygote SC. Syndrome alvéolaire gauche
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Haut

Patiente 22 ans sexe féminin, homozygote SS. Syndrome interstitiel bilatéral

Gauche
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Patient de 29 ans sexe masculin, hétérozygote SC; vertebres
thoraciques en H

Gauche
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PROFIL RADIOGRAPHIQUE DES MANIFESTATIONS THORACIQUES ASSOCIEES A LA
DREPANOCYTOSE CHEZ L’ADULTE AU CHU-YO DE OUAGADOUGOU : A PROPOS DE 114 cas.

Résumé
La drépanocytose est un probléme de santé publique. Les complications thoraciques sont graves
dans la population des drépanocytaires adultes. Treés peu d’études se sont intéressées a ces
complications, notamment dans leur traduction radiographique. Une étude prospective et
transversale menée de janvier 2010 a février 2011 au CHUYO, avait pour but d’étudier ces
Iésions pulmonaires a la radiographique standard, qui est 'examen le plus accessible dans notre
contexte de travail. Elle a concernée les patients adultes en période de crise vaso-occlusive et/ou
dans le suivi ambulatoire. Ces patients ont été recrutés dans le service des urgences médicales et
de médecine interne. Le recueil et I'analyse des résultats ont montré:
Au plan épidémiologique:
Les types d’hémoglobinopathies représentées étaient les doubles hétérozygotes SC avec 74
patients (64,90 %), les doubles homozygotes SS avec 26 patients (22,80 %), les hétérozygotes AS
avec 10 patients (8,80 %), P+thalasso-drépanocytose avec trois patients (2,60 %), et SOArab
avec un patient (0,90 %). L’age moyen de I"échantillon était de 28,40 ans avec des extrémes de
16 ans et 56 ans. Le sex ratio était de 0,62.
Au plan clinique et biologique:
La douleur, de localisation diverse, dominait le tableau des manifestations cliniques et était
notée chez 95,90 % des hétérozygotes SC, 80 % des patients AS, et chez tous les patients
B+thalasso-drépanocytaires, SOArab, et homozygotes SS. Cette douleur était localisée surtout
aux membres. En plus des douleurs thoraciques, il a été noté d’autres manifestations
thoraciques: la dyspnée (36,80 %), la toux (9,60 %), et les palpitations (5,30 %), qui
s’accompagnaient de fievre dans 30,70 % des cas. Une paleur cutanéo-muqueuse a été notée
chez 69,23 % des homozygotes SS et chez 14,86 % des hétérozygotes SC.
Au plan radiographique:
Les lésions radiographiques étaient notées dans 38,90 % des clichés réalisés aux urgences
médicales et dans 52,10 % de ceux faits en médecine interne. |l s’agissait de:
- Lésions du parenchyme pulmonaire chez 17 patients SC (24,97 %), huit patients
SS (30,76 %), trois patients AS (30 %), un patient B+thalasso-drépanocytaire
(33,33 %), et chez le seul patient S OArab.
- Epanchement pleural modéré chez un patient hétérozygote SC
- Lésions cardiomédiastinales chez deux patients SS agés de 17 et 33 ans.
- Déformations vertébrales thoraciques en «H» chez 19 hétérozygotes SC (25,67
%), 14 homozygotes SS (53,84 %), et chez trois patients AS (30 %).
- Lésions humérales chez un homozygotes SS et deux patients SC (2,63 %).
- Ostéite de la clavicule droite chez un patient SS de 17 ans.
Par ailleurs, six patients avaient réalisé une exploration fonctionnelle respiratoire (EFR).
Cette exploration montrait un syndrome restrictif dans 66,67 % des cas, avec une
radiographie standard normale dans % des cas.
Bien que la taille de notre échantillon soit réduite, la présence de Iésions thoracique dans
chaque type de drépanocytose, témoigne de la nécessité d’une réalisation périodique de
bilan pulmonaire chez tous les patients, méme a ceux réputés a risque faible de
complications chroniques. Cependant, la réalisation systématique d’une radiographie
pulmonaire pendant les crises vaso-occlusives a localisation thoracique reste discutable.
Mots clés: adultes; aspects radiographiques; drépanocytose; poumons; syndrome
thoracique aigu; suivi ambulatoire; thorax;
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CHEST X-RAY PROFILE EVENTS ASSOCIATED WITH SICKLE-CELL DISEASE
IN ADULTS WITH CHU-YO OUAGADOUGOU: ABOUT 114 cases.

Summary

Sickle cell disease is a public health problem. The complications are severe chest in the
population of adults with sickle cell disease. Very few studies have addressed these
complications, especially in their radiographic translation. A prospective and cross-sectional
survey from January 2010 to February 2011 at CHUYO, was to study the pulmonary lesions
in plain radiography, which is examining the most accessible in our work environment. It
involved adult patients during vaso-occlusive crisis and / or ambulatory monitoring. These
patients were recruited in the emergency medical and internal medicine. The collection and
analysis of results showed:

In epidemiological terms:

The types of hemoglobinopathies represented were double heterozygous SC with 74 patients
(64.90%), double homozygous SS with 26 patients (22.80%), heterozygotes with 10 AS
patients (8.80%), B + thalasso-sickle cell patients with three (2.60%), and SOArab with a
patient (0.90%). The average age of the sample was 28.40 years with extremes of 16 and 56
years. The sex ratio was 0.62.

In clinical and biological:

Pain, various locations, dominated the table of clinical manifestations and was noted in
95.90% of heterozygous SC, 80% of AS patients and all patients thalasso-sickle B +, SOArab
and SS homozygotes. The pain was localized primarily to members. In addition to chest pain,
it was noted other thoracic manifestations: dyspnea (36.80%), cough (9.60%) and palpitations
(5.30%), which were accompanied by fever in 30.70% of cases. Mucocutaneous pallor was
noted in 69.23% of SS homozygotes and heterozygotes at 14.86% of SC.

At the X-ray:

Radiographic lesions were noted in 38.90% of pictures taken to medical emergencies and in
52.10% of those made in internal medicine. These were:

- Lesions of the lung parenchyma in 17 patients SC (24.97%), eight patients SS (30.76%),
three AS patients (30%), a patient thalasso-sickle B + (33.33%) and in the only patient OArab
S.

- Moderate pleural effusion in a patient heterozygous SC
- Lesions cardiomédiastinales SS in two patients aged 17 and 33 years.

- Thoracic vertebral deformities "H" in 19 heterozygous SC (25.67%), 14 homozygous SS
(53.84%) and AS in three patients (30%).

- Humeral lesions in a homozygous SS and two SC patients (2.63%).

- Osteitis of the right clavicle in a patient with SS 17.

In addition, six patients had completed a pulmonary function (PFT). This exploration showed
a restrictive syndrome in 66.67% of cases with a normal radiograph in % of cases.

Although our sample size is reduced, the presence of chest injuries in each type of sickle cell
disease, demonstrates the need for regular completion of pulmonary assessment in all patients,
even those deemed low risk of chronic complications. However, the systematic application of
a chest radiograph during vaso-occlusive crises in thoracic location is questionable.
Keywords: adult aspects radiographic disease; lungs, acute chest syndrome, ambulatory
monitoring, thorax;
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