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— = | a drépanocytose ou anémie falciforme est
une maladie génétigue autosomique
recessive caractérisee par la presence
dune hémoglobine (HbB)"  anormale,

. ogloblne S (HbS), conseguence de la.
T —

idesgliitamique par une

valine en position 6 de la chaine p-globine.
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- = Cette hémoglobine anormale

"“I‘or‘s "de |la dexosygenation, entrainant
rigidification et déformation erythrocytaire a

'origine des 2 manifestations, principales de
la maladie a savoir :
-l

Ty o ———
ﬁemo -
es accidents vaso-occlusifs.
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majeurs regroupent:
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“|a forme homozygote (HbSS)

= |a forme hetérozygote (HbSC)

= ’association HbS- B thalassémie

somplications surviennent guelgue soitla
-——:“
atpltis graves dans les formes

homozygotes.
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grepanocytalre est EXPOSE a deux types
de complications:

= \/aso-occlusives pouvant toucher tous les -
organes (systeme nerveux central, os,
poumons, reins....).

| — =il
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Umocoque,Haemophilus...).
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= Deuxieme hemoglobinopathie apres la 3-Thalasseémie
_:__.._'—_

= Elle proviendrait du Benin introduite par la migration
trans-saharienne

= La prévalence est estimée entre 0,17 et 2,93%
= Elle atteint des chiffres eleves dans certaine regions du

ord, nord-ouest et le sud-ouest du pays -
j Nmalad nogytaire en Tunisie:

i,

\efza (Delegation du Nord-ouest tunisien) :12,3%
» Mansoura (Délégation du Sud-ouest tunisien) : 11,3%
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— e but de ce travaill est de presenter un klt
— dlmagerle se basant sur la radiographie
standard, I'échographie, |a
tomodensitométrie (TDM) et l'imagerie par
resonance magnetigue (IRM) pour montrer

Ae_s,dlfferents aspects radiologiques de la. =
ré

-MPWM‘GMEHS toutes SaE™
" [sations d’apres I'expérience du service

de Radiologie de I'Hopital d’enfant de Tunis.
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~ = [a drépanocytose homozygote représente la

r_r

forme la plus rencontrée parmi les syndromes

drepanocytaires majeurs.

everité de la maladie:

spectie qesﬂl

g

mplications varient beaucoup d'un patient a .

I"autre.
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guatre périodes:

= La période néonatale (0-3 mois)

= '

_a petite enfance (3 MoIs-5 ans

= 'adulte
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* |_a periode néonatale (0-3 mois)
= Asymptomatigue -

= Organisation d’'une prevention efficace : .

———— —

= Education des parents



FISTOIRE NATURE

- = [La petite enfanc
- ““Vaccinations

= Antibioprophylaxie

= Le risgue de mortalité et de morbidité est -

Important
= Les syndromes pulmonaires aigus sont
o fréquents — —

ﬂqﬁr gstic vital'dépend de la prévention et du

traitement adapté aux épisodes d’anémie aigué
par seguestration splénigue aigué
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- = [Fargrande enfance

= Les crises Vvaso-occlusives douloureuses
dominent la symptomatologie. -

" Les accidents vasculaires CEerebraux
représentent la complication: la plus redoutable

ans cette tranche d’age. B —
| Mmais Iy a une
Incidence non negligeable d’'osteemyelites.
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- ={’adulte—
“ les crises anemiques et les complications

Infectieuses sont plus rare. -

= les crises vaso-occlusives restent la premiere
used’hespitalisation en, urgence.

el
-——:“
a5 algus sont moins'

frequents mais plus grave.



:;_D— ,élerminants majeurs de la morbidite et de

la mortalité de la maladie.
= Elles comprennent :

= |e syndrome thoracique aigu

—————

Japn

-

a fibrose pulmonaire
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. E Iement appelé «-acute chest syndrb_rﬁ »

~ = Incidence 12,8 épisodes pour 100 annees
patients, deuxieme motif d’hospitalisation,
responsable de 25% des deces prematurés dans
la littérature

= Urgence diagnostigue et thérapeutigue

- -l
ﬂﬁ?que - T —
“ dyspnee
= flevre

= toux productive



LES MANIFESTATIONS

PULMONAJRES

S
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— Le syndrome*thoracmue algu (STA)

‘-—__-_H- .
= Radiographie thoracique : foyer uni ou bilateral

+ epanchement pleural dans 50% des cas .

= Etiopathogénie : l'infection n’expligue gue 10'a
20% des episodes de STA. Prés de la moitie

medullaires.
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Fille de 12 ans-Syndrome theracigueraigt
Radiographiewdiurtherax de face: ©pacites alvéolaires des
JaSES’ et epanchement pleural gauche

Echographie thoracique : foyer de condensation
parenchymateuse et épanchement pleural enkysté




LES MANIFESTATIONS
PULMIONAIHRES
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= s

~=_Favorisée par I’ asplénie fonctlonnelle et 'anomalie
de la phagocytose

= Diagnostic differentiel

= STA débutant

= Association : fievre et foyer pulmonaire.
__-a-'prophylaX|e systemathue diminue isgue!
HEUMEEOHUE. -
raitement : pénicilline
= \accination antipneumococcique




LES MANIFESTATIONS
PULMONAIRES

- = [Etiologie s l-es agressions pulmonaires répétées telles que
le STA et les pneumopathies infectieuses

= Etiopathogenie : syndrome restrictif generé par un défaut

du développement de la cage thoracigue et du poumon

= _Histologie : fibrose pulmonaire. —
: P
ﬁ:io raphi syndrome interstitiel diffus. =

= TDM : Dilatation des bronches segmentaires et distorsion

de I'architecture pulmonaire normale.



de 13 ans-Fibrose pulmenaire
Radiographie du thorax : atélectasie en bande, syndrome
interstitiel diffus predominant a droite et cardiomeégalie
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- C est la premlere cause d hospltallsatlon
dans notre experience.

= | a topographie des lésions suit a peu pres

celle de la conversion de la moelle rouge en -

moelle jaune, on distingue 3" periodes
différentes:

ﬂﬁs 2 premiéres années dwﬁ P ———-

“ Au dela de 10 ans
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__1 Les premleres annees de Ia Vie:

= | 'atteinte porte sur les petits o0s des
extrémites, pieds et mains.

= Clinigue : crises douloureuses, tumefactions
desdoigts ou des orteils avec cedeme et
' icul | ' cles (syndrome

pieds-mains).
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ARTICULCAIRES

~1-Les 2 premiéres années de la vie:
= Radiologie
= Hyperplasie de la cavite medullaire avec apposition —

périostee au niveau des meétacarpiens et les
metatarsiens.

B images de Jyse.os: - ACATpIEN G




CES MIANIFESTATIONS O3ITE
ARTICULATRES
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“2-Chez I’'enfant a partir de 3 ans:

= Diaphyse des os longs et les cotes,
respectent en regle les articulations:

= Radiographies

- el

E_'yses 0SSeuses R ——
—_— [1OStEES .

= Epaississement de la corticale




~2--Chez llenfant a partir de 3 ans:
= Diagnostic differentiel : difficile entre
Infection, infarctus ou association.des deux

= Echographie : anomalies périostées et des
yarties molles (épaississement et. .

-
T ————

= Scintigraphie osseuse . une hyperfixation
dans les deux cas



d un drepanocytalre (HbSS) aMs: -
Elargissement medullaire avec aspect hetérogene des travees

0SSeuses, apposition péeriostée continue pandiaphysaire
realisant un aspect de pandiaphysite



Face post du tibia droit Extrémité infero-interne du fémur gauche

ATL ‘“"-&/—\_
- |'; F .

ographie osteo-articulaire (Coupes tudinales et =
axiale) : collections sous-periostees d’échogenicité variable
(hypeechogene, hyperechogenes homogene et hetérogene)




Radius droit
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agulier de la
corticale et infiltration des parties molles -
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Echographie d’une cote : eépaississement circonferentiel =

hétérogene des parties molles
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__2 Chez ’enfant a partlr de 3 ans:

= [ TRM montre

= une hyperplasie médullaire et une reconversion de la
moelle jaune en moelle rouge: signe essentiel de |a
drepanocytose

= les infarctus osseux dont |e signal varie en fonction de

ﬂ’f:l'ncienneté' T ——
.!MMériphérie et un hyper
signal T2 a un stade recent.

= un hypo signal relatif en T1 et en T2 avec en periphéerie un hypo
signal plus margqué a un stade tardif.




; Ay port avec les produits

e degradatlon de I’'nemoglobine) et de rehaussement

modeéré apres injection de Gado. Noter un épaississement
periosteé localisé.
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[ISe Vaso-occlusive:
RIVidelavaniiEsENnoediicauentdersignal de la moelle
9Sseuse a type d’hypersignal (produit'de dégradation de -
I'hnemoglobine), epaississement périosteé circonférentiel
associé a une collection et un cedeme des parties molles.
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_3 Chez |’ enfant a partlr de 10 ans:

= AU niveau du rachis :

= VVertebres en diabolo ou vertebres de poissons :
aspect biconcave des plateaux vertebraux dura
I'Infarcissement de |la zone centrale du corps

o -
.- | , o ———
Certainesweriel piotalement tassees.

es lesions sont le plus souvent
plurivertébrales.

-




Radiographie du rachis lombaire profil chez un

drepanocytaire de 12 ans: Aspect de vertebres de poissons




Radiographie du rachis (face et profil)

chez une fille de 7 ans: Vertebres de poissons




Radiographie du rachis

lombo-sacre de profil :
Demineralisation et
tassement des corps
vertebraux

g —
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3-Chez I'enfant a partir de 10 ans:

= Au niveau du crane:

= Aspect en verre dépoli de |'os.
= Epaississement du diploé.

ﬂaspec_f'e poil C




Radiographie du crane
(F+I3‘)"Et TDI\/I cerebrale

oBsEUX  CHB

ans: Epaississement du -
diploé
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- Chez I enfam a ]:Tartlr de 10 ans:

S —————

-:.'"__"‘—
= AU niveau des epiphyses:

= Signes de necrose:
= Elargissement, aplatissement et fragmentation des
noyaux épiphysaires.
‘rlrreguTarlte de la ligne métap '-"'-ﬂ-
PISLE ECOCEMENL Ces -
IeS|ons et surtout de faire un bilan lesionnel.

re.
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drepanocytaire de 13 ans:
Démineéralisation, élargissement et
aplatissement de la téte humérale
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- 3-Chez l’enfant a partir de 10 ans:

= Autres manifestations

= Retard de maturation ou, a l'inverse, amincissement du
cartilage de croissance pouvant entrainer un

ﬁcourdssement du membre ou des deformations. el
[ACIUNES, PAINOCIOTIGUES alES: -

Arthropathies aseptiques avec epanchement non
héematigue.




Evolution des Iésions élémentaires selon le
Yo il ofocess

Hyperplasie

-Démineéralisation
-Amincissement cortical

-Elargissement du canal
meédullaire

-Aspects pseudo kystique
-Dédoublement cortical

Thrombose

-Epaississement des
tissus

-Déminéralisation
-Apposition perioste

-Osteolyse

-Dissection sous
chondrale

-Osteocond tio
rouble du remodelage
0SSEeuX

Infection

-Déminéralisation
-Apposition périoste
-Erosion corticale

-Ostéolyse type mitee
-Sequestre osseux
-Fracture pathologique
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= |es infarctus splénigues —

pseguestration splenig




- 1-Les infarctus spléeniques

= Tres frequents chez le jeune drepanocytaire.

= Consequence de ces infarctus répetes, la rate va
diminuer de taille et se calcifier.

= Fibrose associee a un depot de calcium et
d’hem03|d_er|ne définissant ainsi I’asplenle

A IRI\/I hypo S|gnal T1 du tISSuU Infarci.
= Susceptibilité aux infections.

il
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oupe axiale sans injection de produit de
contraste) : rate atrophiée et heterogene ; notez I'aspect
hetérogene de la vertebre




S _
ographie abdominale, drépano'CMe 12 ans : —

splénomegalie siege de multiples images nodulaires
hypoéchogenes evoquant des infarctus spléeniques
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2-Laséquestration splénique aigue

| e—
[r— - e ——

= Augmentation brutale de plus de 2 cm de la taille

de la rate et chute du taux de I’hnémoglobine d’'au
moins 2g/dl.

[

® Rare chez I'adulte drepanocytaire.

a des phénomenes de thrombose, provoguant une

séquestration des hématies et des plaguettes
dans la rate.
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~ 2-LLa séquestration splénigue aigue —

" La plupart des enfants homozygotes(S/S)
developpent rapidement une aspléenie
secondaire aux Infarctus. repétes, cecl

pliguerguerla sequestration splenigue eislt-
ﬁg@@@ﬁﬁmﬂ@uﬂﬁfnque
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= A I'imagerie, la rate est augmentée de taille,
hétérogene avec présence de multiples
Zones en peripherie:

ﬁa yjpoéchogenes a I’ echographle
——'_-_

- en hypersignal sur Ies sequences T1 et T2 a

'IRM

A
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apdominale’(Coupes axiales avant et apres
de produit de contraste) : ratewhiée siege de;.
plusieurs plages hétérogenes, hypoechogenes a lI'echographie
et hypodenses se rehaussant en peripherie a la TDM évoquant
une sequestration splénique aigué
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SSIEATIRIE
: 1 Attelnte hEpatrque

= Atteinte frequente

= Histologie: Des lesions a type de nécrose
Ischemique, dilatation portale; fibrose
periportale voire méme cirrhose.

' ;farctus hepathues e

: ssindetrite en rapport

es transfusions repetees.
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C
BILIAIRES

‘2-Atteinte biliaire
= =3 [ithiase biliaire est une complication fréequente

de I'hémolyse chroniqgue que provoque Ila
drepanocytose.

= menace le pronostic vital dur  drépanocytaire par
les complications qu’elle entraine : cholecystite

ﬁg'a-e, choelangite et pancreatite. aigue. -

" |ﬁ'reco-mmandé de pratiguer un depistage

systematique a partir de I'age de 7 ans (pour les
formes homozygotes SS) par une echographie
abdominale annuelle.
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ASP C: Opacitées de tonalites calcigues en projection de -
I’'nypochondre droit en rapport a des lithiases vesiculaires.
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| : DREPANO 13ANS|

L =128 W =256

aphie abdominale d’'un drépan e 13 ans ;.
Images hyperechogenes avec cones d’ombre postérieur
__Intra-vesiculaire en rapport avec des lithiases.




= | es 2 principales complications renales
chez le drepanocytaire sont: -

lomeérulosclérose

* —ﬁ‘

= | a

e arterielle




, MANIFESTATIONS

~ 1-La glomérulosclérose ' =

‘__'—.-_

= Le debit de filtration glomerulaire et le débit
plasmatiqgue rénal sont majores chez le -

drepanocytaire aboutissant a des lesions de
glomeérulosclérose.

|nur|e, o/ syndrome nephrotigue et meme
d’insuffisance rénale.



— 2 Les thromb‘crses*arterlelles

i—_ﬂ-

= les thromboses capillaires renales chez le

drepanocytaire peuvent conduire a des’ nécreses
papillaires qui sont le plus souvent

| asymptomatigues. -
# I ——
‘Ma "Fe Necrosees peuvent  entrainer une

obstruction de |la voie excretrice.




= 50% des drepanocytaire possedent des reins
augmentes de volume secondaire. a une -
majoration du débit sanguin renal consequence
de 'anémie.

— il

LT TR —
es reins sont d'échostructure

rmale ou discretement augmentee.
La médullaire peut étre echogene contrastant
avec le cortex d’echogenicité normale.

7
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EclicaraphiEEbubminale d’tn drepanocytaire de 13 at
€INS’Taugmentes de volume, d’echo 0gene e
presentant une mauvaise differenciation cortico-medullaire




10.22cm

Echographie rénale: encoche corticale
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\EUROLOCIOUES,

r*L-'a'ﬂfelnte du systeme nerveux central est Ferre"
~ mais;gravissime.

= Se fraduisant par des accidents Vvasculaires
cérebraux (AVC).

= [’AVC est une des complications les plus severes

de la drepanocytose, grevee d'une lourde
morbidité et mortalité.

W *iles AVCs sont ischémigues gﬁﬁ 75%desicasiet.
as

"- ‘s surviennent surtout entre 5 et 10'ans (37%).

= Dans 25% des cas, '’AVC est associée a une crise
vaso-occlusive ou a de la fievre.
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~=Jee risque-cognitif est d'autant plus severe que
I’AVC est survenu chez un enfant jeune.

= Chez le drépanocytaire, les lésions cerébrales

siegent essentiellement au niveau de |la substance

blanche au dépens du territoire des arteres
-

ﬁé’brales‘ antérieures et moyﬁges. e —
*[_a TDM pratiquée de premiere intention retrouve
des foyers hypo denses dont I’'évolution se fera
vers l'atrophie.
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= A | RM les IeS|ons |schem|qu_es apparalssent en
~ hypo S|gna1 T1 et en hyper signal T2.

= | 'angio-IRM, examen non Iinvasif assez court non
operateur dependant permet de visualiser les
gros vaisseaux Intra-cerébraux.

= || presente une sensibilité globale de 85% dans |a
détection des anomalies vasculaires au niveau de_ =
213 circulation carotidienne av e spécificiténdes

es anomalies arterielles visualisees a I'angio-IRM
correspondent aux infarctus cerébraux visualises
dans les territoires vasculaires concernes.
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'e doppler transcranien (DTC) permet de depister
- lesistenoeses des principales arteres de |la base du
crane, avant la survenue de ’AVC.

= Beneéfice thérapeutiqgue : mise en route d'un
programme transfusionnel évitant la sunenue. de
I'accident clinique.

= Chez le drepanocytaire, les vitesses

acraniennes sont netteme érieuresia.celle.
- drepanocytaires
ependamment de toute sténose du fait de

'nypoxie responsable d'une diminution des
resistances periphériques.




ATION:

NEUROLOGIOUES

= laugmentation de la vitesse des arteres

= Intracraniennes chez le drépanocytaire traduit un
retrecissement de la lumiere artérielle.

LESIVIANIEES

S — B e

Vitesse enregistree Conclusion .

/s Forte suspicion de -
- T E————

_—

1. 7< et <2 ml/s Examen limite

<1,7 m/s Examen normal




AuMATUM P

Upes axiales sans injeclion de produit de
contraste) cher un drépanocytaire de 13 ans: hypodensite
fronto-pariétale droite en rapport avec un AVC ischemigue




o

U-ww Sl EN ol axalelsansniection de produit de
sEnirasie) : iImage hetérogene (hyper et hypodenses) fronto-
parietale droite en rapport avec un AVC hémorragigque
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0 CEREBRAL

TDM cérébral SPC chez un drepanocytaire de 12 ans:
atrophie corticale




s S
IRM cérébrale en pondération T2: hypersignal frontal gauche™

en rapport avec un AVC ischémique



—

ngio-IRM artériel: aspect gréle de M2 gaucHe et absence de

visualisation des branches perforantes
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Coul 82% Echb5 + 624
FP Bas - i Angle VE -6°
PRF 2000 Hz -5 Pr?i 43 cm
Optim flux: V moy . | Taille 5.0 mm
) Fréq2.0 MHz
-10 FP Bas
; Dop 89% Ech2
] PRF 8333 Hz
=13 emis

— -
160 -

120 - AcM GCHE M1]

80 -
40 -
cmis -
139.9cm/s
64.3cmis
IR 0.54

. Vitesse moyenne au niveau o
moyenne gauche a 1,4 m/s: examen normal

A




AL bt | R g L

R (1. 1

Coul 82% Ech5 [ 4624

FP Bas - @ Angle VE -6°

PRF 2000 Hz -5 Prof4.2 cm

Optim flux: V moy " . Taille 3.5 mm
- Fréq2.0 MHz
-10 FP Bas

Dop 89% Ech2
PRF 10000Hz

cm/s

" 178.4cmls _ -0
| 7. 1cm/s *
IR 0.57 56

|

Vitesse moyenne au niveau Cerebra
moyenne droite a 1,78 m/s: examen limite

-




CONCLUSION

J - —

— =3 drepanocytose estt une anemie Heme viicue:

:__-:__f.r.équenLe_(Ja_deuxi_éme en Tunisie) caracterisee
par la production d'une hémoglobine anormale
(HBS) qui polymérise lors de la désoxygenation
responsable d’'une déformation.  Erythrocytaire
caracteristique: les hématies falciformes.

@ hématies  déformées respBHsaM&gH-'

- doccl culaire et d’accidents ischémiques

de siege variable.

A




Ons Eue lErsyndiomes thoraciguE
aigu, la pneumonie; les crises vaso-occlusives,
'ostéomyélite aigue, la séquestration splénique
aigue...

= Manifestations subaigu et chronigue:«la fibrose
pulmonaire, [l'asplenie, les AVCs, [atrophie
Cérebrale...

magerie iﬁﬂdisg_ensable@yr établir"IE"bﬂ'aﬁ-ill
- lesionnel out" d'inaiquer la._mise en place

une thérapeutigue préventive a fin d'éeviter
certaines complications de la maladie.
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