SPECIAL DREPANOCYCTOSE

IMAGERIE MEDICALE ET DREPANOCYTOSE

Joseph F. GONSU?, Jean-Marie TCHELIEBOU?, Jean E. NANFACK*

RESUME

Ladrépanocytose homozygote SS entraine chez I’ enfant |e dével oppement d’ une anémie chronique
gui S accompagne d anomalie ostéo-articulaire et viscérale domiminées par les manifestations de

I” hyperplasie médullaire les thromboses, |es infarctus osseux, et les troubles de croissance.
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I INTRODUCTION

Lafalciformation est responsabled’ ac-

cidentsthrombotiquesdistaux qui ont pour con-
sequenced unepart I’ apparitiond’ infarctusvis-
céraux en particulier spléniques et osseux, et
d’ autre part une hyperhémolyse et une augmen-
tation compensatrice de |’ érythropoiése avec
hyperplasie médullaire. Cette évolution est
beaucoup plus fréguente dans la forme homo-
zygote (HbSS) que danslaforme hétérozygote
(HbAYS).
L’ imagerie médicale a pour but le diagnostic
de complications aigués ostéo-articulaires et
viscérales puis d assurer la surveillance des
drépanocytaires.

[ CIRCONSTANCES DE
DECOUVERTE

Seule la forme homozygote se révele
symptomatique et se traduit chez I’ enfant de
12 a18 mois par des signes et symptémes cli-
nigques tres divers, qui peuvent ére dominés
par unitere, une paleur, un grosfoie, unegrosse
rate, des crises douloureuses abdominales ou
des douleurs des membres.

Chez|’enfant et I’ adulte en plusdes si-
gnes sus-Cités, on peut avoir une boiterie, une
hématurie, ou un priapisme.

[11 MOYENSD'IMAGERIE

3-1 Radiologieconventionnelle

Elle demeure une méthode de choix
pour I’ examen des os et des articulations. Il est
toujoursjudicieux de disposer defilmscompa-
ratifs, d’ étudier I’ os et les parties molles.

La radiographie thoracique de face permet
d' apprécier le volume cardiague et de recher-
cher un éventuel foyer de pneumopathie.

3-2 L’échotomographie

L’ échotomographieabdominale: Elle
est réalisée chez un malade ajeun en décubitus
dorsal avec une sonde de 5 MHZ chez les en-
fants et une sonde de 3,5 MHZ chez |’ adulte.
Elle permet d' éudier latailleet I’ echostructure
dufoieet delarate.

L’ échocardiographie: Elle permet,
face a une cardiomégalie de rechercher un
épanchement péricardique, ou une augmenta-
tion desdimensionsdescavitéscardiagues ; elle
permet en outre de visualiser les différents ap-
pareils valvulaires et sous valvulaires et leur
cinétique ; elle permet enfin de mettre en évi-
dence certainesanomalies cardiagques parfaite-
ment inapparentes en radiol ogie standard.

L’ échotomographie des membres:
Elle permet d’ étudier les parties molles et no-
tamment les parties molles péri articulaires, le
contenu de |’ articulation et le décollement
périosté des ostéites notamment chez I’ enfant.
On peut guider si nécessaire un prélévement
deliquideintra- articulaire.
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3-.3  Tomodensitométrie

Latomodensitométrie abdominaleréa-
lisée sans puis avec injection de contrasteiodé
permet une étude précise du foie et de larate.
L es coupes jointives de 10 mm sont générale-
ment réalisées.

Latomodensitométrie ostéo-articulaire
permet une étude fine de la structure de I’ os,
une étude des parties molles péri-articulaires
et une étude du contenu articulaire. Sur une
zoned'intérét, I’ étude doit se conduire en cou-
pes fines (tous les 3 & 5mm, en utilisant un
filtre de résolution spatiale maximale). La
tomodensitométrie permet un guidage précis
des ponctions a visée diagnostique et/ou thé-
rapeutique.

IV - RESULTATS:

Seule la forme homozygote présente
des complications visibles en radiologie.

Lasémiologie radiol ogique osseuse est
en rapport avec les deux grands types d' ano-
malies : hyperplasie médullaire et thrombose ;
S'y goutent des troubles de croissance ( chez
I’ enfant) et des infections ostéo-articulaires.

4-.1 Complications ostéoarticulaires.

4-1-1 L hyperplasiemédullaire:

Elle serencontre au niveau desoslongs
et des cotes sans caractere particulier. On note
une augmentation de laradiotransparence avec
un amincissement cortical. Sur la vo(te cr&
nienne, elleréalise un aspect en « verredépoli »
avec parfois la présence de zones localisées
radi otransparentes responsablesd’ un aspect la-
cunaire qu’il faut distinguer des lésions
métastatiques ou myélomateuses. (Fig. 1)

Fig 1 : Epaississement du diploé avec aspect

postérieure et pariétale. A noter, |’ aspect nor-
mal du maxillaire supérieur et del’ étage anté-
rieur de labase du créne.

L es vertebres prennent un aspect biconcave a
I’ origine d’ une cyphose ou d’' une lordose ; on
peut rencontrer une vertébre en H. (Fig. 2)

A B
Fig 2 : Aspect desvertebres : déformation en
«H »ouen«marchesd escalier » despla-
teaux vertébraux
A : rachislombaire de profil
B : rachislombaire : tomographie frontale

4-1-2 L’infarctus osseux

a) Signesradiologiques

Leur aspect et leur siége différent suivant I’ age.
Chez le nourrisson, on note des

signes de résorption osseuse, de réparation

(soufflure osseuse, réaction périostée), locali-

S2Y21S ains At AlY nieds - iagnostic dif-

te, laguéri-

ce sont les
. une réac-
inte des os

| adulte, les
es tétes fé&-

Fig 3 : Bassin deface : ostéonécrose aseptique
des téte fémoral es avec trabéculation grossiére
de latrame osseuse du bassin.

en « poils de brosse » de localisation frontale
62 \
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a) SignesTDM

L e scanner met en évidence une hétéro-
généité delatéte fémoral e avec désorganisation
des travées osseuses centrales. On observe par-
fois une zone hypodense avec hyperdensité pé-
ri phérique correspondant aun ségquestre 0Sseux.

4-1-3 L’ ostéomyélite : le plus souvent a Sal-
monelle

Elle survient dans les zones d’ infarctus

a) Signesradiologiques. (Fig. 4)

-Au stade du début, on recherche un
flou des parties molles adjacentes alamé-
taphyse

.Alaphase d’ état, on rechercheraune
apposition de fines lamelles osseuses a
la corticale correspondant a la réaction
périostée.

Plus tardivement apparaissent :

- Deslacunes métaphysaires ;

- Desirrégularitésdescorticales

- Des séquestres osseux

Les|ésions aboutissent a ostéosclérose
accompagnée de déformations
épiphysaires en cas d’ atteinte d’ une ar-
ticulation portante (hanche).
Lediagnostic différentiel sefait avecle
sarcome d’ Ewing qui doit étre évoqué
en cas d’ évolution rapide

Fig 4 : Atteinte du squelette des deux jam-
bes chez un enfant de 4 ans avec lyses osseu-
Ses, apposition périostées, séquestre 0Sseux :
ostéite péronéo-tibiaebilatérale.

a) Signesscintigraphiques:

La scintigraphie osseuse montre une
hyperfixation mais ne permet pas defaireladif-
férence entreinfection et autre pathol ogieinflam-
matoire.

b) Echographie: Elle permet le dépistage

et laponction guidée de |’ abces périosté.
¢) Lescanner
Il permet d étudier surtout les localisa-
tions vertébrales et sacro-iliaques.
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4-1-4 Retard de croissance (Fig 5)

Il est secondaireal’ anémiechronique, aux
infarctus avec déformations épiphysaires. Les
déformations vertébrales entrainent des trou-
bles statiques.

Fig 5 a: Garcon de huit mois
Retard de maturation 0osseux amincisse-
ment delacorticale et défaut detubulation
des métacarpiens

ing semaines plus
es métacarpiens et
éfaut de tubulation,
appositions périostées et images pseudo-kys-
tiques

4-2 Lescomplicationsviscérales

L esprincipalescomplicationsviscérales
sont spléniques, hépatiques et cardiaques.

L’ échographie abdominale est laclédes
explorations des viscéres abdominaux.

- Larate : elle est modérément augmen-
tée de volume chez le nourrisson avec de multi-
ples nodul es hypoéchogénes.
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Chez I’ adolescent et |’ adulte, elle est
atrophique fibreuse et calcifiée.

- Lefoieest augmentédetaille, aux con-
toursréguliersavec desnodul es hypoéchogenes
correspondant a des zones de nécrose
hépatocytaire.

L’ analysedelavésiculebiliaire doit étre systé-
matiquealarecherched’ une éventuellelithiase
vésiculaire.

- Le coaur: les manifestations
cardiagues sont la conséquence de I’ anémie,
de micro infarctus répétées.
L’ échocardiographie peut montrer une
dilatation des cavités cardiaques.

4-3  Lasurveillance du drépanocytaire
Elle releve du domaine de
I’ échotomographie qui est une technique non
irradiante, disponible et peu colteuse

L’ échographie abdominale permet de recher-
cher unelithiasebiliaire en casde douleurs ab-
dominalesinhabituellesou récidivanteset, éga
lement en dehorsdetoute crise, apartir del’ age
de7 ans.

La découverte d’ une lithiase biliaire permet

de préparer une chol écystectomie programmeée
et afroid, préférable a une intervention faite
«achaud» devant une complicationtellequ’ une
angiocholite ou cholécystite aigué .
L’ échocardiographieannuelle et faite systéma-
tiquement a partir de 10 ans et plus tét en cas
de souffle cardiague. Elle apprécie I’ intensité
du retentissement de |I’anémie sur les cavités
cardiagues et | hypertension artérielle pulmo-
naire éventuelle.

V - CONCLUSION

Lapriseen charge efficace des patients
drépanocytaires passe par une collaboration
franche interdisciplinaire danslaquelle |’ ima-
gerie médicale joue un réle important. Elle
permet |e dépi stage précoce des complications
et de rationaliser |es conduites thérapeutiques
tant pour la crise que pour les complications.
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