
Bénedita   Enfant de 11 ans .Douleurs 

thoraciques et détresse respiratoire peu 

apr¯s lôapparition de douleurs abdominales 

chez une fillette drépanocytaire 

homozygote 

 

Fébricule 

 

Biologie : 

Hb = 7,5g/dl 

HbS = 61% 

HLPNN = 30,000 

CRP = 30mg/l 

 
Rémi Dupres IHN radiopédiatrie ; Hôpital 

d'Enfants CHU Nancy-Brabois  





Réhydratation 

Transfusion de culots de globules rouges  puis échanges érythrocytaires (HbS = 22%) 

Antalgiques 

Bi puis tri-antibiothérapie probabiliste 

Contrôle scanographique à J 16 



Le diagnostic retenu est celui de : 

  

pleuropneumopathie dô®volution favorable dans le cadre dôun syndrome thoracique 

aigu compliquant une crise vaso-occlusive abdominale chez une jeune fille 

drépanocytaire homozygote 

La drépanocytose (du grec drepanon, faucille), 

également 

appelée hémoglobinoseS, sicklémie ou anémie à 

cellules falciformes 



1) Epidémiologie 

Å Maladie g®n®tique de lôh®moglobine ,fréquente 

 

Å Afrique, Moyen orient, Amériques 

 

Å 300,000 nouveaux cas /an dans le monde 

 

Å 250 nouveaux cas / an en France 

 

Å distribution assez  superposable à celle du paludisme 



2) Génétique 

Å Transmission autosomique récessive 

 

Å Mutation du sixi¯me codon de la cha´ne ɓ-globine (ɓ6 Glu 

Ÿ Val) (Chr 11)  acide beta glutamique remplacé par valine 

 

Å Les sujets hétérozygotes sont dits AS et les homozygotes 

SS 

 

Å Associations possible ¨ dôautres h®moglobinopathies = 

hétérozygotes composites : 

ï H®moglobine C Ÿ SC 

ï ɓ-thalass®mie Ÿ S/ɓ-thalassémiques 

 

Å La drépanocytose homozygote SS et les hétérozygoties 

composites SC et S/ɓ-thalassémiques sont regroupées 

sous le terme de syndromes drépanocytaires majeurs 



3) Physiopathologie 

Les mol®cules dôHbS ont la propri®t®, sous leur forme 

désoxygénée, de polymériser pour former des fibres 

intracellulaires (filaments tactoides) qui déforment le 

globule rouge en lui donnant sa forme caractéristique en 

faucille ou feuille de houx, le drépanocyte.  

 

Le globule rouge ainsi déformé a deux particularités : 

  

ï le drépanocyte perd ses propriétés d'élasticité 

nécessaires pour passer à travers les capillaires 

et il est ainsi plus rapidement détruit qu'un 

globule rouge normal, ce qui rend compte de 

l'anémie hémolytique  

 

ï le drépanocyte augmente la viscosité du sang 

qui s'écoule mal dans certains organes, 

expliquant les complications vaso-occlusives de 

la maladie, d'autant que les hématies 

drépanocytaires ont la propriété d'adhérer à 

l'endothélium vasculaire. 
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La falciformation des hématies 

Chaîne de globine: 

Ac. Glutamique remplacé par 

valine en position 6 
Polymérisation HbS 

Stase  sanguine 

Drépanocytes 

Acidose 

Vaso-occlusion 

Hyperplasie intimale 

(réaction endothéliale) 



4) Drépanocytose hétérozygote 

Clinique 

 

Å Asymptomatiques pour la plupart 

 

Å Possibles infarctus spl®niques en cas de situation dôhypox®mie s®v¯re (conseils 

dô®vitement des situations ¨ risques : plong®e sous-marine, montagneé)  

 

Bio 

 

Å Caractéristiques hématimétriques du sang périphérique des patients drépanocytaires 

hétérozygotes identiques à celles du sang normal 

 

Å Morphologie des hématies  normale; absence  de drépanocytes en circulation 

 

Å Cependant, lorsque les hématies sont incubées dans un milieu privé d'oxygène (test 

d'Emmel), le phénomène de falciformation se manifeste et fait apparaître des 

drépanocytes  

 

Å L'électrophorèse de l'hémoglobine montre une fraction majeure dóHbA de 60 à 55 %, une 

fraction importante dóHbS de 45 à 40 % et enfin un constituant mineur dóHb A2 de 2 à 3 %.  

 



5) Drépanocytose homozygote  

 
Å Les signes cliniques de la maladie 

font leur apparition dans les premiers 

mois ou les premières années de vie, 

quand l'hémoglobine drépanocytaire a 

progressivement remplacé 

l'h®moglobine fîtale. 

 

Å Des révélations cliniques plus tardives, après 4 à 5 ans, ne sont pas exceptionnelles. 

 

Å La symptomatologie clinique de la drépanocytose homozygote comporte trois types de 

situations :  

 

ï la phase stationnaire 

 

ï les complications aiguës, dont la fréquence diminue avec l'âge sans pour autant 

disparaître chez l'adolescent et l'adulte 

 

ï les complications chroniques 



1- Phase stationnaire 

Clinique  

 

Å Sd anémique constant : muqueuses et téguments 

pâles ; l'ictère conjonctival est variable dans le temps 

et d'un cas à l'autre 

 

Å Splénomégalie constatée dès les premiers mois de vie 

en même temps que s'installent l'anémie et l'ictère.  

     Cette splénomégalie persiste quelques années pour    

     disparaître spontanément  (autosplénectomie) ; (5 à 10  

     % des enfants drépanocytaires homozygotes ont  

     encore  une splénomégalie après 10 ans.) 

 

Å La croissance staturopondérale est normale dans les 

zones tempérées; possiblement altérée en zone 

tropicale en raison dôassociation avec carences 

nutritionnelles ou parasitoses 

 

 



Biologie 

 

Å NFS : Anémie normochrome normocytaire régénérative 

 

Å Frottis : anisocytose, drépanocytes , corps de jolly (atrophie splénique) 

 

Å Electrophor¯se de lôHb :  

ï HbA = 0 

ï HbS +++ et HbF + 

 

Å Test de falciformation de Emmel : examen microscopique de cellules spontanément 

désoxygénées entre lame et lamelle 

 

Å Test de solubilité 




