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RESUME

Introduction : La drépanocytose est une maladie génétique dépistée de maniere systématique
en Guadeloupe depuis 1989. Elle a une incidence de 1/304 naissancedans notre archipel. Cette
pathologie se caractérise par la formation d’une hémoglobine anormale, qui va se polymériser
en milieu désoxygénée déformant ainsi les globules rouges en faucille. Une des principales
expressions de la maladie est la crise vaso-occlusive dont I’hypoxie chronique intermittente
est un facteur favorisant. Le syndrome d’apnée hypopnée obstructif du sommeil (SAHOS)
chez I’enfant entraine des hypoxies nocturnes. La prise en charge chirurgicale par 1’adéno-
amygdalectomie représente 1'une des solutions thérapeutiques adaptées. L’objectif de cette

¢tude est d’étudier I’intérét de 1’adéno-amygdalectomie chez I’enfant drépanocytaire.

Matériel et méthodes : Une étude rétrospective et monocentrique a été conduite de 2001 a

2014. Les enfants drépanocytaires opérés d’une adéno-amygdalectomie au CHU de
Guadeloupe ont été inclus. Les variables biologiques telles que I’hémoglobine, les
réticulocytes, les LDH, la bilirubine libre et conjuguée et la saturation en oxygene ont été
¢évaluées douze mois avant et aprés ’intervention.Le test statistique principal utilisé a été le

test de Wilcoxon sur données appariées.

Reésultats : Quarante-trois enfants (23 garcons et 20 filles) dont 32 drépanocytaire SS et 11
drépanocytaires SC ont été inclus. La moyenne d’age de prise en charge des drépanocytaires
SS était de 7 ans (3-17) et de 8,4 ans (4-17) pour les drépanocytaires SC. Les indications
chirurgicales étaient un SAHOS (79%, n=34), des angines a répétition (14%, n=6) et la
survenue de complications drépanocytaires (7%, n=3). 1l a été mis en évidence une différence
significative en faveur d’un nombre d’enfants SS opérés sur la période étudiée plus important
que d’enfants SC (10% n=32 versus 4%, n=11, p= 0,018). Pour la population SS, le taux
d’hémoglobine a 1 an aprés la chirurgie était plus élevé (8gr/dl versus 7,9gr/dl, p= 0,17) et le
nombre de réticulocytes étaitabaissé (261G/L versus 32G/L, p=0,36). On a rapporté

également une nette diminution des épisodes aigus liés a la maladie apres I’intervention.

Conclusion: La prise en charge précoce et chirurgicale du SAHOS chez [I’enfant
drépanocytaire est d’importance et permet de réduire 1’apparition des complications de la

maladie. L’adéno-amygdalectomie traite I’hypoxie chronique intermittente qui est un des
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facteurs principaux des crises vaso-occlusives. Notre étude nous a permis de proposer un

protocole de prise en charge de 1’enfant drépanocytaire.
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ABSTRACT

Introduction: Sicklecelldiseaseis a geneticdiseasedetectedsystematically in Guadeloupe since
1989. It has an incidence of 1/304 birth in ourarchipelago. The disorderischaracterized by the
formation of abnormalhemoglobin, whichwillpolymerize in deoxygenatedcondition
deforming the redcellsblood in sickle. One of the main expressions of the diseaseisvaso-
occlusive crisiswhosechronic intermittent hypoxiais a contributory factor. The obstructive
sleepapneasyndromein children causes of nocturnal hypoxia. The surgical management of
adenotonsillectomyis one of the availabletreatment options. The objective of thisstudyis to
investigate the interest of adenotonsillectomy in childrenwithsicklecellanemia.

Methods: A retrospective and single-center studywasconductedfrom 2001 to 2014. The
affectedchildrenwhounderwentadenotonsillectomy = CHU  Guadeloupe  wereincluded.
Biological variables such as hemoglobin, reticulocytes, LDH, free and conjugatedbilirubin
and oxygen saturation wereevaluatedtwelvemonthsbefore and after the intervention. The main

statistical test usedwas the Wilcoxon test on matched data.

Results: Forty-threechildren (23 boys and 20 girls) with 32 sicklecell SS and 11 sicklecell SC
wereincluded. The meanage of management of sicklecell SS was 7 years (3-17) and 8.4 years
(4-17) for sicklecell SC. Surgical indications were anobstructive sleepapneasyndrome (79%, n
= 34), tonsillitis (14%, n = 6) and the occurrence of sicklecell complications (7%, n = 3). It
showed a significantdifference in favor of a number of childrenoperated SS over the
periodstudied more important than SC children (10% n=32 versus 4% n=11, p = 0.018). For
the SS population, hemoglobinat 1 yearaftersurgerywashigher (8gr/dl versus 7,9gr/dl, p =
0.17) and the reticulocyte count waslowered (261G/L versus 32G/L, p = 0.36). It

isalsoreported a significantreduction in acute episodesassociatedwith the diseaseaftersurgery.

Conclusion: Earlyand surgical management of the obstructive sleepapneasyndrome in
sicklecellchildrenis important and helpsreduce the appearance of complications of the disease.
The adenotonsillectomytreatschronic intermittent hypoxiais one of the main factors of vaso-

occlusive crises. Our study has allowed us to propose a management protocolsicklecellchild.
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Liste des abréviations

AFDPHE: association frangaise pour le dépistage et la prévention des handicaps de 1’enfant
ANSM : agence nationale de sécurité du médicament et des produits de santé
BPCO : broncho pneumopathie obstructive chronique

CHU : centre hospitalier universitaire

CO2 : dioxyde de carbone

CVO: crise vaso occlusive

EMA :europeanmedicinesagency

HAS : haute autorité de santé

Hb: hémoglobine

HPLC: chromatographie a haute performance en phase liquide

IAH: index apnée hypopnée

Ig: immunoglobuline

IMC : indice de masse corporelle

INSEE : institut national de la statistique et des etudes économiques
LDH : lactate déshydrogénase

MOS : McGill oximetry score

Nb : nombre

OMS: organisation mondiale de la santé

02 : di oxygene

PMSI : programme médicalisé des systéemes d’information

PPC: pression positive continue

RCP : réunion concertation pluridisciplinaire

SAHOS: syndrome apnée hypopnée obstructif du sommeil

Sat : saturation

SDM: syndrome drépanocytaire majeur

STA: syndrome thoracique aigu



INTRODUCTION

20



21

INTRODUCTION

La drépanocytose,dont I’incidence en Guadeloupe est de 1 naissance sur 304, est une maladie
dépistée dans nos maternités depuis 1989 et ce de maniere systématique entre J2 et J3 de vie.
Cette maladie génétique résulte d’une substitution d’acide aminé au niveau du 6™ codon du
geéne (- globine : il s’agit d’une mutation autosomique récessive sur le chromosome 11. La
conséquence est la formation d’une hémoglobine anormale qui va polymériser en milieu
désoxygéné. Des globules rouges modifiés dits en faucille (anémie falciforme) vont apparaitre
et de multiplesmanifestations cliniques et biologiques vont en découler. Les principales
expressions de la maladie sont la survenue de phénoménes vaso-occlusifs, une anémie
hémolytique chronique et une susceptibilité aux infections bactériennes. Ces
complicationspeuvent ~ étre  mortelles et leurs facteurs de risque  sont
connus.L’hypoxiechronique représente 1'un de ses facteurs de risque. Les causes d’hypoxie
doivent étre recherchées et prises en charge.Parmi ces causes d’hypoxie, le syndrome d’apnée
hypopnéeobstructifdu sommeil représente une pathologie fréquente et chronique chez
I’enfant.L’identification de ce syndrome estimportantenotamment chez [1’enfant
drépanocytaire. La prise en charge chirurgicale par I’adéno-amygdalectomie est une solution
thérapeutique proposée pour lever I’obstruction mecanique et ainsi éviter les hypoxies
chroniques.Le rapport bénéefice-risque de cette opération doit étre particulierement étudié
carles périodes péri opératoires sont des périodes a risque élevé de crise vaso-occlusive chez
I’enfant drépanocytaire.

Ce travailpropose d’étudier, de facon rétrospective, monocentriqueet sur une période de 13
ans, l'influence de I’adéno-amygdalectomie sur la saturation en oxygene et le taux
d’hémoglobine chez les enfants drépanocytaires. Ces derniéres variables sont des indicateurs
importants de 1’évolution de la maladie drépanocytaire.Les objectifs secondaires de ce travail
sont de dépister au plus tot les enfants drépanocytaires devant bénéficier d’une adéno-

amygdalectomie, de déterminer la période appropriée de prise en charge de ces enfants et

d’évaluer nos pratiques par 1’étude de la morbidité et de la survenue de complications.
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1. La drépanocytose

1.1 Définition
La drépanocytose, encore appelée anémie falciforme, est une maladie génétique du globule
rouge liée a une anomalie de structure de I’hémoglobine. Elle est due a la production d’une

hémoglobine anormale, liée a une mutation du géne codant la synthése de la chaine B-globine.

1.2 Epidémiologie
1.2.1 France

Les données 2012 du programme de dépistage des nouveaux nés de la drépanocytose en
France mettent en évidence 382 naissances en 2012 sur le territoire meétropolitain. Les cas
comptabilisés ne tiennent compteque des syndromes drépanocytaires majeurs (SDM):
homozygotes SS, hétérozygotes composites S/p thalassémiques, SC,SDPunjab, SOArab et
ASAntilles(1).

NN drépanocytaires (SDM)

SDM | 55 | 5C Sip thal | Autres
France 382 270 | BS 27 0
Métrop. 310 227 | 60 23 v}
Hors métrop. | T2 43 25 4 0

Figure 1 - Nombre de nouveau nés reperés a la naissance en 2012
Données AFDPHE
(Hors métropole : Réunion, Guyane, Mayotte, Guadeloupe, Martinique)

La prévalence des SDM observée a la naissance est de 0,12% (1/811) dans la population
dépistée en 2012. 83% (310 cas dont 270 SS, 85 SC et 23S/R) se situent en métropole et
18,8% (72 cas dont 43 SS, 25 SC et 4S/R) en outre-mer. La prévalence en métropole est de
0,11% sur la population testée (population cible)et de 0,04% pour tous les nouveaux nés mais
seulement 33% des nouveaux nés ont été dépistés. En outre-mer, la prévalence a la naissance
est de 0,19% (soit 1/527 : toute la population des DOM étant dépistée). Le taux en
Guadeloupe est de 0,30 a 0,32% selon les études (1)(2).

Le taux de détection observé de drépanocytose est resté globalement stable sur la période
2006-2012 en France.
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Prévalences de la drépanocytose (SDM)

observées a la naissance - 2006-2012
0,250% 7

0,200% -
0,150% "
0,100% A

Métrop - population ciblée

0,050%

0,000%
2006 2007 2008 2009 2010 201 2012

—e— Métrop 0,133% | 0,146% | 0,128% | 0,128% | 0,136% | 0,116% | 0,114%
»—Hors métrop. | 0,228% | 0,143% | 0,159% | 0,227% | 0,176% | 0,1B4% | 0,190%

Source - d'aprés donnees _rapport AFDPHE 2012

Figure 2 - Evolution de la prévalence de la drépanocytose entre 2006 et 2012
(Données HAS : dépistage néonatal de la drépanocytose en France- 2013)

1.2.2 Guadeloupe

Selon le centre de reference de la drépanocytose de la Guadeloupe(2), elle représente la
maladie héréditaire la plus fréquente dans la population guadeloupéenne. Cing cents quatre
vingt trois cas de drépanocytose sont recensés entre 1984 et 2010 sur les iles de Guadeloupe,
St Martin et St Barthélémy. Elle concerne 0,33% des enfants (n=585) nés sur ces iles entre
1884 et 2010. Les drépanocytaires SS représentent 1 naissance sur 575 (soit 310 enfants sur la
période étudiée), les drépanocytaires SC 1 naissance sur 771 (soit 231 enfants sur la période).
Les Hb S Bthalassémie représentent 1 naissance sur 4243. Les hétérozygotes AS représentent

1 naissance sur 13 sur la période étudiee.

1.3 Génétique

L’hémoglobine adulte normale (Hb A) est une protéine constituée de 4 sous-unités de globine
semblables 2 a 2 (2 chaines a et 2 chaines B). Chaque chaine peptidiquecomprendune
molécule d’heme capable defixer I’oxygene. Les génes des chaines o sont situés sur le

chromosome 16, ceux des chaines [ sur le chromosome 11.
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Hémoglobine Fer

chainea

globule rouge

chaine f )
polypeptide en

forme d'hélice

Figure 3 - Structure de I’hémoglobine adulte(3)

La composition de I’hémoglobine varie au cours des périodes embryonnaire, foetale et
néonatale. A environ 1 mois de vie feetale ’hémoglobine A (02B2) apparait mais reste
minoritaire par rapport a ’'Hb F. Apres la naissance, le niveau d’Hb F diminue et le taux d’Hb

A augmente, lacomposition de ’hémoglobine n’est pas stabilisée avant I’age de 6 mois.

100
90
80| Haemoglobin F
£ 704
g o
- f ]
e 50 Haemoglobin A
s 40
E 30
=]
= 20
10 Haemoglobin A,
. v
0 T — T T T T
5 16 28 0 3 3 9
= Weeks from conception —=—— Months of age ——
Haemoglobins Birth
Gower 1, Gower 2 and
Portland 1

Figure 4- Evolution de I’hémoglobine pré et post natale(1)
A T’age adulte, ’'Hb A représente plus de 95 % de la totalité des hémoglobines.

Dans le cadre de la drépanocytose, il existe une substitution d’acide aminé de type
substitution d’un acide glutamique par une valine GAG->GTG au nhiveau du 6°™ codon du
géne B- globine située sur le chromosome 11. 1l s’agit d’'une mutation autosomique récessive.
Cette mutation entraine une hémoglobine anormale (hémoglobine S) qui posséde une charge
différente de celle de I’'Hb A. La résultante est un changement des propriétés de stabilité et de
solubilité des molécules. Ces molécules auront alors tendance a polymériser en milieu
désoxygéné. La conséquence de la polymérisation de cette Hb Sest une rigidification puis une

déformation des globules rouges.
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Les syndromes drépanocytaires sont classés selon le type d’hémoglobine. Le terme de
syndrome drépanocytaire désigne la drépanocytose homozygote (forme SS) et les
hétérozygoties composites associant ’'Hb S a une autre anomalie de I’'Hb. La forme
homozygote SS est la forme de drépanocytose la plus fréquente. Mais I’Hb S peut étre
associée a un autre mutant de la chaine B-globine a 1’origine des autres syndromes
drépanocytairescomme I’hémoglobinose SC qui est I’hétérozygotic la plus fréquente,

I’hémoglobinose SD Punjabet 1’hémoglobinose SO Arab.(1)

L’Hb S peut coexister avec un ou plusieurs types de thalassémie. La thalassémie est une
atteinte d’une chaine de globine. L’a thalassémie affecte tous les types d’hémoglobine : Hb
A, Hb F et Hb A2 et la B thalassémie seulement I’Hb A.L’hétérozygotie composite S
thalassemieest le syndrome drépanocytaire le plus fréquent au sein de la population
méditerranéenne. Deux formes existent selon qu’il y ait ou non une synthése partielle
d’HbA.Les associations de I’Hb S avec une Hb thalassémique sont plus rares. (ANNEXE 1).

La drépanocytose est une maladie a transmission autosomique récessive. Ce mode de

transmission génere plusieurs aspects concernant 1’expression de la maladie (1):
1*" cas : les deux parents sont porteurs du gene défectueux
Als | A/s
| !
A/A Als Als S/s

[ Homozygote san [l Fomozygote malade
[l Hetérozygole porteur sain

Figure 5- Deux parents porteurs

Trois profils génétiques sont alors possibles au sein de I'union de deux porteurs du géne

défectueux :

a) les homozygotes AA sains sans gene muté : ¥ de risque.
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b) les homozygotes SS malades avec les deux génes mutés : patients atteints de la
drépanocytose : cela représente ¥4 de risque.
c) les hétérozygotes ASavec un géne muté et un géne sain. Cela représente %2 de risque.

Les hétérozygotes AS produisent une Hb A et une Hb S, ils sont en regle générale
asymptomatiques et ne présentent pas les complications de la maladie. lls ne sont pas
considérés comme drépanocytaires, mais simples porteurs du trait drépanocytaire. Ces
anomalies ne nécessitent pas de prise en charge, mais font I’objet d’une information aux

parents, notamment sur la possibilité d’un diagnostic prénatal pour de futures grossesses.

2°™ cas : un parent est porteur du géne défectueux et I’autre parent non porteur

P

A/s A/A

| T
a/s AJA A/s AJA

[ Homozygote san [l Fomozygote malade
Bl Hétérozygote porteur sain

Figure 6 - Un parent porteur et un parent non porteur

Les cas possibles de cette union sont :
a) les hétérozygotes AS : cela représente 1/2 de risque.

b) les homozygotes AA : cela représente 1/2 de risque.

Aucun patient homozygote SS possible.
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3™ cas : un parent est porteur du géne défectueux et /’autre est malade

' 1

S/s A/s

T T T ’
A/s Als s/s S/s

[ Homozygote san [l Fomozygote malade
Bl Hétérazygote porteur sain

Figure 7 - Un parent porteur et un parent malade

Les cas possibles de cette union sont :

a) les hétérozygotes AS : cela représente 1/2 de risque.
b) les homozygotes SS malades : cela représente 1/2 de risque.

4°™ cas : un parent est non porteur du gene défectueux et l’autre est malade

' 0

s/s AJA
I 1 1
A/s A/s A/ls  A/fs

[ Homozygote san [l Homorygote malade
Bl Hétérazygote porteur sain

Figure 8 - Un parent non porteur et un parent malade

Tous les enfants de cette union seront hétérozygotes AS.

Aucun patient homozygote SS possible.
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5éme

cas : les deux parents sont malades

' 9

s/s S/s
[ |
S/s S/s S/s S/s

(B Homozygote san [l Fomozygole malade
Bl Heéiérazygote porteur san

Figure 9 - Deux parents malades
Tous les enfants de cette union seront homozygotes SS donc malades.

1.4 Historique et dépistage

La découverte de la drépanocytose a eu lieu en 1949 par Pauling. Pauling avait mis en
évidence une migration électrophorétique anormale de 1’hémoglobine S(1)(4).

En 1956, Ingram découvre I’anomalie de structure primaire qui est la substitution d’acide
aminé. Les années qui ont suivi ont permis la découverte des différentes étapes du processus
physiopathologique.

En France, les premiers dépistages néonataux ont été réalisés de 1979 a 1984 par le
laboratoire du centre hospitalier de Pointe a Pitre en Guadeloupe. Ce dépistage était effectué a
la naissance sur un prélévement de sang du cordon ombilical.

En 1984, le programme de dépistage de la drépanocytose devient systématique en Martinique
et en Guadeloupe. En 1985, il s’incorpore dans le programme de santé publique financé par la
CNAM.

I débute en métropole en 1986 a Créteilpuis il est introduit dans les autres DOM en 1989.

Il est réalis¢ en métropole pour une population ciblée depuis 1995.En d’autres termes, le
dépistage de la drépanocytose en métropole est réalisé « chez les nouveau-nés dont les parents
appartiennent a un groupe a risque pour cette maladie , soit essentiellement les parents
originaires d’Afrique subsaharienne, des Antilles et du Maghreb (dépistage cible )
»(ANNEXE 2).
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Le dépistage consiste a détecter les fractions normales de I’Hb, les variantes communes
considérées cliniquement significatives a 1’état homozygote ou hétérozygote composite et de
3éme

repérer I’absence d’Hb A. Le prélévement est réalisé au jour de vie au talon sur un papier

buvard en méme temps que le test de Guthrie.

Technigues de dépistage

Deux techniques existent pour le dépistage de la drépanocytose: la technique
d’éléctrophorese(depuis 1984) et la chromatographie liquide a haute performance(depuis
1990). Ces deux techniques permettent d’arriver rapidement au diagnostic
d’hémoglobinopathie. Elles sont préconisées pour le dépistage néonatal de la drépanocytose
au niveau international. Quelle que soit la technique utilisée en premiére ligne, il est
recommandé d’utiliser la méthode alternative en seconde ligne, afin de valider le variant

présume.

Intérét du dépistage

Il répond aux critéres définis par ’OMS. L’objectif principal de cedépistage est de permettre
un diagnostic précoce afin d’instaurer, dés 2 a 3 mois de vie, des mesures préventives pour

I’enfant et éducatives aupres des parents.

Les premiéres mesures préventives comprennent : I’instauration d’une prophylaxie
antibiotique quotidienne pour réduire le risque d’infections invasives a Streptococcus
pneumoniae et I’initiation de la vaccination car le risque d’infection par bactéries encapsulées
est élevé en raison d’une asplénie fonctionnelle . Eneffet , les infections invasives a

pneumocoque sont la premiére cause de mortalité chez les enfants drépanocytaires (5) en

I’absence de prophylaxie.

Les mesures éducatives des parents vont permettre de lesinformer des manifestations
cliniques précoces et du mode de transmission de la maladie, de les alerter sur I'importance
d’un suivi rapproché, de les sensibiliser sur la conduite a tenir en cas de fievre ou de crises
douloureuses, de leur enseigner la palpation de la rate et les mesures a prendre en cas

d’urgence.

Le dépistage néonatal permet la mise en place du suivi rapproché des enfants atteint de la

drépanocytose. Il doit étre organisé pour assurer la surveillance clinique, I’adhésion aux
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mesures préventives et I’éducation continue des enfants et des parents. Une concertation doit
avoir lieu entre le médecin spécialisé dans la prise en charge de la drépanocytose et le
medecin traitant.

Le rythme des visites médicales durant les 2 premiéres années doit suivre le calendrier
vaccinal. Au-dela, un rythme trimestriel est recommandé ainsi qu’un bilan annuel pour

dépister et traiter précocement certaines complications spécifiques de la maladie(1).

1.5 Physiopathologie, manifestations clinigues et complications

Chez I’enfant, la drépanocytose associe trois grandes catégories de manifestations cliniques
avec une grande variabilité d’expression selon les individus atteints :une anémie hémolytique

chronique,des phénomenes vaso-occlusifs et une susceptibilité aux infections bactériennes(4).

1.5.1 Anémie hémolytigue

1.5.1.1 Physiopathologie

Au cours de la maladie drépanocytaire des altérations cellulaires sont constantes et sont
susceptibles de modifier la concentration intra érythrocytaire de I’hémoglobine. Ces
modifications cellulaires amorcent la polymérisation de I’hémoglobine.

En milieu désoxygéné c’est a dire en situation d’hypoxie, le phénoméne de polymérisation de

I’hémoglobine S a lieu.

Les modifications cellulaires comprennent(4) :

a) Une oxydation de I’héme qui conduit a la formation de méthémoglobine et
d’hémichromes. Des complexes se forment alors avec des protéines membranaires. Ce
processus s’accompagne d’une perte d’héme, de la libération de Fe3 qui se dépose sur
la membrane et favorise les phénoménes d’oxydation et le dépot d’autres
hémichromes.

b) T'oxydation de la B actine avec formation d’un pont disulfure et altération du
cytosquelette.

c) la perte d’asymétrie des lipides membranaires avec exposition anormale des
phosphatidyl sérines susceptibles de réagir avec les mécanismes de coagulation.

d) la distorsion cellulaire entrainant la libération de micro éléments exprimant les

phosphatidyl sérines.
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La déshydratation est aussi un facteur favorisant de la polymérisation. En cause dans la
déshydratation, il y a les canaux ioniques (co-transport K-Cl et le canal Gardos) et la perte de
potassium.

Apres la polymérisation, le globule rouge prend une forme de faucille mais conserve sa taille.

Globule
rouge
normal

Globule

rouPe :
en faucille

Figure 10 - Forme du globule rouge (6)

Le globule rouge déformé est fragilisé et rapidement détruit : c’est I’hémolyse chronique. Il
adhere alors au macrophage, puis est capté dans une vacuole et digéré hors des
vaisseaux.Cette hémolyse engendre une déshydratation intracellulaire, des carences multiples
et la présence d’oxydes intracellulaires. La chute du nombre de globules rouges stimule
I'érythropoiese et entraine une augmentation du nombre de réticulocytes.

=> [’anémie au cours de la drépanocytose est donc chronique, hémolytique, régénérative et

normocytaire.

1.5.1.2 Clinique
L’anémie est la conséquence de la destruction des globules rouges déformés. Elle apparait

vers I’age de 3 mois lors de la commutation de 1’érythropoicse feetale vers 1’érythropoiese
adulte majoritaire.

Cliniquement, I’anémie associe la triade paleur, ictére et splénomégalie modérée avant 1’age
de 5 ans chez D’enfant homozygote. D’un point de vue biologique, I’anémie est
normochromenormocytaire et une microcytose peut s’ajouter s’il y a une carence martiale ou
une alpha thalassémie associée. La réticulocytose est augmentée a cause de la stimulation
médullaire en réponse a la destruction des globules rouges.

Les conséquences de cette anémie chronique sont multiples. L hémolyse chronique est
responsable d’un ictére a bilirubine libre ce qui peut entrainer le développement d’une lithiase
pigmentaire. Une dilatation du ventricule gauche apparait selon ’anémie. Enfin, un retard de
croissance staturo pondéral et un retard pubertaire peuvent étre une conséquence de cette

anémie chronique.

L’anémie peut étre aggravée de manicre aigue ou progressive au cours de ’enfance :
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De maniere aigue :

a) lors de séquestration splénique : une occlusion du retour capillaire veineux de la rate
par les globules rouges falciformés se produit alors que le débit artériel est préservé.
Le volume de sang séquestré dans cet organe au tissu conjonctif lache augmente ce qui
entraine une splénomégalie rapide importante associée a une aggravation de I’anémie
habituelle (baisse du taux d’Hb d’au moins 2gr/dl). Le risque est celui de la survenue
de choc hypovolémique suivi du déces de I’enfant. L’infection est un facteur
favorisant de la séquestration splénique.

b) lors d’une hémolyse aigue : mutations génétiques, hémolyse auto immune induite par
le mycoplasme dans les pneumopathies par exemple, accidents transfusionnels par
incompatibilité érythrocytaire.

c) lors d’érythroblastopénie : la primo infection & parvovirus B19 est la premiere cause
de sidération medullaire transitoire avec un tableau clinique de crise aplasique.

d) lors d’hémorragie : cycles menstruels par exemple.

De maniere chronique 1’anémie peut s’aggraver principalement par les carences
nutritionnelles en fer et en folates. Le saturnisme, I’hypersplénisme et la iatrogénie

(hydroxyurée par exemple) sont aussi des causes d’altération chronique de 1’anémie.

La prévention de la majoration de I’anémie chronique repose principalement sur la prise en
charge (non systématique) des carences nutritionnelles notamment le fer et les folates. Pour
I’anémie aigue, les épisodes récidivants de séquestration splénique peuvent étre évités grace a
une splénectomie : geste proposeé a partir de 2 a 3 épisodes de sequestration splénique. Enfin,
en période endémique d’infection a parvovirus, la surveillance des enfants non immunisés

doit permettre une transfusion rapide des sujets infectés.

1.5.2 Crise vaso-occlusive
1.5.2.1 Physiopathologie

Les réticulocytes qui apparaissent a la suite de ’hémolyse sont immatures et expriment deux
protéines pro adhérentes qui ne sont normalement pas ou peu retrouvées chez les globules
rouges circulants. Ces protéines sont la protéine VLA-4 (familles des intégrines) et la
glycoprotéine CD36 et elles interagissent avec les protéines de la surface endothéliale CD36
et VCAM-1. Cette interaction explique le phénomene d’adhérence des cellules responsable en

partie des phénoménes vaso-occlusifs. D’autres mécanismes sont avancés pour expliquer
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I’adhérence des cellules la présence de multimeres de trés haut poids moléculaire du facteur

VVon Willebrand au niveau des gros vaisseaux, le partenariat B-CAM/LU du globule rouge

drépanocytaire et la lamine sous endothéliale.

A la suite de la polymérisation, il y a une auto oxydation des globules rouges par

I’intermédiaire du relargage du fer. Ce phénoméne entraine une expression augmentée de la

surface des globules rouges a I’endothélium vasculaire et renforce ’adhérence cellulaire.

D’autres explications a la formation de thrombus sont la présence d’une hyperviscosité

sanguine par hypercytose et déshydratation. L hypervsicosité sanguine est la conséquence de :

a)

b)
c)

d)

la présence de nombreux réticulocytes qui sont des cellules érytrocytaires
immatures et de taille plus importante que les érythrocytes,

une augmentation du taux de fibrinogene et de sa viscosite,

une agrégation plus importante des plagquettes due a une augmentation de
I’Adénosine Triphosphonate (ATP) et a la baisse de 1’Adénosine
Diphosphonate (ADP)

la présence de cellules endothéliales circulantes secondaires a des lésions
vasculaires par anoxie,

I’hémoglobine modifiée entraine une concentration réduite en oxygeéne dans
le sang. Les globules rouges déformés par la présence de polymeéres prennent
une forme en faucille. lls subissent plusieurs cycles de désoxygénation, sont
rapidement détruits et s’ensuit une hémolyse chronique. Les globules rouges
drépanocytaires ont une déformabilité diminuée de facon variable selon le
génotype, chez un méme patient, selon les conditions cliniques et
physiologiques. L’agglutination des globules rouges peu déformables
constitue le facteur principal des accidents vaso-occlusifs qui se produisent de
facon privilégiée dans la microcirculation post capillaire. D’autres
phénomenes tels que 1’augmentation de 1’adhésion des globules rouges a
I’endothélium vasculaire sont également impliqués dans le processus vaso-
occlusif. Le caractére systémique de la drépanocytose s’explique par le fait
que ces phénomenes peuvent potentiellement intéresser tous les organes et les

tissus (os, rate, foie, cerveau, poumon, reins et articulations, ...)

Enfin, au cours d’une crise vaso-occlusive I’hyperviscosité est renforcée par la baisse de

certaines protéines anticoagulantes (protéine C et ’antithrombine III).
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Toutes ces modifications cellulaires expliquent la formation de thrombus et la survenue de

crises vaso-occlusives.

1.5.2.2 Clinique
Il s’agit d’une obstruction distale (veinules post capillaires) par les globules rouges déformés

de la circulation sanguine source d’ischémie et de douleur.

Différentes localisations sont possibles :

La crise vaso-occlusive peut toucher les 0s. Le syndrome pied-main observé est retrouvé lors
d’une atteinte des petits 0s du carpe ou du tarse, les métacarpes et métatarses et les premieres
phalanges. L’atteinte peut €tre uni ou bilatérale. Cliniquement, le patient présente un cedéme
douloureux tendu chaud et rouge. La douleur se majore a la palpation.

Plus tard, la crise va se situer au niveau des os longs (diaphyse ou supra métaphysaire) est
possible. Le tableau est celui d’une douleur associée ou non a un cedéme. Enfin Patteinte
vertébrale plus souvent au niveau lombaire et dorsal. Elle se traduit par une douleur avec
rectitude du rachis. Les os plats, les cotes et plus rarement les os du crane et de la face

peuvent étre atteints eux aussi.

La crise peut étre thoracique : c’est le syndrome thoracique aigu. Il s’agit de phénoménes
vaso-occlusifs au niveau de la microcirculation pulmonaire. Le syndrome thoracique aigu est
diagnostiqué en présence de symptomes de détresse respiratoire, d’une oxygéno dépendance,
d’une aggravation de I’anémie avec apparition de nouveaux infiltrats a la radiographie
pulmonaire, d’origine infectieuse ou non.

Les symptomes varient en fonction de I’dge de I’enfant : la fiévre et la toux sont les plus
fréquentes chez I’enfant de moins de 10 ans, la douleur thoracique est moins souvent
retrouvée. Le diagnostic est confirmé par la radiographie du thorax qui met en évidence

habituellement au début une atteinte alvéolaire des lobes inférieurs.

Enfin, la crise vaso-occlusive peut concerner I’abdomen : les organes intra abdominaux et le
péritoine. Le patient présente une douleur progressive généralisée et diffuse avec un iléus
reflexe : arrét des matieres et des gaz et météorisme abdominal.

A noter que le syndrome drépanocytaire est la premiére étiologie d’accident vasculaire

cérébral chez ’enfant.
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La prévention des crises vaso-occlusives repose sur la prise en charge des facteurs favorisant
des crises. Ces facteurs sont connus : I’hypoxie et la déshydratation. (4)

a) L’hypoxie se rencontre lors de multiples situations.
L’infection est le facteur majeur d’hypoxie. La prévention des infections est assurée par une
antibioprophylaxie anti pneumococcique dont la pénicilline V et par le calendrier vaccinal.
L’anesthésie générale est aussi une situation délicate pour I’enfant drépanocytaire. La
prévention de I’hypoxie est réalisée en salle opératoire grace a une pré-oxygenation efficace,
une compensation des pertes hydriques et un équilibre thermique (réchauffement du patient et
des solutés). Certains traitements (corticoides) doivent étre évités. La prise en charge de la
douleur et du stress doit étre rigoureuse en pré et post opératoire.
L’altitude et les efforts prolongés peuvent entrainer une hypoxie. Les voyages en altitude et
les efforts prolongés doivent étre évités.
Enfin, I’insuffisance respiratoire doit étre dépistée précocement. La recherche diagnostic et la
prise en charge thérapeutique d’un asthme, d’une pneumopathie ou d’un syndrome d’apnée
hypopnée du sommeil sont indispensables.

b) La déshydratation est la conséquence de plusieurs situations.
Elle est rencontrée principalement dans le cas d’infection avec hyperthermie, lors de fortes

chaleurs ou d’efforts prolongés non compensés par I’hydratation.

1.5.3 Infections

1.5.3.1 Physiopathologie

L’une des conséquences de la répétition des crises vaso-occlusives qui entrainent des micro
infarctus spléniques est I’altération du fonctionnement de la rate. L’asplénie fonctionnelle est
I’étiologie la plus avancée pour comprendre la plus grande sensibilit¢ des malades
drépanocytaires aux infections. Plusieurs modifications expliquent cela :
a) un taux d’IgM abaissé et retardé et un relai [gM-1gG retardé,
b) une baisse de I’interleukine4 synchrone a la baisse des IgM,
c) une baisse de la capacité de prolifération des cellules mononuclées périphériques en
réponse aux mitogenes,
d) untrouble de la production des lymphocytes B,
e) une altération de la voie du complément avec une baisse du pouvoir opsonisant du
sérum,
f) une diminution de la réponse aux cytokines qui explique le déficit de défense aux

germes encapsulés,
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g) une élévation de I’activité du phospholipase A2 du neutrophile : ceci pourrait étre un

facteur favorisant de crise vaso-occlusive.

1.5.3.2 Clinique
L’infection est responsable de crise vaso-occlusive par le biais de la fievre, de I’hypoxie et de

la déshydratation, tous les trois des facteurs de falciformation.

Le déficit immunitaire des patients drépanocytaires explique la spécificité de bactéries telles

que le pneumocoque et la salmonelle.

Les pneumopathies se présentent par I’association d’une hyperthermie et d’un foyer
radiologique. Le diagnostic entre pneumopathie et syndrome thoracique aigu débutant est
difficile. Les germes les plus souvent retrouvés sont le chlamydia pneumoniae et le

mycoplasmapneumoniae.

Les osteomyeélites et les ostéo arthrites sont des complications classiques de la maladie
drépanocytaire. Elles sont multiples et atteignent des os atypiques comme les petits os du
carpe, du métacarpe, des phalanges, des vertébres ou du sternum. Des fractures pathologiques
sont possibles. Ces infections surviennent presque toujours a la suite d’une crise vaso
occlusive ayant entrainé un infarctus osseux. Le tableau est 1’association d’une douleur

osseuse, d’une hyperthermie et d’un syndrome inflammatoire biologique.

L’infection a parvovirus B19 entraine une aplasie aigue avec chute de la réticulocytose. Le

plus souvent ces infections sont silencieuses et le pronostic est excellent.

Enfin, ’infection par le paludisme peut toucher le malade drépanocytaire. I1 est connu que la
drépanocytose protege contre les formes séveres d’infection a plasmodium falciparum, réduit
la sensibilité aux formes communes mais n’empéche pas I’infection. Comme toute infection,

il peut déclencher une crise vaso occlusive.

1.6 Drépanocytose et ORL

Les événements vaso-occlusifs au cours de la maladie drépanocytaire peuvent également
atteindre la sphére ORL.En effet, ’obstruction vasculaire de petits vaisseaux peut entrainer

une symptomatologie ORL.
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Au niveau de ’oreille interne, la vascularisation est assurée par I’artére auditive interne aussi
appelée artére labyrinthique(7).Cette artére nait le plus souvent de I’artére cérébelleuseantéro -
inféricureet se divise en trois branches, une branche cochléaire, une branche vestibulaire
antérieure et une branche vestibulo-cochléaire.La vascularisation de I’organe cochléo
vestibulaire est terminale. Cet organe est extrémement fragile et sensible soit aux thromboses

soit a I’hypoxie chronique qui entraine des lésions cochléo vestibulaires majeures.

Artere
vestibulaire

Ganglion de
Scarpa (VIII)

Artere
cochléaire

Artere
labyrinthique

Artere
cochléo-
vestibulaire

Nerfs VII et
VIIbis

Utricule

Cochlée

Canal semi-
circulaire
antérieur

Figure 1 : Vascularisation de I'oreille interne, d’aprés A. LEBLANC

Figure 11 — Vascularisation de ’oreille interne (7)

La vaso-occlusion des branches a destinée vestibulaire va entrainer une symptomatologie
vertigineuse avec un déficit vestibulaire périphérique unilatéral aigu. La vaso-occlusion des
branches a destinée cochléaire va entrainer une ischémie cochléaire se traduisant par une

surdité de perception unilatérale brusque.

La prévalence des surdités chez le patient drépanocytaire est estimée entre 11 et 41% des
grands enfants et adultes(8). Elle se produit dans 3,8% a 21,4% des enfants de 15 ans contre
0% a 6,2% dans les groupes témoins appariés selon I'age. Chez les adultes drépanocytaire de
plus de 15 ans la prévalence de la surdité de perception est de 46% a 66%, comparativement a
7,5% a 47% dans les groupes de contrdle(9).

Les surdités de transmission rencontrées dans le cadre d’otites sero mugueuses sont aussi
présentes chez I’enfant drépanocytaire. Sur un travail de 80 sujets drépanocytaires SS, il n’y
avait pas de différence dans lincidence des otites sero mugueuses entre le groupe
drépanocytaire et le groupe non drépanocytaire. Le taux de prévalence de la surdité de
perception était de 3,8%(10).
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L’hyperviscosité sanguine rencontrée dans la drépanocytose peut entrainer de multiples
symptoémes. Appelé «syndrome d’hyperviscosité » il peut comprendre notamment de
vertiges, des céphalées, des hypoacousies et des acouphénes. Ces symptdmes sont dus a un
ralentissement du débit sanguin vasculaire. Ce phénomeéne est plus fréquent chez les patients
SC.

Le syndrome d’apnée hypopnée obstructif du sommeil secondaire a une hypertrophie

amygdalienne entraine une hypoxie intermittente chronique prolongée.

Les infections de la sphére ORL sont fréquentes chez ’enfant et représentantégalement un

facteur de risque connu de crise vaso-occlusive.

Enfin, une hypertrophie des cornets peut aussi étre constatée chez le malade drépanocytaire et

engendre une obstruction nasale chronique bilatéerale(8).

1.7 Pronostic

Les complications de la drépanocytose peuvent survenir dés 1’age de 3 mois. Avant cet age,

I’enfant est protégé par la présence majoritaire de I’Hb F.

La fréquence et la gravité des manifestations cliniques sont trés variables au cours de la vie
d’un méme patient, et entre différents patients présentant un méme génotype. Le déces peut
étre précipité par une atteinte vaso-occlusive massive pouvant entrainer une défaillance
organique. Il n’existe pas de modéle validé qui prévoie 1’évolution clinique d’une personne
drépanocytaire. En France, ’dge moyen observé au déces est estimé a 40 ans pour une
période d’étude de 2005 a 2008 d’apres les données de I’'HAS(1).
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1.8 Présentation de ’unité transversale de la drépanocytose au Centre Hospitalier

de Pointe a Pitre en Guadeloupe (https:/www. chu-guadeloupe.fr)

centre
caribéen
de la drépanocytose

“‘

-

Figure 12 —Photos de I'unité transversale de la drépanocytose

En janvier 2009, le centre de santé « Centre Caribéen de la Drépanocytose Guy Mérault » est
intégré au Centre Hospitalier Universitaire de Pointe a Pitre. Il devientle principal pilier du
centre de référence labellisé en 2007 pour la drépanocytose aux Antilles-Guyane depuis la

mise en place du plan national « Maladies rares 2005-2008 ».

Ce centre a des activités de prévention avec notamment les objectifs de réduire le nombre de
naissances inattendues d’enfants drépanocytaires, d’améliorer I’information des familles, de
favoriser le dépistage et la prise en charge de la drépanocytose en Guadeloupe.

D’autres objectifs plus larges sont aussi atteints avec : I’information de la population générale,
I’éducation des malades et de leur entourage, la sensibilisation et la formation des
professionnels de Santé, le dépistage et I'information des transmetteurs de la maladie et des
couples a risque de procréer des enfants drépanocytaires et ’accés au Conseil Génétique et au
Diagnostic Prénatal.

Le centre de référence a aussi une action de surveillance épidémiologique de la drépanocytose

et uneactivité de recherche clinique.

Les malades drépanocytaires y sont suivis de maniére réguliére en consultation médicale
programmée, en urgence ou en hospitalisation. Lors de ces visites peuvent étre réalisésle bilan
annuel de la maladie, un protocole transfusionnel, une éducation thérapeutique ou encore une

aide psychologique et sociale.
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Ce centre regroupe cing médecins : le Dr Maryse Etienne-Julan, chef de service et médecin
coordonnateur du Centre de Référence, le Dr Lydia Divialle-Doumdo et le Dr Eléonore Petras
pour la prise en charge des enfants drépanocytaires, le Dr Nathalie Lemonne et le Dr Marie
Billaud pour la prise en charge des adultes drépanocytaires.
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2. Anatomie du tissu lymphoideadéno-amygdalien

L’anneau de Waldeyer ou anneau lymphatique est une zone annulaire de tissu lymphoide
constituée par les végétations adénoidiennes, les amygdales palatines, linguales et les

follicules disséminés entre ces différents éléments.

2.1 Les véqgétations adénoides

Les végétations adénoides sont un amas plus ou moins volumineux de follicules lymphoides

situés sur la paroi postérieure du rhinopharynx.

Le développement maximal des végétations adénoides est atteint vers I’age de cinq ans puis le

tissu régresse pendant I’adolescence pour disparaitre a I’age adulte.

Elles sont situées sur la paroi postérieure du rhinopharynx et peuvent occuper toute la hauteur
de la paroi postérieure chez le jeune enfant. Leurs rapports latéralement sont ’orifice tubaire

de chaque trompe auditive et antérieurementles choanes(11).

2.2 Les amygdales

Les amygdales sont présentes dés la naissance et augmentent progressivement de volume
jusqu’a I’age de cinq ans. Elles involuent a I’adolescence et peuvent demeurer plus ou moins

volumineuses a I’age adulte.

Elles ont une forme ovalaire a grand axe vertical, d’environ deux centimétres de hauteur, un
centimétre d’épaisseur et quinze millimeétres de largeur. Leur aspect est irrégulier,
mamelonné, parsemé de petits orifices donnant acces a des cryptes. Elles sont entourées d’une

capsule fibreuse sur leur face latérale.

Les amygdales se situent dans la fosse tonsillaire qui fait partie de la région latérale de
I’oropharynx. La fosse tonsillaire est une dépression comprise entre 1’arc palato-pharyngien et

I’arc palatoglosse.
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L’arc palato-pharyngien est un repli muqueux curviligne oblique en bas et en arriére
s’étendant de I'uvule palatine a la paroi latérale de I’oropharynx en passant en arriére de
I’amygdale. Cet arc contient le muscle palato-pharyngien.

L’arc palatoglosse est un repli qui s’étend de la face antéro-inférieure du voile du palais, se
prolonge en bas et en dehors pour se terminer sur le bord latéral de la langue au niveau du
«V » lingual. L’arc palatoglosse contient le muscle palatoglosse.

L’amygdale se situe dans la partie supérieure de la fosse tonsillaire, la partie inférieure étant
libre(12)(13).

L’amygdale est donc limitée en avant par I’arc palatoglosse puis le trigone retro molaire et la
cavité orale, en arriére par I’arc palato-pharyngien, en haut par la réunion des deux arcs et
latéralement par la paroi du pharynx. La paroi du pharynx comprend de dedans en dehors : le
fascia pharyngo-basilaire, les muscles constricteurs supérieurs et moyens du pharynx et le
fascia externe. La tonsille palatine se situe en regard d’un hiatus existant entre les fibres les
plus basses du muscle constricteur supérieur du pharynx et les fibres les plus hautes du
muscle constricteur moyen du pharynx. En dehors de cette paroi pharyngée se trouvent les

muscles stylo-pharyngien et styloglosse et ’axe vasculaire du cou.

La partie inférieure de la fosse tonsillaire située sous la tonsille palatine est limitée en avant
par le sillon amygdaloglosse, en arriére par I’arc palato-pharyngien et en bas par le pli glosso-
épiglottique latéral et le pli pharyngo épiglottique. L’arc palato-pharyngien, le pli glosso-
épiglottique latéral et le pli pharyngo épiglottique vont alors former le « carrefour des trois

replis ».

La vascularisation artérielle de ’amygdale se fait par deux pédicules provenant de I’artére
carotide externe(11) :

-le pédicule supérieur comprend I’artére tonsillaire supérieure et ’artére polaire
supérieure. L’artére tonsillaire supérieure est issue de l’artére pharyngienne ascendante et
I’artére polaire supérieure de I’artére palatine descendante provenant de I’artére maxillaire
interne.

-le pédicule inférieur plus volumineux comprend I’artére tonsillaire inférieure et
I’artére polaire inférieure. L’artére tonsillaire inférieure est issue de D’artére palatine
ascendante provenant de I’artére faciale. L’artere polaire inférieure vient de ’artére dorsale de

la langue issue de I’artére linguale.
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Ces arteres traversent le muscle constricteur supérieur, se divisent au niveau de la capsule et

vont former un plexus intracapsulaire.

t < Pédicule supérieur

6 €= pPédicule inférieur

Figure 13- Vascularisation de la loge amygdalienne

1 Artére palatine descendante
2 Arteére palatine ascendante
3 Artere linguale

4 Artere maxillaire interne

5 Artere pharyngienne ascendante

Concernant le réseau veineux, il regroupe les veines polaires supérieures qui se drainent dans
le sinus caverneux, les veines hilaires supérieures dans la jugulaire externe, les veines hilaires

principales et les veines polaires inférieures qui se drainent dans la jugulaire interne.

L’innervation des tonsilles palatines est assurée par le nerf glosso-pharyngien.

Concernant I’histologie, les tonsilles palatines sont entourées d’un €pithélium pavimenteux
stratifié non kératinisé de type buccal qui forme des cryptes contenant des débris cellulaires,
des polynucléaires, des lymphocytes et des bactéries. Des cellules dendritiques sont présentes
et peuvent migrer dans le chorion sous-jacent pour transporter les antigenes captés a la
surface. Enfin des lymphocytes T vont former des théques intraépithéliales.

Le chorion sous-jacent est riche en follicules lymphoides secondaires B dépendants(14).
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Figure 14- Coupe histologique d’une amygdale : hyperplasie folliculaire

Les tissus adéno amygdaliens sont en contact direct avec I’extérieur et les antigénes. Leur role
est  exclusivement  immunitaire.  Leur  épithélium comporte des cellules
épithélialesdédifférenciées appelé es cellules M qui présentent de nombreuses micro-vésicules.
Ces cellules M ont un contact étroit avec des cellules dendritiques, des macrophages et des
lymphocytes au niveau de leur membrane basale. Ces cellules vont capter de facon sélective
les microparticules, souvent antigéniques, qui parviennent a leur contact . Elles leur font alors
traverser leur cytoplasme sous forme de vésicules et les liberent dans le microenvironnement
immunocompétent. Les cellules lymphoides naives T et B sont ainsiinformées et
sélectionnées. Les cellules B proliférent au sein de ces tissus puis les quittent par le systeme
lymphatique efférent. Les lymphocytes B activés vont alors colonisertous les territoires
mugueux par voie sanguine et terminer a ce niveau leur diff¢ renciation en plasmocytes. Ils

vont alors produire des immunoglobulines A spécifiques des antigenes rencontrés.

2.3 Particularités chez ’enfant drépanocytaire

Il existe une hypertrophie physiologique plus ou moins marquée des tissus lymphoides chez
tous les enfants : les végeétations adénoides et les amygdales atteignent leur taille maximale a

5 ans pour ensuite involuer progressivement.

L’enfant drépanocytaire présente une hypertrophie du tissu lymphoide plus importante que
I’enfant nondrépanocytaire. Une étude (15)a mis en évidence sur une population de 72 enfants
une différence significative du volume des organes lymphoides entre des enfants
drépanocytaires et des enfants non drépanocytaires. Grace a I'IRM, les deux populations ont
été comparées et les tissus lymphoides sont significativement plus volumineux et la filiére

aerienne superieure plus petites chez les enfants drépanocytaires. Une corrélation avec I’index
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d’apnée hypopnée (IAH) a été mise en évidence dans cette étude.

Cette augmentation du tissu lymphoide peut s’expliquer par trois hypothéses d’apres
Maddern(16) et Kamal (8).La premiére hypothése serait une hypertrophie lymphoide
compensatoire a 1’asplénie fonctionnelle. La rate est un organe important de I’immunité et
I’asplénie peut étre secondaire aux micro-infarctus ou aune splénectomie, intervention
chirurgicale proposée a I’enfant drépanocytaire en cas de répétition des séquestrations
spléniques.La deuxieme hypothése serait une hypertrophie lymphoide dans le cadre d’une
protection immunitaire. La probabilité d’infections des voies aériennes supérieures est élevée
chez I’enfant drépanocytaire due a une baisse de 1’opsonisation des bactéries pathogenes.Les
tissus lymphoides secondaires comme I’amygdale et les végétations seraient d’avantage
stimulés. La derniére hypothése est I’hypertrophie du tissu lymphoide adéno amygdalien en
réponse a une hyperactivité de ces tissus considérés comme des centres hématopoietiques.
L’anémie hémolytique entrainerait cette hypertrophie par stimulation de ces centres

hématopoiétiques.
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3. Le Syndrome Apnées Hypopnées Obstructives du Sommeil (SAHOS)

3.1 Définition du SAHOS de I’enfant

PETIT ENFANT

GRAND ENFANT

CRITERES DIURNES
OBSERVES PAR LES
PARENTS

-troubles du comportement :
agitation, hyperactivité,
troubles de I'numeur,
troubles de l'attention,
difficultés scolaires, timidité
pathologique,

-retard staturo ponderal,
-difficultés d'alimentation :
difficulté a avaler les
morceaux

-somnolence inexpliquée,
-céphalées matinales,
-sentiment de sommeil non
réparateur,

-irritabilité, troubles de la
mémoire inexpliquée,
-syndrome dépressif,

CRITERES NOCTURNES
OBSERVES PAR LES

-ronflements,
-apnées,

-réveils fréquents, des
cauchemars et/ou des
terreurs nocturnes,

-ronflements,
-apnées,
-nycturie,
-hypersudation

PARENTS -hypersudation,
-énuresie notamment
secondaire
Présence de plus d'une apnée ou hypopnée obstructive par
heure de sommeil
Ensemble 1 Ensemble 2
-fréquentes réactions d'éveil | -périodes d'hypercapnie
associées a une et/ou de désaturations durant
augmentation de l'effort le sommeil associées a un
CRITERES respiratoire, ronflement,

POLYSOMNOGRAPHIQUES

-index de micro éveils >
11/h,

-désaturation en O2
associées aux episodes
apnéiques,

-hypercapnie pendant le
sommeil,

-variations importantes de la
pression intra cesophagienne

-respiration paradoxale
inspiratoire avec soit de
fréquents éveils nocturnes
soit des variations marquées
de la pression cesophagienne

Figure 15- Définition du SAHOS selon des critéres diurnes, nocturnes et

polysomonographiques(17)




a)

b)
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Une apnée obstructive est définie comme un arrét du débit aérien naso-buccal pendant
au moins 10 secondes avec persistance des efforts ventilatoires pendant 1’apnée.

Une hypopnée est un événement durant au moins 10 secondes associé a une
diminution d’au moins 50% d’un signal de débit validé par rapport au niveau de base
ou une diminution inférieure a 50% ou aspect de plateau inspiratoire associé a une
désaturation en oxygéne d’au moins 3% et/ ou a un micro-éveil.

Le niveau de base est déterminé :

- par I’amplitude moyenne de la respiration stable dans les 2 minutes précédant
le début de I’événement,

- ou par ’amplitude moyenne des 3 cycles les plus amples au cours des 2
minutes précédant le début de I’événement chez les sujets n’ayant pas une respiration
stable.

Un micro éveil lié a un effort a des efforts respiratoires se definit grace a la mesure
continue de la pression cesophagienne. Il peut étre aussi détecté par la présence d’un

plateau inspiratoire sur le signal de pression nasale suivi d un micro-éveil EEG.

3.2 Sevérité du SAHOS

Le SAHOS est dit léger si I'TAH est inférieur a 15, modéré s’il se situe entre 15 et 30 et grave

s’il est supérieur a 30. Cependant peu de polysomnographies sont réalisées, moins de 5% des

enfants en bénéficient.

L’oxymétrie est plus facilement disponible et permet de mettre au point une échelle

d’évaluation de la gravité du SAHOS. Le score oxymeétrique de McGill (MOS)étudie la

saturation nocturne et permet de classer le SAHOS en léger, modéré et sévere(18).

Score de MOS Gravité du Nombre d’épisodes de désaturations nocturnes
SAHOS Sat<90% Sat<85% Sat<80%

1 Normal <3 0 0

2 Léger >3 <3 0

3 Modéré >3 >3 <3

4 severe >3 >3 >3

Figure 16 — Score de MOS
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3.3 Examen clinique du patient avec un SAHOS

L’interrogatoire cherche les antécédents personnels de I’enfant :le carnet de santé, les
antécédents familiaux de SAHOS et les traitements pouvant induire une somnolence. Un
agenda du sommeil avec les horaires et la durée du sommeil peuvent apporter une aide
précieuse en cas de doute de SAHOS chez le grand enfant. Des questionnaires peuvent étre
utilisés comme 1’échelle d’Epworth(ANNEXE 3)qui permet d’évaluer la somnolence. Ce
questionnaire est simple peut étre répété et permet de juger de I’évolution de la somnolence
chez un patient aprés I'instauration d’un traitement.D’autres tests d’évaluation de la

somnolence sont connus mais peu utilisés chez ’enfant.

Les paraméetres morphologiques sont a recueillir notamment le poids et la taille pour le calcul
de I’indice de masse corporelle (IMC), la courbe staturo-pondérale, le tour de taille et le tour
de cou.

L’examen ORL étudie I’articulé dentaire, la classe d’Angle et la retrognathie. L’¢tude de
I’oropharynx permet d’apprécier la taille des amygdales, le volume et la dorsalisation de la
langue, la longueur du voile et le rétrécissement antéropostérieur et transversal des espaces
rétrovelaire et rétrobasilingual. La quantification de la taille des amygdales (figure
17),I’évaluation des anomalies Vvélaires et linguales, ou encore le score de Friedman doivent
étre réalisée. La réalisation d’une nasofibroscopie évaluant les fosses nasales, le
rhinopharynx, 1’oropharynx et le pharyngolarynx est recommandée. L’examen des fosses
nasales est important pour rechercher une résistance des voies ariennes supérieures et

inférieures(19).

Grade 0O Grade 1O Grade 2 Grade 3 O Grade 40O

Figure 17 —Evaluation du volume amygdalien(20)
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L’évaluation du volume amygdalien s’apprécie en ouverture buccale sans abaisse langue.

Dans le grade 3 les amygdales affleurent de part et d’autre la luette et dans le grade 4 elles

sont jointives.

3.4 Etiologies du SAHOS de I’enfant

Obstruction des voies aériennes

supérieures

-HYPERTROPHIE ADENO AMYGDALIENNE

-anomalies vélopharyngées
-hypoplasie étage moyen de la face
-retrognathie

-macroglossie

-obeésité

Hypotonie musculaire

-myopathie
-trouble neurologique, tumeur cérébrale,

malformation Arnold Chiari

Hypotonie musculaire

Réduction du contrble ventilatoire

latrogéne : sédatif (benzodiapzepine),

alcool

opioide,

Figure 18 - Etiologies du SAHOS de I’enfant (21)

3.5 Conséquences du SAHOS chez I’enfant

Le SAHOS a des conséquences déléteres en rapport avec I’hypoxie et I’hypercapnie

intermittentes, les modifications répétées de la pression intrathoracique et les éveils

intrasommeil.

La complication la plus décrite est le retard de croissance, imputé a une diminution du taux de

I’hormone de croissance et de 1’insulin-likegrowth factor-1.

Les accidents respiratoires graves ne concernent que peu d’enfants.
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Les troubles neurocomportementaux avec le syndrome d’hyperactivité avec trouble de
I’attention ainsi que les troubles cognitifs sont plus fréquents. Il peut y avoir un retentissement
scolaire. La somnolence diurne chez les enfants atteints de SAHOS varie beaucoup selon les
enfants : elle s’accompagne souvent de fatigue et d’endormissements inappropriés. Le
SAHOS entraine une fatigue chronique et une baisse de la qualité de vie d’autant plus qu’il
s’accompagne de surpoids ou d’obésité. Des troubles de la concentration, un manque d’intérét
dans les activités quotidiennes et des troubles de I’humeur de type dépressif sont mis en
évidence.

Une résistance a I’insuline et a I’hyperlipidémie doitétre recherchée chez les enfants obeses
atteints de SAHOS. L’obésité et le SAHOS additionnent leurs effets.

Les conséquences cardiovasculaires et métaboliques du SAHOS concernent essentiellement
I’adulte.

Chez T’enfant drépanocytaire, le SAHOS entraine une hypoxiechronique intermittente
nocturnequi est un facteur déclenchant connu de crise vaso-occlusive. Il est indispensable a
rechercher chez I’enfant drépanocytaire. L’HAS a notamment recommandé spécifiquementla
recherche des causes d’hypoxie dans la prévention de I’accident vasculaire cérébral, du

syndrome thoracique aigu, de la crise vaso-occlusive et des priapismes intermittents.

3.6 Bilan complémentaire

La polygraphie ventilatoire et la polysomnographie

Il existe plusieurs types de systémes d’enregistrement suivant le nombre de capteurs et les

conditions d’enregistrement(22) :

« Type | : polysomnographie au laboratoire surveillée par du personnel formé avec au moins 7 signaux (EEG, EOG
EMG mentonnier, débits aériens nasobuccaux, efforts respiratoires, ECG, oxymétrie + EMG jambiers, position,
ronflement)

« Type Il : polysomnographie en condition non surveillée avec au moins 7 signaux

« Type |l : polygraphie ventilatoire avec au moins 4 signaux : débits aériens nasobuccaux + un signal de mouve-
ments respiratoires ou 2 signaux de mouvements respiratoires, oxymeétrie et fréquence cardiaque ou ECG

« Type IV : un ou deux signaux respiratoires le plus souvent oxymétrie et/ou débits aériens

Figure 19 - Classification des enregistrements du sommeil
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Les recommandations soulignent qu’une polygraphie ventilatoire doit étre réalisée en
premiere intention en cas de présomption clinique d’un SAHOS et en ’absence d’argument
pour une autre pathologie du sommeil. Cet examen soit &tre complété par un questionnaire qui
va permettre ’appréciation subjective du sommeil au cours de la période d’enregistrement. Si
les résultats sont discordants entre la clinique et la polygraphie ventilatoire, une

polysomnographiede type | doit étre réalisée

La polysomnographie est réalisée a tout &ge dans un laboratoire de sommeil pediatrique avec
une durée d’enregistrement du sommeil minimum de 6 heures.

Les indications de la polysomnographie chez l'enfant reconnues par un consensus de
I'’American Thoracic Society sont :

-le diagnostic des troubles respiratoires liés au sommeil : SAHOS, les syndromes d’apnées
centrales du sommeil, le syndrome d’hypoventilation de 1’0obése, le syndrome de haute
résistance des voies aériennes supérieures ou encore le syndrome d’hypoventilation centrale
congénitale.

-’adaptation de la ventilation non invasive dans les troubles respiratoires liés au sommeil.

-le suivi et I’évaluation des patients atteints d’un syndrome d’apnées- hypopnées obstructives
du sommeil déja traités.

-le diagnostic du syndrome des jambes sans repos et celui des mouvements périodiques des
membres inférieurs.

-le diagnostic de certains troubles respiratoires compliqués par des facteurs cardio-
respiratoires (BPCO, insuffisance cardiaque droite, hypertension pulmonaire, polyglobulie,
hypercapnie avec fonction pulmonaire normale, affection de la paroi thoracique ou
pathologies neuromusculaires, arythmies cycliques).

-le diagnostic des hypersomnies et des parasomnies atypiques.

L'évaluation de la respiration comprend les mesures de I'effort respiratoire et du flux aérien.
L'enregistrement simultané des mouvements de la paroi thoracique et de I'abdomen, et des
flux aériens au niveau des narines et de la bouche permet de détecter un mouvement
paradoxal de la cage thoracique et d'identifier les apnées centrales et obstructives et/ou
I'nypoventilation. L'efficacité de la ventilation est appréciée par les mesures d'oxygénation et

de rétention de CO.

L'électroencéphalogramme, I'électro-oculogramme, et I'électromyogramme enregistré au
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niveau des muscles mentonniers permettent I'identification, la quantification et la distribution
des stades de sommeil. Des critéres spécifiques des états de sommeil sont décrits pour les
enfants de moins d'un an. L'électromyogramme des muscles génioglosses et du diaphragme
mesure l'effort respiratoire et le mouvement paradoxal de la cage thoracique. Le mouvement
de la cage thoracique et de I'abdomen est déterminé par une pléthysmographie ou par une
jauge de contrainte. Des thermistances évaluent le flux aérien au niveau de chaque narine et
de la bouche. Un microphone enregistre la présence et l'amplitude du ronflement. Un
oxymetre est utilisé pour mesurer le niveau d'oxygénation (oxymétrie pulsée). Le CO, peut
étre mesuré par une électrode transcutanée ou par une mesure du CO, expiré. La mesure
transcutanée du CO; est la mieux tolérée chez I'enfant mais cette méthode ne permet pas de
mesurer des variations transitoires ou rapides et ne peut pas étre utilisée chez les enfants
obeses. Une surveillance par une cameéra vidéo ou par un technicien repére les éveils, I'effort

respiratoire, le ronflement, les positions anormales de sommeil ou tout épisode anormal.

L'élement polygraphique retenu pour le diagnostic du SAHOS est I'index d'apnée-hypopnée.
Le nombre d'hypopnées contribue de fagon significative a la définition du trouble respiratoire
puisque I'nypoventilation obstructive est I'aspect le plus fréquemment observé chez I'enfant.

Un index d'apnée-hypopneée supérieur a un est consideré comme significatif chez I'enfant.

Parfois, le critere d’hypoxémie nocturne avec des saturations inférieures a 92 % ou un
changement de 4 % par rapport a la ligne de base est également un critere diagnostique
d’hypoxémie. Le pourcentage de désaturation sur I'ensemble de la polygraphie et la rétention

de CO; peuvent étre aussi des critéresdiagnostiques.

Les microéveils peuvent étre associés aux événements respiratoires et ils permettent de
rétablir l'ouverture des voies aériennes supérieures sans induire nécessairement un

changement de stade de sommeil.

Si le résultat d’une polygraphie ventilatoire est discordant avec I’impression clinique,
unepolysomnographie doit étre réalisée. En effet, il existe de nombreux faux négatifs de la
polygraphie ventilatoire. 1ls sont expliqués par :

-une sous-estimation de I'IAH: non-appréciation du temps de sommeil et/ou de la
méconnaissance des évenements éveillant mais non désaturant.

-une variabilité inter-nuit.
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La désaturation en oxygeéne de I’hémoglobine entre dans la définition de certaines hypopnées

et les désaturations de quelques secondes vont influencer le calcul de I’index d’hypopnées.

L’oxymetre joue un réle important pour la détection de ces désaturations.

L’oxymétrie permet de mettre en évidence un aspect évocateur de SAHOS sous la forme de

désaturations répetitives dites « en dents de scie ». Mais cela ne permet pas de faire le

diagnostic de mécanisme central ou obstructif de I’événement respiratoire responsable de la

désaturation. Une oxymétrie normale n’éliminera pas le diagnostic de SAHOS.

3.7 Traitement du SAHOS de ’enfant

CLINIQUE

Signes diurnes et nocturnes \ / POLYSOMNOG HIE

SAHOS confirmé

|
Contre indication chirurgicale Contre indication chirurgicale CHIRURGIE: adéno-amygdalectomie
Grand enfant Refus de la chirurgie
e —
Pas d’amélioration Amélioration clinique
clinigue
Nouvelle
polysomnographie
J.-"'"--—_ _-h-h-"-\-L
SAHOS persistant Pas de SAHOS
! ] -
Orthése avancée mandibulaire Wentilation non invasive Surveillance

Figure 20 -Traitement du SAHOS
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3.7.1 Lachirurgie
Le geste chirurgical recommandé pour la prise en charge du SAHOS de I’enfant est 1’adéno-
amygdalectomie.D’autres gestes réalises exceptionnellement chez I’enfant sont possibles

comme 1'uvulo-palato-pharyngoplastie, la turbinoplastie ou turbinectomie partielle.

3.7.1.1 L’adénoidectomie

L’indication la plus fréquente de 1’adénoidectomie est la pathologie infectieuse a répétition a
type d’otites moyennes aigues, suivie de I’otite sero-muqueuse chronique résistante au
traitement médical pendant plus de 3 mois et les syndromes obstructifs de type SAHOS chez
I’enfant en relation avec une hypertrophie des végétations adénoides(23).

L’adénoidectomie est réalisée a la curette par voie transorale : une exérese des deux tiers
supérieurs du paquet adéenoidien est recommandee(11).

Les complications peuvent é&tre hémorragiques, infectieuses, inflammatoires ou

fonctionnelles.

3.7.1.2 L’amygdalectomie

Les indications de ’amygdalectomie sont nombreuses.

L'hypertrophie amygdalienne dans le cadre du SAHOS est I’indication la plus fréquente de
I’amygdalectomie chez I’enfantnotamment I’enfant de moins de 5 ans.

Les autres indications de I’amygdalectomie sont principalement(24) :

e [’hypertrophie sans trouble respiratoire du sommeil mais qui entraine des troubles de
la déglutition ou un retentissement sur la croissance staturo-pondérale ou des
difficultés de phonation ou des troubles du développement oro-facial,

e les infections amygdaliennes récidivantes : angines et pharyngites chez le grand
enfant,

e des indications plus rares comme le syndrome de Marshall, les angines persistantes a
streptocoques béta-hémolytiques du groupe A, I’angine aigu€ dyspnéisante, une

tuméfaction amygdalienne unilatérale suspecte de malignite.

La technique chirurgicale la plus couramment employée est I’amygdalectomie extracapsulaire

par dissection. La dissection est réalisée au contact de la capsule amygdalienne avec une
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hémostase rigoureuse des deux pédicules. D’autres techniques existent comme :
I’lamygdalectomie a l'amygdalotome(25), I’amygdalectomie par radiofréquence et

I’amygdalectomie au micro débrideur.

3.7.1.3 Particularités de 1’adéno-amygdalectomie de 1’enfant

drépanocytaire

En pré opératoire, I’anesthésiste va évaluer la gravité de la drépanocytose : antécédents vaso-
occlusifs, le type et le taux d’Hb et les transfusions. Le retentissement fonctionnel de la
pathologie (anémie et complications dégénératives) et le risque de décompensation post
opératoire sont appréhendés. Enfin le patient et ses parents sont informés des risques de
I’anesthésie, de la douleur postopératoire, de la stratégie anesthésique et transfusionnelle
adaptée a la fois au patient et a I’acte chirurgical. Les antécédents d'accident vasculaire
cérébral, de syndrome thoracique aigu et la notion d'épisodes de défaillance viscérale
(cardiaque, respiratoire ou rénale) sont des éléments de mauvais pronostic a prendre en

compte avant toute anesthésie genérale(18).

Un bilan biologique complet est réalisé en pré opeératoire le plus souvent en hopital de jour
comportant(26) :

- un hémogramme, réticulocytes, dosage du fer sérique et de la ferritine

- un bilan de coagulation

- un groupage sanguin

- la recherche d’anticorps irréguliers

- un ionogramme sanguin

- un bilan hépatique en cas d’ictére

- une bandelette urinaire a la recherche de protéinurie ou hématurie

- la recherche d’un syndrome infectieux latent

- les sérologies virales (post transfusionnelles)
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Les taux d’hémoglobine sont résumés dans le tableau en fonction des différents types de

drépanocytose (4) :

normale SS SC
Hb (gr/dl) 12-16 7-9 10-12
HPLC (%)
Al 95,5-97 0 0
S 0 77-98 50
F 1 2-20 <5
A2 2-3,5 2-3 0

Figure 21 — Taux d’hémoglobine selon le type de drépanocytose (4)

La prévention des crises vaso-occlusives fait également partie de la visite pré-opératoire. En
effet, les conditions opératoires sont a vérifier avant I'intervention. La recherche et le
traitement de carences en fer ou en folates, la prévention d’une déshydratation, la prévention
de T’hypothermie (couverture, chaussettes,...), D’optimisation du statut respiratoire
(kinésitherapie, aérosolthérapie, ...) préparent le patient a la chirurgie et réduisent les facteurs
de risque de falciformation peri-opératoire. Une oxygénothérapie péri-opératoire réduit

également ce risque.

L’amygdalectomie est considérée comme une chirurgie « moyenne » et la stratégie
transfusionnelle dans ce cas consiste en une transfusion simple ouune exsanguino-transfusion
avec un objectif HbS< 40 %. Cette stratégic vise a réduire le risque et I’incidence des
complications graves per et post-opératoires (crises vaso-occlusives, AVC, syndrome
thoracique aigu). En diminuant le taux d’hémoglobine S du patient, la transfusion de
concentrés globulaires voire 1’exsanguino-transfusion permet de minimiser le risque
d’occlusion vasculaire, réduit I’hyperviscosité et améliore la perfusion et ’oxygénation des
territoires distaux (amélioration du transport en oxygene).

-la transfusion de concentrés érythrocytaires peut étre réalisée pour un patient
anémique en conservant un hématocrite inférieur a 35 %. La transfusion intervient dans les 1
a 3 semaines précédant I’intervention chirurgicale et/ou immédiatement avant.

-I’exsanguino-transfusionpermet un remplacement érythrocytaire plus efficace,
chez des patients non anémiques, et d’obtenir des taux d’HbS plus bas que par simple
transfusion. Plus adaptée aux interventions lourdes et a haut risque de complications

occlusives péri-opératoires, 1’exsanguino-transfusion est pratiquée, dans les 24 a 48 heures
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avant le geste, en sachant que I’échange d’une demi-masse sanguine abaisse I’HbS entre 35 et
40 %(27).
Durant I’intervention, le risque de survenue des crises vaso-occlusives doit étre anticipé par :

- une prévention de 1’hypoxémie : une pré-oxygénation efficace, un contréle des voies
aériennes avec un recours fréquent a ’intubation trachéale et une ventilation mécanique
protectrice sont nécessaires. Cette stratégie ne differe pas de la prise en charge d’un patient
non drépanocytaire pour d’adéno-amygdalectomie.

- une compensation des pertes hydriques par voie intraveineuse. En effet, la
déshydratation peut favoriser la falciformation.

- un équilibre thermique : une réduction des déperditions de chaleur notamment
cutanée et I'utilisation de moyens de réchauffement per-opératoire (couvertures et matelas a
air pulsé) associés au rechauffement des solutés et perfusions sont nécessaires.

- une prévention de I’acidose par une ventilation adaptée afin d’éviter et de prévenir

toute hypoventilation alvéolaire.

L’utilisation de corticoides chez 1’enfant non drépanocytaire en per-opératoire améliore
significativementl’état post opératoire en particulier en diminuant les nausées et
vomissements (28). Chez I’enfant drépanocytaire I’utilisation des corticoides par voie
générale est contre-indiquée en raison du risque important de déclenchement d’une crise vaso-
occlusive. Le mécanisme est mal connu : un phénomene de rebond des crises ferait suite a
I’arrét des corticoides. L’hypothése proposée s’appuie sur I’inhibition de I’activation des
cellules endothéliales et des molécules d’adhésion (VCAM-1 et IVAM-1) par les
corticoides(29).

Enfin en  post-opératoire, comme chez I’enfant non  drépanocytaire, un
examenendobuccalrépété permet de s’assurer de I’absence de saignement. Une sortie est
autorisée si le contr6le de la douleur et une reprise alimentaire orale sont assurés. Les
antalgiques sont & poursuivre de maniére systématique pendant plusieurs jours ainsi qu’un
régime alimentaire favorisant les liquides froids et les aliments mixés.

Concernant les douleurs suite a une amygdalectomie chez I’enfant, un rapport de la Société
Frangaise d’ORL établi en 2014 apporte de nouvelles recommandations. Ces
recommandations ont été établies a la suite de la restriction par ’ANSM et '’EMA de

I’utilisation de la codéine chez I’enfant de moins de 12 ans ou aprés amygdalectomie pour
SAHOS.
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. . Risque hémorragique accru
Risque respiratoire accru (troubles de I’hémostase, difficultés
(SAHOS sévére, comorbidités...) chirurgicales...)

Age >3 ans

$ 3

Paracétamol Paracétamol
et et
Anti inflammatoire non stéroidien Tramadol

Figure 22. Antalgie aprés amygdalectomie

Il est recommandé que si I’effet antalgique est insuffisant malgré le schéma prescrit, une

nouvelle évaluation médicale doit étre effectuée.

En post opératoire, les complications principales de la drépanocytose (épisodes fébriles,
hémolyses, crises vaso-occlusives, accidents thrombo-emboliques et syndrome thoracique
aigu) sont favorisées par I’hypoxie, I’hypothermie, la douleur et la prise éventuelle
decorticoides.Le traitement repose, comme précedemment, sur une hydratation adaptée, une
oxygenothérapie, une antibiothérapie, une transfusion érythrocytaire si besoin. Concernant la
prise en charge antalgique, elle suit le méme protocole que 1’enfant non drépanocytaire. La
prise de corticoides est déconseillée en raison du risque important de déclenchement d’une
crisevaso-occlusive. Cependant en cas de nécessité, ils peuvent étre discutés car ’enfant ayant

¢té transfusé ou ayant eu un échange transfusionnel, le taux d’Hb S est abaissé.

Les complications de I’amygdalectomie sont les mémes que chez I’enfant non
drépanocytaire.La complication hémorragique est la complication la plus redoutée : elle
survient dans les premicres heures suivant le geste ou a distance par chute d’escarre (entre le
sixieme et le quinzieme jour). Une hémorragie précoce impose une reprise chirurgicale sans
délai, une hémorragie retardée nécessite une hospitalisation en urgence. La prise en charge
consiste en reprise chirurgicale doit étre réalisée sans délai ou une surveillance simple.

Une autre complication possible est la dysphagie douloureuse avec risque de déshydratation.

Une hospitalisation est nécessaire afin de réinstaurer un traitement antalgique en
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intraveineux.D’autres complications plus rares sont possibles comme les traumatismes
locaux (cedéme de la luette, Iésions dentaires, lésions de la luette, des piliers, du pharynx ou

du voile), la subluxation C1-C2 ou I’insuffisance vélaire fonctionnelle.

3.7.2 La ventilation non invasive

La ventilation non invasive permet de maintenir une ouverture des voies aériennes tout au
long du cycle respiratoire grace a des masques bucco faciaux adaptés aux dimensions
pédiatriques.L’amélioration clinique sous ventilation non invasive est corrélée a la durée
d’utilisation du matériel (au minimum 3 a 4 heures).Des apnées centrales peuvent survenir par
réflexe de Hering-Breuer, qui est un mécanisme de défense visant a éviter la surdistension

pulmonaire.

3.7.3 Les autres traitements

a) L’orthése d’avancée mandibulaire permet d’obtenir une propulsion forcée de la
mandibule et ainsi de maintenir une ouverture des voies aériennes. Peu utilisé chez
I’enfant, il faut au minimum 8 dents par arcade, un parodonte sain et une absence de
dysfonction cranio-mandibulaire sévere (photographie en ANNEXE 4).

b) La réduction pondérale obtenue par la prise en charge diététique est le plus souvent
modérée, la perte doit étre d’au moins 10% du poids du corps.

c) Certains médicaments et substances sont potentiellement délétéres dans le SAHOS :
les benzodiazépines, les opioides ou 1’alcool. Or les opioides sont fréqguemment
utilisés chez le drépanocytaire lors des crises vaso occlusives hyperalgiques.

d) Enfin la position lors du sommeil peut entrainer un SAHOS(30).
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MATERIEL ET METHODES

1. Critéres d’inclusion

Les enfants de 0 a 18 ans, drépanocytaires confirmés (SS ou SC) ayant eu une chirurgie type
adéno-amygdalectomie ou amygdalectomie seule, au CHU de Pointe a Pitre, ont été inclus
dans cette étude.

2. Méthodes

La période d’inclusion s’est étalée d’avril 2001 a avril 2014, soit une durée de 13 ans et sur un
seul site le CHU de Pointe a Pitre (étude monocentrique). La cohorte a éte analysée de
maniére rétrospective, sur une periode de 2 ans soit 1 an avant et 1 an aprés la chirurgie et ce

pour chaque patient inclus.

Les données recueillies ont été:

a) des donnees pré opératoires : 1’age, le sexe, les antécédents, le type de drépanocytose,
la présence d’une polysomnographie,la saturation en oxygene, le bilan biologique
comportant 1’hémoglobine, les réticulocytes, les LDH, la bilirubine libre et la
bilirubine conjuguée, les indications chirurgicales,

b) des données opératoires : le poids avec le calcul de I'IMC, I’année de la chirurgie,

c) des données post opératoires : la saturation en oxygene, le bilan biologique avec
I’hémoglobine, les réticulocytes, les LDH, la bilirubine libre et la bilirubine
conjuguée, la durée de 1’hospitalisation, les complications post opératoires.

Les prélevements biologiques ont été réalisés au centre hospitalier de Pointe a Pitre ou en
laboratoire extérieur.

Les données telles que la saturation en oxygene et le bilan biologique ont été recueillies lors
de consultationseffectuées durant I’année précédant et I’année suivant la prise en charge. Ces
données sont relevées de fagon systématique lors des consultations de suivi ayant lieu tous les
3 mois au centre de la drépanocytose.

Puis les données pré opératoires et post opératoires concernant la saturation en oxygéne et

lebilan biologique ont été comparées.
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La saturation en oxygéne était mesurée en % avec un saturométre de type Dinamap
Procare300.

Les unités et les normes des données biologiques sanguinesont été définies et sont
représentées en ANNEXE 5. A noter que la norme de I’hémoglobine et des réticulocytes est
variable selon le type de drépanocytose(ANNEXE 6)(4).

L’ensemble des données a été analysé selon le test de Wilcoxon sur données appariées. Un

p<0,05 a été considéré comme significatif,



RESULTATS

64



65

RESULTATS

1. Description de la cohorte

Sur 541 enfants dépistés drépanocytaires en période néonatale d’avril 2001 a avril 2014 (310
enfants dépistés SS et 241 SC), nous en avons inclus 43. Tous les enfants inclus ont été opérés
dans le service d’ORL du centre hospitalier de Pointe a Pitre. Quatre d’entre eux n’étaient pas
suivis au centre de la drépanocytose de Pointe a Pitre : 3 étaient suivis sur une fle voisine,

Saint Martin et 1 a Basse Terre en Guadeloupe.

2. Données pré opératoires

a)  Age-Sexe
Le sexe ratio était de 1,15 (23garcons pour 20 filles) pour la population globale mais de 1pour

les enfants SS et de 1,75 pour les enfants SC.

La moyenne d’age le jour de la chirurgie était de 7,2 ans (3,5 ans a 16,5 ans) et la médiane de
6,5 ans pour la population globale. Dans le groupe SS, la moyenne d’age était de 7 ans et la
médiane de 6 ans (3-17 ans).Dans le groupe SC, la moyenne d’age était de 8,4 ans et la

médiane de 8 ans (4-17 ans).

O RL, NWHR LTI X
1
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Figure 23 - Age de prise en charge chirurgicale des enfants

b)  Antécédents
Les antécédents étaient principalement en relation avec la drépanocytose avec notamment des

crises vaso-occlusives, des pneumopathies, des transfusions a répétition, des séquestrations
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spléniques et des hyperthermies. Plusieurs enfants présentaient des syndromes thoraciques
aigus a répétition (n=5).

Sur la population globale, 10 enfants avaient un terrain allergique signalé et 6 enfants
présentaient une hyperréactivité bronchique.

Tous les enfants avaient un traitement de fond par oracilline et spécialfoldine.

c)  Type de drépanocytose

La population étudiée étaitcomposée de32 enfants drépanocytaires SS et de 11
enfantsdrépanocytaires SC.

Nous avons évalué que 10% des enfants drépanocytaires SS et 5% des enfants
drépanocytaires SC ont été opérés d’une adéno-amygdalectomie sur le total d’enfants dépistés

a cette peériode.

Groupe SS Groupe SC Total
Opérés 32 11 43
Non opéres 278 220 498
Total 310 231 541
Ratio nb opérés / nb total 0.1032 0.0476 0.0794
Chi2 Valeur du test : 5.59, soit p= 0.018

Figure 24 - Test de Chi2 d’indépendance

A Taide d’un test de Chi 2 d’indépendance, une différence significative en faveur d’un
nombre d’enfants SS opérés plus important que les enfants SC: 10% d’enfants SS opérés et

4% d’enfants SC opérés (p=0,018) est mise en évidence.

d)  Polysomnographie

La polysomnographie a été réalisée pour 2 enfants confirmant le diagnostic pré-opératoirede
SAHOS.

e)  Saturation en oxygéne et bilan biologique

La saturation en oxygéne et le bilan biologique sont représentés dans un tableau comparatif

pré et post-opératoire aux paragraphes 5 et 6.
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f) Indications chirurgicales

Les enfants SS ont été opérés pour un SAHOS (78%, n=25), pour des angines a répétition
(12,5%, n=4) et certains pour des crises drépanocytaires a répétition (9,3%, n=3).

Les enfants SC ont été opérés pour un SAHOS (81%, n=9)ou pour des angines a répétition
(n=2)dont 1 avait un SAHOS associé.

Dans trois cas, I’indication chirurgicale a été portée devant la survenue de complications
drépanocytaires a répétition dont des priapismes intermittents (n=1), des syndromes
thoraciques (n=1) et de nombreuses crises vaso-occlusives (n=1). Ces trois enfants
drépanocytaires SS, avaient un age compris entre 5,5 ans et 7 ans et ont été hospitalisés pour
ces complications sur une période de leur naissance a la chirurgie. Deux enfants sur trois

n’ont pas nécessité d’hospitalisation dans I’année qui a suivi la chirurgie ORL.

HB . Hospitalisation | Hospitalisation
Antécédents avant o
Cas | Sexe [ de | Age Indications
0 bloc 1 anavant bloc | 1 an apres bloc
ase

11 hospitalisations

(3 pneumopathies, Aucune,
] Priapisme
1 M 6,5| 7 | 2CVO occlusives, | ) Aucune pas de
intermittent o
9 infections ORL, priapisme

1 gastroentérite)

10 hospitalisations :

: i Répétition
) . 8 |55 (4 séquestrations p 1 CVO 2 CVO
spléniques et 6 CVO
CVO)

9 hospitalisations : Répétition |1 CVO
3 M [82] 7 (4 CVO, 2STA et STA 1STA Aucune
3 hyperthermies)

Figure 25 - Patients dont I’indication était portée sur la répétition des crises

drépanocytaires
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3. Données opératoires

a)  Poids et calcul de I'IMC
Le poids a été relevé et un calcul de I'IMC de la population globale a été réalisé. La moyenne
IMC de la population totale était de 15,4. L’IMC des enfants SS était de 14,9 et celui des
patients SC était de 17,03.

b)  Année de la chirurgie

L’amygdalectomie a été réalisée par la technique de dissection extra-capsulaire. Les enfants
ont été principalement opérés entre 2002 et 2005 puis en 2011-2012.

S P, N W s U1 O
1

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14

Figure 26 - Années 2000 : prise en charge chirurgicale

4. Données post opératoires

a)  Saturation en oxygéne et bilan biologique

La saturation en oxygeéne et le bilan biologique sont représentés dans un tableau comparatif

aux paragraphes 5 et 6.

b)  Durée d’hospitalisation

La durée moyenne d’hospitalisation dans la population globale de I’étude était de 3,6 jours et
la durée post opératoire de 2,1 jours. Dans le groupe SS, la durée moyenne d’hospitalisation
était de 3,9 jours et la durée post opératoire de 2,5 jours Dans le groupe SC, la durée moyenne

d’hospitalisation était de 2,4 jours et la durée post opératoire de 1,4 jours. La durée
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d’hospitalisation était plus courte pour les enfants SC que pour les enfants SS (resultat non

significatif).

c)  Complications post opératoires

1 enfant SC a présenté un saignement post opératoire, il a été hospitalisé et surveillé pendant
vingt-quatre heures. Cette complication n’a pas nécessité de reprise chirurgicale. Le taux de
saignement post opératoire dans cette série était de 2,3% (n=1).

2 enfants ont présenté des crises douloureuses en post opératoire ayant nécessité une
hospitalisation. 1 enfant SC a eu une crise a 48heures de I’intervention, il s’agissait d’une
crise vaso-occlusive de la cuisse et 1’autre enfant SS a J5 de I’intervention a eu une crise

abdominale avec un bilan complémentaire normal.

5. Comparaison des données pré et post opératoires de I’enfant SS




3 mois 6 mois 9 mois 1 an
Paramétres _ _ - <
Pre Post P Pre Post P Pre Post P Pre Post P
Saturation
o 97.0 98.0 97.0 97.0 98.0 97.0 98.0 97.0
(%) 1.0000 0.6662 0.0375 0.4347
[95.8; 98.3] [96.5 ; 99.0] [96.0:98.0] | [95.0;99.0] [97.3 : 99.0] [96.0 ; 98.0] [97.0:100.0] | [96.0;99.0]
Hémoglobine
78 77 8.0 75 7.4 8.0 7.9 8.0
(g/dD) 0.2086 0.9049 0.3270 0.1786
[6.8; 8.4] [7.2;8.5] [7.3;8.6] [7.2;8.3] [7.1;8.1] [7.2;8.7] [7.1;8.7] [7.7;8.3]
LDH 419.0
674.0 598.5 ' 644.0 679.0 548.5 606.5 522.0
(UI/'L) 0.6858 [348.0; 0.1797 0.2733 0.1088
[486.0:680.5] | [489.0:1160.8] 606.3] [508.8 ; 757.8] [4025:777.0] | [479.8;738.5] [554.8 ;692.8] | [458.0 : 752.0]
Réticulocyte 2015
283.0 335.0 ' 270.0 299.0 328.0 320.0 261.0
(GN) 0.3454 [243.; 0.9165 0.1071 0.3627
[195.0; 356.0] | [252.8 ; 461.3] 37531 [226.0 ; 401.0] [249.0 : 409.5] | [248.0 ;382.0] [247.5;376.0] | [208.0 :355.0]
Bilirubine
37.0 26.3 25.2 26.2 24.7 30.3 22.0 24.0
Totale 0.4652 0.9165 0.4652 0.7671
[35.7 ; 53.8] [15.5 ; 38.5] [22.1:48.3] | [15.4;36.1] [15.8 : 39.8] [18.0 ; 33.0] [20.0 : 33.4] [17.9:31.5]
(nmol/L)
Bilirubine
Conjuguée 0 Lo 0.7815 37 20 0.0796 30 0 0.0679 >? 27 0.9440
(nmol/L) [2.7:54] [1.6;5.1] ' [3.0;4.9] [25;84] ' [2.4;6.1] [25;4.8] ' [3.2:5.8] [2.0;4.0] '

*: non applicable (données insuffisantes)-- : données manquantes

Figure 27 - Comparaison des parameétres biologiques en période pré et post-chirurgie chez les enfants SS

Les données sont présentées sous forme de médiane [interquartiles] pré et post chirurgie puis p.




Concernant la saturation en oxygene, les valeurs retrouvées en pré et post opératoire a 1 an

étaient sensiblement les mémes (p=0,43).

Pour I’hémoglobine, les taux apres la chirurgie étaient plus élevés a 1 an (résultats non
significatifs, p=0,17).
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c
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3 mois 6 mois 9 mois lan
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Figure 28 - Variations de I’hémoglobine chez I’enfant SS

Pour les LDH, les taux a 1 an post opératoire étaient plus bas (résultats non significatifs,
p=0,10).

Concernant les taux de reticulocytes les valeurs étaient plus basses a 1 an apres la chirurgie

(résultats non significatifs, p=0,36).
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© . .
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Figure 29 - Variations des réticulocytes chez le SS

Le taux de bilirubine totale a chuté a 3 mois post opératoire (résultats non significatifs,
p=0,46) et a 1 an de la chirurgie les valeurs de la bilirubine pré et post opératoires se sont

rapprochées(résultats non significatifs, p=0,76).
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Figure 30 - Variations de la bilirubine chez le SS

Le taux de bilirubine conjuguée étaient plus bas en post opératoire a 3, 6 mois et 1 an(résultats
non significatifs, p=0,78 a 3 mois, p=0,07 a 6 mois et p=0,9 a 1 an).

6. Comparaison des données pré et post opératoires de I’enfant SC




. 3 mois 6 mois 9 mois 1 an
Parametres _ _ - ;
Pré Post P Pré Post P Pré Post P Pré Post P
Saturation
100.0 100.0 100.0 99.0 99.5 100.0 98.0 99.0
(%) * 0.3173 0.3173 0.3173
[100.0;100.0] | [99.0;100.0] [100.0 ;100.0] | [99.0;100.0] [98.5 ; 100.0] [99.5 ; 100.0] [98.0 ; 98.0] [99.0 ; 99.0]
Hemoglobine 106 106 106 106 10.4 105 107 105
0.5775 0.1088 0.2733 0.4652
(g/dl) [10.2;11.0] [10.2 ;11.0] [10.2;11.0] [10.4; 10.8] [10.2 ; 10.6] [10.4;11.3] [10.2;11.1] [10.2 ; 10.6]
Ldh
255.0 243.0 346.0 291.0 2755 325.0 266.0
(UIiL) 0.3173 * * *
[255.0 ;255.0] | [243.0;243.0] [345.0 ; 347.0] [291.0;291.0] | [253.3;297.8] [273.0;377.0] | [250.5;281.5]
Réticulocyte 113.0
384.0 160.0 188.0 155.2 140.5 260.0 1245
(G 0.0679 [100.0; 0.2850 0.7150 0.1088
[289.8;747.3] | [103.0;192.0] [161.0 ; 234.0] 170.0] [127.3;209.5] | [131.8;180.3] [151.0; 618.0] [89.3 ; 355.0]
Bilirubine
Totale 15.7 8.3 03173 12.1 448 01797 20.2 12.0 03173 6.5 417 03173
[9.6 ; 29.4] [8.1;8.4] [8.3;19.8] [27.4;62.1] [17.1;23.2] [6.8;25.9] [3.6;9.8] [31.9;51.6]
(umol/L)
Bilirubine
L 5.1 2.0 3.3 3.7 6.7 1.6 1.4 4.9
Conjuguée 0.3173 0.1797 0.3173 *
[1.8;8.4] [1.7;2.2] [2.3;4.4] [2.8;4.6] [6.7; 6.7] [1.2;6.7] [14;1.6] [3.4;6.3]
(hmol/L)

Figure 31 - Comparaison des parametres biologiques en période pré et post-chirurgie chez les enfants SC

*: non applicable (données insuffisantes)-- : données manquantes

Les données sont présentées sous forme de médiane [interquartiles] pré et post chirurgie puis p.




Pour la saturation en oxygeéne,les taux de saturation en oxygéne a 9 mois étaient plus élevés
apres la chirurgie (résultats non significatifs, p=0,31), ce résultat était conforté a 12 mois
(résultats non significatifs, p=0,31).
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Figure 32 - Variation de la saturation chez le SC

Concernant I’hémoglobine les taux étaient plus elevés en pré opératoire (a 1 an : résultats non

significatifs, p=0,46).

Pour les LDH, les statistiques n’ont pas pu étre réalisées en raison d’un manque de données
recueillies en pré opératoire pour cette variable.Les valeurs recueillies sont supérieures a la

norme.

Les taux de réticulocytes étaient plus bas aux quatre consultations post opératoires, la
différence était plus importante en post opératoire proche (résultats non significatifs, p=0,06 a

3 mois, p=0,28 a 6 mois, p=0,71 a 9 mois et p=0,10 a 1 an).
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Figure 33 - Variation des réticulocytes chez le SC
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Pour la bilirubine totale, les taux étaient plus bas a 3 mois post opératoire (résultats non
significatifs, p=0,31). Concernant la bilirubine conjuguée, les taux étaient plus bas & 3 mois

post opératoire (résultats non significatifs, p=0,31).
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DISCUSSION

Nous avons pu mettre en évidence et ce de fagon significative (p=0,018) que 1’indication
d’adéno-amygdalectomie était posée de facon plus fréquente chez les enfants SS que les
enfants SC.

Le nombre d’enfants opérés d’uneamygdalectomie en France chez ’enfant varie en fonction
des années : de 50 000 en 2008sur les données PMSI (31) & 35 000 en 2010 (23). Le nombre
de naissances en moyenne chaque année est stable a 750 000depuis 1’année 2000 (données
INSEE). Le taux approximatif d’enfants ayant bénéfici¢é d’amygdalectomie dans une
population de référence peut alors étre estimé a 4,6%. Ce résultat montre que ’enfant SS est
davantage candidat a une amygdalectomie que I’enfant non drépanocytaire (10% versus
4,6%). L’enfant SC présente un taux comparable aux enfants non drépanocytaires (5% vers
4,6%), il n’existe pas de données de la littérature faisant état de cet aspect. L’explication peut
étre donnée par un volume adeno-amygdalien plus important dans la population SS. Pour
conforter cette hypothése, ’envoi systématique en anatomopathologie avec une pesée des
piéces opératoires pourrait mettre en évidence un poids plus important des amygdales des

enfants SS par rapport a celles des enfants SC et des enfants non drépanocytaires.

L’age moyen de la chirurgie de notre population était de 7,2 ans et la médiane de 6,5 ans.La
population de cette série était plus agée que dans la littératureou 1’age est compris entre 3 et 6
ans (23). Cela peut étre expliqué par la volonté d’attendre 1’involution du tissu lymphoide
dans cette population a risque chirurgical et anesthésique.L’organisation d’un acte chirurgical
chez un enfant drépanocytaire doit nécessiter une prise en charge globale spécialisée et
coordonnée (pédiatre, chirurgien ORL pédiatrique et anesthésiste) afin de garantir la sécurité
de I’enfant. Le renforcement de ’équipe d’ORL en Guadeloupe par I’arrivée d’un chirurgien
en novembre 2000 a permis d’opérer des 2001 des enfants en attente de chirurgie parfois
depuis plusieurs mois. Ceci a probablement modifi¢é 1’dge de prise en charge de notre

population (age plus éleveé).

L’IMC des enfants de cette étudeétaitinférieur aux données de base. L’IMC chez ’enfant doit
étre reporté aux courbes de corpulence qui permettent de relier I'IMC et 1’age(ANNEXE

7).Aucun des enfants de I’étude n’était en surpoids et les enfants drépanocytaires ont
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plut6ttendance a présenter un retard staturo pondéral. Le surpoids ne participe donc pas a

I’apparition du SAHOS dans cette population.

Concernant les indications chirurgicales de notre série, la plupartétaitdes SAHOS comme
dans la littérature (18).L’indication chirurgicale a été portéepour trois enfantssur la répétition
des crises drépanocytaires. Il n’est pas établi clairement dans la littérature cette indication
specifique de I’amygdalectomie pour les patients atteints de drépanocytose. Cependant il est
recommandé de prendre en charge les facteurs favorisants les crises vaso-occlusives et
notamment 1’hypoxie chronique intermittente. La prise en charge de cette hypoxiepermet
d’éviter la survenue de priapismes intermittents, de syndromes thoraciques et de crises vaso-
occlusives(1). Concernant les trois enfants qui ont été opérés sur cette indication, deux enfants
n’ont pas nécessité d’hospitalisation dans I’année qui a suivi la chirurgic ORL. Ceci met en

évidence un probable effet positif de la chirurgie.

Le taux de saignement post opeératoire de notre serie étaitde 2,3%. En effet, unseul enfant a
présenté un saignement a 48h de la chirurgie et n’a pas nécessité de reprise chirurgicale. Ce
taux est comparable aux publications retrouvées. En 2006 selon I’HAS, les saignements
précoces surviennent dans environ 2% des cas (0,4 a 6,7%) et nécessitent une reprise
chirurgicale dans 0,5% des cas (0,1 a 0,7%)(23). Dans une étude de 2005, le taux de
saignement primaire post amygdalectomie était de 1,4%, avec notamment la mise en évidence
d’un saignement qui survenait le plus souvent dans les huit premieres heures (0,1% de risque
apres huit heures post opératoire)(32). Unautre travail a montré que le risque de saignement
post amygdalectomie était différent selon I’indication chirurgicale initiale. En effet, il était
mis en évidence une différence significative entre le risque de saignement suite a une
chirurgie pour un SAHOS que suite a une chirurgie pour des angines a répétition. Le risque
était de 4,9% versus 15,6% pour le groupe SAHOS(33).

Concernant la durée moyenne d’hospitalisation, elle est plus longue pour notre population(3,6
jours) que pour la population d’enfants non drépanocytaires (1,4 jours (23)). En effet, I’entrée
en hospitalisation de 1’enfant ne présentant pas de risque anesthésique et chirurgical est
habituellement effectuée la veille ou le matin de I’intervention et la sortie le lendemain de la
chirurgie. Cette hospitalisation plus longue pour les enfants drépanocytaires est facilement
expliquée par une période pré opératoire plus longue pour les modalités anesthésiques

(transfusions). Dans ce travail, il est mis en évidence une durée d’hospitalisation plus longue



79

chez les enfants SS que les enfants SC. Les patients SS ont une atteinte plus sévére de la
maladie avec un taux d’hémoglobine plus bas, ce qui sollicite un recours a des transfusions
pré opératoires plus fréquentes. L’activité ambulatoire de certaines chirurgies et notamment
de I’amygdalectomie est promueces derniéres années. En effet, I’ambulatoire peut étre réalisé
quand certains criteres sont remplis : critéeres médicaux (dge de ’enfant, score ASA, risque
respiratoire, absence de comorbidités et troubles de I’hémostase), critéres sociaux
(surveillance, moyen de locomotion et compréhension des parents) et criteres liés a la
structure d’accueil(31).Les enfants drépanocytaires ne peuvent bénéficier de cette prise en
charge en ambulatoire pour la chirurgie compte-tenu des risques anesthésiques, chirurgicaux
etde la nécessité d’une bonne prise en charge de la douleur associ¢e a une bonne hydratation.
Au cours des années, la prise en charge anesthésique des enfants s’est modifiée. En effet au
début des années 2000 les transfusions étaient réalisées avant la chirurgie sur la méme
hospitalisation ce qui allongeait la durée globale d’hospitalisation. Depuis plusieurs annees,
les enfants viennent en ambulatoire quelques jours avant la chirurgie pour bénéficier de
transfusions et sont de nouveau hospitalisés la wveille de la chirurgie. La durée
d’hospitalisation des enfants drépanocytaires pour une adéno-amygdalectomie se rapproche

donc maintenant de celle des enfants non drépanocytaires.

Dans cette serie, deux enfants ont présenté des crises douloureuses en post opératoire (I'un a
J2 et ’autre a J5) ayant nécessité une nouvelle hospitalisation : I'un avait été opéré en 2002 et
I’autre en 2011. La prise en charge de la période pré opératoire anesthésique a varié au cours
des années et notamment au cours de notre période d’étude. La prise en charge avant 2008
avec I’absence de recommandations sur la prévention des complications de la drépanocytose
peut expliquer la survenue de crise en post opératoire pour cet enfant opéré en 2002. En effet,
les recommandations ont permis d’établir un protocole pour la réalisation de transfusion de
concentrés érythrocytaires ou d’exsanguino-transfusion érythrocytaire en pré opératoire chez
le patient drépanocytaire. Pour I’enfant opéré en 2011 il n’est pas mis en évidence de facteur
déclenchant particulier, cet enfant avait cependant un taux d’hémoglobine de base bas a
6,5gr/dl.La prévention des crises vaso-occlusives post-opératoires repose sur la prise en
charge de: I’hypoxie par une oxygénothérapie adaptée, I’hypothermie par un réchauffement
de I’enfant, la déshydratation par des apports hydriques et la douleur par la prise d’antalgique
adapté. Les corticoides sont contre-indiqués en raison du risque important de déclenchement

d’une crise vaso-occlusive (29).
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Dans ce travail, seculement deux enfants (4,6%) ont bénéficié d’un examen
polysomnographique. L’accés a cet examen est difficile dans notre centre et cela explique son
absence chez la majorité des enfants de cette série.Cet examen est recommande par
I’ American Academy of SleepMedicinepour permettrele diagnostic certain de SAHOS mais
n’est pas obligatoire dans le bilan pré chirurgical d'un SAHOS. En pratique courante, il n’est
pas réalisé de manicre systématique chez 1’enfant avant une amygdalectomie mais seulement
si la clinique n’est pas concordante avec la symptomatologie.La polysomnographie chez
I’enfant drépanocytaire devrait €tre systématique avant la prise en charge chirurgicale en
raison des risques anesthésiques et chirurgicaux que représente ce geste. Enfin, la définition
du SAHOS comporte des signes cliniques rencontrés aussi chez le drépanocytaire en dehors
de tout SAHOS : I’énurésie secondaire ou une croissance insuffisante ; la polysmonographie

aiderait alors au diagnostic.

Il est mis en évidence dans la littérature que les enfants drépanocytaires ont un SAHOS plus
grave avec des désaturations nocturnes plus séveres (périodes de désaturations plus basses et
plus longues) et des hypercapnies plus fréquentes par rapport aux enfants non
drépanocytaires(34). En comparant les deux types de drépanocytose, il est mis en évidence
une différence significative entre les SAHOS des drépanocytaires SS et SC (p<0,01). En effet,
les drépanocytaires SS ont une saturation en oxygene plus basse et un temps de saturation
inférieur a 90% plus important que les drépanocytaires SC. Le taux d’IAH est amélioré ainsi
que le temps sous 90% de saturation en oxygene chez les enfants opérés d’une
amygdalectomie par rapport a ceux non opérés(35). La chirurgie dans le SAHOS de I’enfant
drépanocytaire permet une réduction du SAHOS avec une amélioration des résultats
polysomnographiques et de la qualité de vie de ’enfant (36). D’autres travaux ont confirmé
ces résultats.

Une étude réalisée sur 10 patients par une évaluation cognitive suivie d’une
polysomnographie nocturne retrouve une diminution de la saturation en oxygene et / ou une
augmentation des éveils du sommeil associée a une réduction des performances cognitives
chez I’enfant drépanocytaire(37).

Une autre étude a comparé les polysomnographies d’enfants drépanocytaires SS hospitalisés
pour des crises répétées et d’enfants drépanocytaires SS sans crise. Les résultats ne montraient

pas d’impact de la saturation en oxygéne pour predire le nombre de crises(38).
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Les désaturations en oxygene nocturnes (estimées inférieures a 90%) sont aussi en relation
avec la survenue de priapisme et cela a été mis en évidence dans la littérature. (39) La prise en
charge d’une hypoxie chronique intermittente fait partie des mesures préventives

recommandées par la Haute Autorité de Santé pour le priapisme intermittent.

Le SAHOS est aussi en lien avec I’énurésie. L’énurésie est plus fréquente chez I’enfant
drépanocytaire ou elle touche de 20 & 69% des enfants entre 5 et 18 ans(40).Elle est plus
fréquente dans la population pédiatrique drépanocytaire méme sans trouble respiratoire du
sommeil. Le SAHOS est connu pour étre un facteur de risque d’énurésie et il convient de
rechercher un SAHOS chez toutenfant présentant une énurésie méme en I’absence de
ronflement. Le traitement du SAHOS par 1’adéno-amygdalectomie va permettre de prendre en
charge en partie cette énurésie (41).La prise en charge de I’énurésie est un élement important
en raison del’altération de la qualité de vie et du retentissement psychosocial important qu’il

représente. Dans notre étude, les données concernant 1’énurésie n’ont pas été recherchées.

Enfin, de nombreux articles ont mis en évidence la relation entre le SAHOS et la survenue
d’accident vasculaire cérébral. La drépanocytose est la premiére maladie de I’enfant
pourvoyeuse d’accident vasculaire cérébral(1).Chez les enfants drépanocytaires, un taux de
saturation en oxygene bas (inférieur a 90%) dans le cadre d’un SAHOS représente un risque
significatif d’événements du systéeme nerveux central(42). L’hypothése avancée pour
expliquer cette relation serait une réduction du seuil d'infarctus dans des territoires cérébraux
avec des artéresdéja sténosées ou occluses :1’hypoxie chronique contribuerait alors a aggraver
les Iésions vasculaires et neuronales (42).

La survenue d’AVC chez les patients drépanocytaires et I’hypertrophie adéno-amygdalienne
ont tous les deux un pic d'incidence au méme age (6-7 ans) : une autre étude évoque le
SAHOS comme facteur important dans le développement d'AVC chez les enfants
drépanocytaires(43).

D’autres facteurs de risque d’accident vasculaire cérébral dans cette population ont été mis en
évidence : la présence d’AVC serait corrélée a la séverité de la maladie, drépanocytaire a un
taux éleve de globules blancs et a un taux bas en hématocrite. L’hypertrophie des amygdales
et végétations est elle aussi énoncée comme un facteur prédisposant au développement
d’accident vasculaire cérébral chez les patients drépanocytaires.Les désaturations en oxygene
sont corrélées a la vélocité transcranienne et représentent elles aussi un facteur de risque

d’accident vasculaire cérébral chez 1’enfant drépanocytaire SS(44).Dans notre étude, aucun
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signe d’AVC n’a été observé ni constaté durant les périodes d’évaluation chez les enfants

drépanocytaires opérés d’adéno-amygdalectomie.

Il est tres intéressant de remarquer que plusieurs particularités anatomiques de 1’enfant
drépanocytaire peuvent expliquer la présence d’un SAHOS : I’hypertrophie adéno-
amygdalienne, 1’hypoplasie mandibulaire et I’hypotonie musculaire.

L hypertrophie adéno-amygdalienne est plus importante chez le drépanocytaire et contribue a
I’obstruction dite mécanique des voies aériennes(15). Maddern(16) et Kamal (8)
expliquentcette augmentation du tissu lymphoide par plusieurs hypotheses: une hypertrophie
lymphoide compensatoire a I’asplénie, une hypertrophie lymphoide par hyperstimulation
(baisse de I’opsonisation des bactéries pathogenes) ou une hypertrophie lymphoide par
stimulation  des centres hématopoiétiques.Pour confirmer la premiere hypothés, une
comparaison histologique des piéces opératoires d’amygdalectomie d’un patient
drépanocytaire et d’un patient non drépanocytaire a la recherche d’une augmentation du

nombre de follicules lymhoides pourrait étre réalisée.

L’expérience de la consultation d’enfants drépanocytaires permet aussi de mettre en évidence
une hypoplasie mandibulaire qui pourrait favoriser la survenue du SAHOS. Cela est confirmé
par un travail qui a étudié la relation entre les variables morphometriques et les desaturations
nocturnes chez I’enfantdrépanocytaire. 11 a étémis en évidenceunecorrélationnégative entre la
désaturationen oxygene, la distance intermolairemaxillaire (r = -0.365, p = 0.001) et la
distance intermolairemandibulaire (r = -0.233, p = 0.037) (45).

Enfin,  concernantl’hypotoniemusculaire,I’étude  des  réponsesneuromusculaires  des
voiesaériennessupérieurespendant le sommeila mis en évidenceunehypotoniemusculaire qui
participerait a I’apparition du SAHOS.Les résultats ont montré des réflexes des voies
aériennes supérieures plus important dans le groupe contréle que dans le groupe
drépanocytaire. Une diminution des réflexes des voies aériennes supérieures
neuromusculaires entraine une augmentation de la collapsibilité des voies respiratoires
supérieures chez les enfants drépanocytaires et donc des difficultés a maintenir la perméabilité
des voies aériennes supérieures durant le sommeil. L’hypothése avancée pour expliquer ces
résultats serait une altération des réflexes supérieurs actifs des voies aériennes secondaire a la
présence d’une encéphalopathie vasculaire cérébrale passée inapercue chez ces enfants a

risque d’AVC (46).
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De plus,la iatrogénie avec la prescription de morphiniquecourante chez 1’enfant

drépanocytaire favorise la survenue du SAHOS.

Les variations biologiques constatées notamment sur I’hémoglobine en post-opératoire dans
cette étude pourraient s’expliquer par I’intervention chirurgicale et par son impact dans la
prise en charge du SAHOS. Dans notre étude, I’hémoglobine avait une tendance a étre plus
élevée en post opératoire a 1 an (p= 0,17) chez I’enfant SS et a 9 mois chez I’enfant SC
(p=0,27). D’autres hypothéses peuvent contribuer a modifier le taux d’hémoglobine : la
iatrogénie (prise en charge des carences, arrét decertains traitements), la modification du
volume de la rate ou les éventuelles transfusions.Une étude prospective comparant I’évolution
de I’hémoglobine d’enfants drépanocytaires opérés acelle d’enfants drépanocytaires non

opéres permettrait d’évaluer I’impact de la chirurgie sur I’hémoglobine.

La saturation en oxygene etait plus élevée a 9 mois et 12 mois post-opératoire (p=0,31 et
p=0,31) chez ’enfant SC. Un recueil répété de la saturation en oxygene,examen rapide et non
invasif, permet de dépister les enfants atteints d’hypoxie et ainsi de prévenir les complications

de la maladie par la prise en charge de ce facteur favorisant.

L’évolution des marqueurs de I’hémolyse a été étudiée dans ce travail. Les réticulocytes de la
population SS étaient plus bas a 1 an(p=0,36) commepour la population SC (p=0,1), sans que
’on ait mis en évidence une différence significative. Les LDH de la population SS ont baisséa
3 mois (p=0,10), les taux de bilirubine libre et conjuguée étaient abaissés a 3 mois (résultats
non significatifs). Un nombre de données manguantes lors du recueil peut expliquer 1’absence
de résultats significatifs.

L’interprétation des marqueurs de I’hémolyse pourrait étre la conséquence d’une variation de
I’hémolyse elle-méme ou de la modification de 1’état inflammatoire chronique.
L’amygdalectomie est un geste sur les tissus lymphoides qui pourrait engendrer une baisse de
I’inflammation chronique localement et donc perturber les marqueurs en dehors de toute
modification de ’hémolyse.

L’évaluation des autres protéines de 1’inflammation telles que la CRP par exemple pourrait

permettre d’aider a I’interprétation des résultats.
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Dans ce travail, les deux populations de SS et de SC ont été comparées. Une majorité
d’enfants SS a été pris en charge : leur taux d’hémoglobine était plus bas et ils étaient plus
jeunes au moment de la chirurgie. Le SAHOS est décrit plus sévére dans la population SS
notamment (35). Concernant les résultats statistiques de ce travail, une méme tendance dans
les deux groupes a retrouvé une augmentation du taux d’hémoglobine post chirurgicale (non

significative).

Enfin, la qualité de vie des enfants drépanocytaires est un élément important a prendre en
compte. En effet, il s’agit d’enfantsconsultant régulierement pour des controles systématiques
ou pour des urgences. La prise en charge des facteurs favorisant les crises drépanocytaires
notamment  1’hypoxiechronique intermittentepar  I’adéno-amygdalectomie,  pourrait
permettrede diminuer le nombre de complication de la maladie et donc de consultations et
d’hospitalisation en urgence. Le retentissement social et psychologique des multiples
passages a 1’hopital esta évaluer. Leur scolarisation doit parfois étre adaptée et certaines
activités physiques sont contre-indiquées en raison de la possible aggravation de ’hypoxie (la

natation par exemple).

L’amygdalectomie est une intervention douloureuse etla dysphagie post opératoire est
fréquente. Si cette dysphagiec n’est pas prise en charge correctementa domicile par les
antalgiques oraux, une nouvelle hospitalisation est alors nécessaire pour réinstaurer un
traitement antalgique et une hydratation en intraveineux. Dans ce travail,aucun enfant n’a été
ré-hospitalisé a cause des douleurs post opératoires. L’expérience de la douleur est différente
chez les enfants drépanocytaires. En effet, les nombreuses crises douloureuses qu’ils ont
vécues et leurs adaptations thérapeutiques ont entrainé un vécu de la douleur différent des
enfants non drépanocytaires.

La relation entre la douleur post-opératoire aprés amygdalectomie et 1’antibiothérapie a été
étudiée. Les antibiotiques ne semblent pas avoir d’effet sur la douleur post-opératoire mais
permettent un délai de retour a une alimentation normale et un retour a une activité normale
plus courte que les patients sans antibiothérapie(47).Les patients sous antibiotique ne
présentent pas de baisse de la douleur, ni de modification du taux d’hémorragie secondaire.
Or les enfants drépanocytaires ont une antibiothérapie préventive au long cours dans le cadre
de la drépanocytose (le plus souvent de la pénicilline V) et sont donc couverts lors de la
chirurgie. Les antibiotiques ont aussi un impact sur I’hyperthermie post opératoire qui est un

facteur favorisant de crise vaso-occlusive par le phénoméne de déshydratation. En effet, la
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proportion de patients atteints de fiévre en post opératoire d’amygdalectomie est plus faible
dans le groupe sous antibiotique versus groupe sans antibiotique (résultat significatif RR 0,63,
IC 95% 0,46 a 0,85 p=0,002)(48).Cependant d’autres travaux ont mis en évidence une
augmentation significative du taux de saignement post opératoire aprés amygdalectomie
nécessitant une reprise chirurgicale de 1,35% (IC 95% 0,57 & 2,14%) a 3,48% (IC 95% 1,85 a
5,10%) chez le patient ayant eu des antibiotiques(49).

L’avantage de ce travail est de présenter une série importante d’enfants drépanocytaires. En
Guadeloupe, les enfants sont dépistés des la naissance et sont suivis régulierement dans le
méme centre ce qui permet un recueil exhaustif des données. Une étude prospectiveet

multicentrique avec des données informatisées pourrait permettre de compléter ce travail.

De fagon générale certains aspects sont a prendre en compte des le plus jeune dge de I’enfant
drépanocytaire :

v’ Les signes cliniques du SAHOS doivent étre recherchés de facon systématique a
chaque consultation de suivi chez ces enfants a haut risquede crise vaso-occlusive.

v" L’indication d’une adéno-amygdalectomie doit étre portée et discutée en concertation
pluridisciplinaire (pédiatre drépanocytaire, ORL et anesthésiste) devant tout enfant
présentant un SAHOS et/ou des infections et/ou des crises vaso-occlusives a
répétition. Une attention toute particuliére doit étre apportée aux enfants SS.

v Unepolysomnographiepré-opératoire doit étre systématique avant une adéno-
amygdalectomie.

v' Une préparation anesthésique avec unepossible transfusion ou uneexsanguino-
transfusion est décidée par la pédiatre drépanocytaire et I’anesthésiste.

v" Une prise en charge médicamenteuse thérapeutique (antalgique, pas de corticoides et

pas d’antibiotique).

L’évaluation de ces enfants nous a permis de proposer un algorithme de prise en charge :
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Enfant S8 Enfant SC
| Signes diurmes et nocturnes
Polysomnographic Polysomnographie
Recherche SAHOS
SAHOS :unﬁrmé SAHOS n;n confirmé
Pl
Infecﬁun;;épétém \
CVOo &{;;pétitiun Surveillance

Indication d’adéno amygdalectomie,
discussion en RCP

L

Bilan pré opératoire: saturation, hémoglobine, marqueurs d’hémolyse
Préparation anesthésique en ambulatoire:

-transfusion -gxsanguino-transfusion
v
CHIRURGIE en chirurgie conventionnelle
W
Consignes post-opératoires:
-hydratation -antalgiques
-pas de corticoide -pas d’antibiotique

Bilan pré opératoire: saturation, hémoglobine, marqueurs d’hémolyse

Algorithme décisionnel de prise en charge de I’enfant drépanocytaire
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CONCLUSION

Ce travail a permis d’étudier I’intérét de 1’adéno-amygdalectomie chez les enfants
drépanocytaires. La réalisation de bilan biologique pré et post opératoire a tenté de mettre en
¢vidence I’influence de cette chirurgie sur la saturation en oxygene et le taux d’hémoglobine.
Les principaux résultats ont trouvé une tendance a une amélioration de 1’anémie avec un
retentissement sur la saturation.Cela est conforté par 1’évolution des marqueurs de I’hémolyse
(LDH, bilirubine) qui baissent plaidant pour une chute de I’hémolyse. La prise en charge de
I’hypoxie chronique intermittente par la chirurgie aurait donc une tendance a améliorer la
saturation en oxygene et le taux d’hémoglobine chez ces enfants. Les conséquences
bénéfiques de ces résultats sont nombreuses pour cette population, I’hypoxie chronique
intermittente étant impliquée dans la survenue d’AVC, de crise vaso-occlusive, de priapisme

et dans I’énurésie.

Une extension de ce travail a d’autres iles de la Caraibe (Martinique par exemple) pourrait
permettre d’avoir une population d’enfants plus importante et donc des résultats plus
significatifs. La réalisation d’un bilan biologique « type » et d’une polysomnographie en pré
et post opératoire renforceraient les résultats d’une étude ultérieure.

Un travail basé sur la qualité de vie des enfants drépanocytaires et de leurs parents avant et
aprés amygdalectomie pourrait étre intéressant. En effet, un questionnaire évaluant le
sommeil, Pactivité journaliere de I’enfant, la présence a 1’école et le nombre de visites
hospitaliéeres (suivi et urgences) en pré et post opératoire permettrait d’évaluer le
retentissement psychosocial de cette intervention. Enfin d’un point de vue économique, la
prise en charge de ’hypoxie chronique intermittente chez ces enfants pourrait éviter certaines

consultationset hospitalisations en urgence pour des crises vaso-occlusives.
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ANNEXE 1: Classification des syndromes drépanocytaires

1. Drépanocytose homozygote SS

2. Hb S associée a un autre mutant de la SC
chaine B-globine SD Punjad
SO Arab

3. Hb S associée a une fthalassémie

SBO thalassémie
SP+ thalassémie

Sof thalassémie

4. Hb S associée a une Hb thalassémique

SE
S Lepore

5. Hb S associée a une persistance héréditaire
de ’'Hb F

Mutations délétionnelles

Mutations non délétionnelles

6. Cas des mutants « S like » avec double

mutation b

AS Antilles, SS Antilles, CS Antilles
SC Harlem
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ANNEXE 2 : populations concernées par le dépistage ciblé
L’origine géographique des populations concernées par la drépanocytose (régions a risque)
sont :

-Départements frangais d’outre-mer : Antilles, Guyane, Réunion, Mayotte

-Tous les pays d’ Afrique subsaharienne et le Cap-Vert

- Amérique du Sud (Brésil), Noirs d’Amérique du Nord

-Inde, océan Indien, Madagascar, Ile Maurice, Comores

-Afrique du Nord : Algérie, Tunisie, Maroc

-Italie du Sud, Sicile, Gréce, Turquie

-Moyen-Orient : Liban, Syrie, Arabie saoudite, Yémen, Oman

Actuellement en métropole pour que le nouveau-ne soit testé :

1
2
3

4- S’il existe un doute pour les criteres 1, 2, 3.

Les deux parents doivent étre originaires d’une région a risque .

Un seul des deux si le deuxiéme n’est pas connu.

S’il existe des antécédents de syndrome drépanocytaire majeur dans la famille .



97

ANNEXE 3: Score d’Epworth

Assis en train de lire 0123
En train de regarder la télévision 0123
Assis, inactif dans un lieu public (théatre, réunion) 0123
Comme passager d'une voiture roulant sans arrét pendant une |0 1 2 3
heure

Allongé I'apres-midi lorsque les circonstances le permettent 0123
Etant assis en parlant avec quelqu'un 0123
Assis au calme aprés un repas sans alcool 0123
Dans une voiture arrétée quelques minutes dans un embouteillage [0 1 2 3

LEGENDE

0 ne somnolerait jamais

1 risque faible de somnoler
2 risque modéré de somnoler

3 risque éleve de somnoler

Le score s’étend de 0 a 24 et un score supérieur a 10 met en évidence une hyper somnolence
La somnolence est dite normale si score de 0 a 8, faible de 9 a 12, modeéré de 13 a 16 et severe

quand supérieur a 17.
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ANNEXE 4 : Exemple d’orthése d’avancée mandibulaire

ANNEXE 5 : Les normes des variables biologiques

Variables Normes
LDH 135-250 en UI/L
Bilirubine totale 3-10 en mgr/I
Bilirubine conjuguée 0-3 en mgr/I

ANNEXE 6: Normes de I’hémoglobine et des réticulocytes chez le

drépanocytaire
Type de drépanocytose SS SC
Hémoglobine (gr/dl) 6-10 10-12

Réticulocytes (10 9/1) 200-600 100-200
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personnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune discrimination selon leur état ou
leurs convictions.

Jinterviendrai pour les protéger si elles sont affaiblies, vulnérables ou menacées dans leur
intégrité ou dignité.

Méme sous la contrainte, je ne ferai usage de mes connaissances contre les lois de
I’humanité.
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NOM ET PRENOM : MOUCHON Emmanuelle

SUJET DE LA TEHSE : Intérét de I’adéno-amygdalectomie chez I’enfant drépanocytaire

THESE MEDECINE : Qualification : ORL-chirurgie cervico faciale

ANNEE : 2015

NUMERO D’IDENTIFICATION :N° 2015AGUY 0861

MOTS CLEFS : Drépanocytose, syndrome d’apnée hypopnée du sommeil, désaturation, adéno-
amygdalectomie

Introduction : La drépanocytose est une maladie génétique dépistée de maniére systématique en Guadeloupe
depuis 1989. Elle a une incidence de 1/304 naissance dans notre archipel. Cette pathologie se caractérise par la
formation d’une hémoglobine anormale, qui va se polymériser en milieu désoxygéné déformant ainsi les
globules rouges en faucille. Une des principales expressions de la maladie est la crise vaso-occlusive dont
I’hypoxie chronique intermittente est un facteur favorisant. Le syndrome d’apnée hypopnée obstructif du
sommeil (SAHOS) chez I’enfant entraine des hypoxies nocturnes. La prise en charge chirurgicale par 1’adéno-
amygdalectomie représente 1'une des solutions thérapeutiques adaptées. L’objectif de cette étude est d’étudier
I’intérét de I’adéno-amygdalectomie chez 1’enfant drépanocytaire.

Matériel et méthodes : Une étude rétrospective et monocentrique a été conduite de 2001 a 2014. Les enfants

drépanocytaires opérés d’une adéno-amygdalectomie au CHU de Guadeloupe ont été inclus. Les variables
biologiques telles que I’hémoglobine, les réticulocytes, les LDH, la bilirubine libre et conjuguée et la saturation
en oxygene ont été évaluées douze mois avant et aprés ’intervention. Le test statistique principal utilisé a été le
test de Wilcoxon sur données appariées.

Reésultats : Quarante-trois enfants (23 garcons et 20 filles) dont 32 drépanocytaire SS et 11 drépanocytaires SC
ont été inclus. La moyenne d’age de prise en charge des drépanocytaires SS était de 7 ans (3-17) et de 8,4 ans (4-
17) pour les drépanocytaires SC. Les indications chirurgicales étaient un SAHOS (79%, n=34), des angines a
répétition (14%, n=6) et la survenue de complications drépanocytaires (7%, n=3). Il a été mis en évidence une
différence significative en faveur d’un nombre d’enfants SS opérés sur la période étudiée plus important que
d’enfants SC (10% n=32 versus 4%, n=11, p= 0,018). Pour la population SS, le taux d’hémoglobine & 1 an aprés
la chirurgie était plus élevé (8gr/dl versus 7,9gr/dl, p= 0,17) et le nombre de réticulocytes était abaissé (261G/L
versus 32G/L, p=0,36). On a rapporté également une nette diminution des épisodes aigus liés a la maladie apres
I’intervention.

Conclusion: La prise en charge précoce et chirurgicale du SAHOS chez I’enfant drépanocytaire est
d’importance et permet de réduire 1’apparition des complications de la maladie. L’adéno-amygdalectomie traite
I’hypoxie chronique intermittente qui est un des facteurs principaux des crises vaso-occlusives. Notre étude nous

a permis de proposer un protocole de prise en charge de I’enfant drépanocytaire.
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