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DREPANOCYTOSE : COMPLICATIONS
ORTHOPEDIQUES

Pierre Mary

Introduction

La drépanocytose touche environ 50 millions de personnes dans le monde. Les atteintes ostéo-
articulaires sont les plus fréquentes : 80% des sujets atteints en souffrent.

Au plus jeune age (entre 6 mois et 2 ans), est décrit le syndrome pied-main. Par la suite, ce
sont les crises vaso-occlusives et les infections qui occupent le devant de la sceéne. Le
probléme du diagnostic différentiel entre ces deux manifestations reste mal résolu. Dans le
méme temps, ce sont les ostéonécroses (surtout au niveau de 1’extrémité supérieure du fémur
et de I’humérus) qui handicapent 1’enfant et 1’adolescent et laisseront des séquelles parfois
majeurs pour la vie adulte. Toutes ces pathologies doivent €tre traitées au mieux. Les progres
dans la prise en charge de la maladie drépanocytaire doivent nous rendre plus exigeant sur la
qualité de vie de ces futurs adultes, ce d’autant que ces traitements nous autorisent a réaliser,
spécialement dans le cadre des ostéonécroses, des interventions chirurgicales conservatrices
plus ambitieuses, avec des résultats encourageants.

Les crises vaso-occlusives

Le syndrome pied main était avant le dépistage systématique, le mode de révélation le plus
fréquent de la drépanocytose. Il touche les enfants entre 6 mois et 2 ans. Avant cet age, les
crises vaso-occlusives sont exceptionnelles, le nourrisson étant protégé par son taux élevé en
hémoglobine feetale. Au de 1a de 2 ans, les os longs de la main et du pied ( métacarpiens et
métatarsiens) ne participent plus a 1’érythropoi¢se (absence de moelle rouge), ce qui explique
qu’il n’y ait plus de crises vaso-occlusives au niveau de ces os passé cet age. Il se manifeste
par des douleurs associées a une tuméfaction importante et inflammatoire diffuse a plusieurs
métacarpiens ou métatarsiens. S’y associe parfois de la fievre. La radiographie initialement
est normale. Par la suite apparaissent des appositions périostées, réaction du périoste qui tend
a remplacer I’os nécrosé. Ce type d’atteinte ne laisse pas de séquelle, et pose peu de probleme
diagnostic. C’est par contre un élément de gravité pour la suite lorsque le syndrome pied main
se produit avant 1’age de un an.

Les crises vaso-occlusives représentent la manifestation ostéo-articulaire la plus fréquente de
la drépanocytose. Elles touchent préférentiellement les os longs (fémur, humérus...). Elles
surviennent parfois aussi au niveau des vertebres, des cotes (avec des risques d’aggravation
d’un état respiratoire parfois précaire), des os du crane (diagnostic différentiel difficile avec
un accident ischémique cérébral).

Ces crises vaso-occlusives sont dues a des blocages au niveau de la microcirculation. Elles se
produisent treés logiquement la ou les vaisseaux sont de petit calibre et la vascularisation de
type terminal. Les réseaux anastomotiques présents au niveau de la diaphyse protegent
partiellement cette zone de I’os au moins au début de 1’évolution de la maladie (la répétition
des thromboses modifiant au fur et a mesure le mode de vascularisation).

Les crises sont favorisées par de nombreux facteurs : immobilité prolongée, effort physique,
changement brutal de température, fievre, déshydratation. Elles se manifestent par des
douleurs tres violentes, empéchant toute mobilisation, parfois précédées d’un malaise. Une
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hyperthermie est souvent associée. Localement, le segment atteint est sensible a la palpation
chaud, inflammatoire. Au niveau de D’articulation proche, un épanchement réactionnel est
possible. Il ne doit pas étre confondu avec une arthrite bactérienne, ce d’autant que celles-ci
sont rares dans le cadre de la drépanocytose.

Le traitement fait appel aux antalgiques ; I’importance des douleurs impose souvent d’avoir
recours a des antalgiques puissants de type morphinique. L’enfant est réhydraté soi oralement
soit par voie parentérale. La zone douloureuse est immobilisée et réchauffée. Il ne faut pas
oublier a ce sujet que la dessiccation d’une attelle platrée refroidie le segment immobilisé.
Utiliser les résines synthétiques parait plus judicieux.

Les infections ostéo-articulaires sont pratiquement toujours de véritables ostéomyélites. Les
arthrites septiques vraies sont rares. Elles surviennent trés souvent au niveau de segments
osseux qui ont été le siege de multiples crises vaso-occlusives. Le tableau clinique est
sensiblement le méme que celui des crises vaso-occlusives. La fievre est théoriquement plus
importante. Le bilan biologique montre un syndrome inflammatoire. La radiographie est
normale au moins durant les premiers jours. Rapidement, apparait un épanchement sous
périosté responsable d’un décollement périosté, visible a 1’échographie (figure n°1). Devant
un tel tableau, tous les prélévements possibles a visée bactériologique doivent étre faits :
hémocultures, ponction d’un épanchement articulaire, d’un abces sous périosté. En plus du
traitement antalgique et de I’'immobilisation, une bi-antibiothérapie intraveineuse probabiliste
est débutée associant par exemple céfotaxime ou ceftriaxone a de la fosfomycine pendant 10
jours, relayée par une antibiothérapie orale. Les germes les plus fréquemment rencontrés sont
les salmonelles non typhiques, les staphylocoques, les pneumocoques. En I’absence de
traitement, 1’os va étre totalement envahi par la pullulation microbienne. Selon ces capacités a
se défendre, I’ostéomyélite s’aggrave aboutissant a une pandiaphysite, ou va se limiter et se
chroniciser (figure n°2). En cas de pandiaphysite, une trépanation et un nettoyage-drainage
chirurgical est indispensable, afin d’évacuer le pu présent dans le fit diaphysaire. Lors de
I’évolution chronique, des séquestres, fragments osseux morts et infectés vont persister, et se
réveiller a la moindre agression, imposant alors une excision chirurgicale.

Infection ostéo-articulaire ou crise vaso-occlusive ?

Cette question est loin d’étre résolue. Elle reste néanmoins tres fréquente, et pose beaucoup de

probleémes. Deux faits sont essentiels et guident le schéma que nous proposons :

- les crises vaso-occlusives sont beaucoup plus fréquentes que les infections (incidence
de 2 pour 100 patients-années d’apres un travail du groupe francais d’étude de la
drépanocytose).

- Les infections surviennent pratiquement toujours soit dans les suites d’une crise vaso-
occlusive, soit sur un segment osseux qui a déja été le siege de plusieurs crises
aboutissant a une mauvaise vascularisation osseuse.

Pour pouvoir faire la différence entre les crises vaso-occlusives et les infections, la biologie

n’est d’aucun secours. L impression clinique est bien meilleure, mais dépend beaucoup de

I’expérience.

A la lumiere de ces éléments, nous proposons le schéma suivant (figure n°3) :

- Prise en charge médicale initiale, comme si il s’agissait d’une crise vaso-occlusive.

- Si aprés un traitement bien conduit (antalgiques, réhydratation, immobilisation), la
symptomatologie ne s’est pas nettement améliorée, prescription d’une radiographie
afin de juger de I’état de I’os, et d’une échographie a la recherche d’un abces sous
périosté.
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- Réalisation de prélevements a visée bactériologique habituels (hémocultures, 1ésions
cutanées...) et spécialisés : prélevements au bloc opératoire par le chirurgien au niveau
d’un épanchement articulaire, d’un abces sous périosté, ponction osseuse directe.

- Mise en route d’une bi-antibiothérapie seulement une fois que tous les préleévements
ont été faits.

Ce schéma impose une collaboration étroite entre pédiatres et orthopédistes. Il a I’avantage
d’éviter de voir évoluer une ostéomyélite, et de ne pas rendre « chirurgicale » toute douleur
osseuse chez le drépanocytaire. Enfin, il limite le risque de traiter une véritable ostéomyélite
par une antibiothérapie inadaptée et de voir apparaitre les complications mentionnées ci-
dessus (pandiaphysite — chronicisation).

Les manifestations chroniques

La répétition des crises vaso-occlusives ou leur intensité en des endroits fragiles sur le plan
vasculaire aboutit a des zones de nécrose dont le retentissement est tres variable selon la
localisation.

Au niveau du rachis, les vertebres sont trés souvent touchées par les crises vaso-occlusives.
Leur répétition fait que la zone centrale du corps vertébral, qui est moins bien vascularisée,

va moins bien croitre que la périphérie car a ce niveau les anastomoses sont nombreuses. Ceci
va aboutir a la vertebre en H (figure n°4), qui peut se déformer, et étre a 1’origine d’une
cyphose loco-régionale.

Au niveau de Iextrémité supérieure de I’humérus, les infarctus osseux sont fréquents. La
téte humérale est alors déformée, parfois douloureuse (figure n°5). En pratique, cela ne pose
pas de probléme chez 1’adolescent et 1’adulte jeune, méme si parfois les images radiologiques
sont impressionnantes. L’épaule n’étant pas une articulation portante, les contraintes y sont
assez faibles, expliquant la bonne tolérance a long terme de défauts anatomiques majeurs.

Le probléme est tout autre au niveau de la téte fémorale. Les accidents vasculaires y sont
tres fréquents. De plus la vascularisation y est de type terminale, c'est-a-dire comme les
branche d’un arbre, sans anastomose. Cette ostéonécrose touche approximativement un
drépanocytaire sur dix, dont la moitié aura une atteinte bilatérale ce qui complique
singulierement la prise en charge. Jusqu’a ces dernicres années, le pronostic de ces
ostéonécroses était trés sombre, et méme si la situation reste grave dans la majorité des cas,
les progres médicaux concernant la prise en charge de D’enfant drépanocytaire et
I’amélioration des possibilités d’imagerie, nous autorise a plus d’audace chirurgicale. En
effet, lorsqu’on opérait une ostéonécrose de hanche, le résultat immédiat était souvent
satisfaisant, mais le pronostic a long terme était mauvais, car de nouveaux accidents
ischémiques survenaient et rendaient inopérant la correction chirurgicale.

Toute boiterie, toute douleur de hanche chez un enfant drépanocytaire impose de réaliser un
examen clinique des hanches, a la recherche d’une limitation de la mobilité surtout présente
en abduction et en rotation interne. Dans un premier temps, une radiographie du bassin de
face et un profil des deux hanches est demandé.

Cet examen est essentiel et va permettre de faire le diagnostic de 1’ostéonécrose, d’en
apprécier de maniere assez précise 1’étendue. Lors du suivi, elle montrera la déformation de
I’épiphyse fémorale lorsque la zone nécrosée s’affaisse sous la pression.

L’IRM est aussi un examen tres intéressant dans ce contexte, car elle donne tres précocement
et précisément une idée de I’étendue et de la localisation de la zone nécrosée (figure n°6). Elle
objective I’existence d’une zone inflammatoire autour de la nécrose. Lors de I’évolution de la
nécrose, elle montre parfois que certains territoires se revascularisent, ce d’autant plus
facilement que l’enfant est jeune, n’a pas fait de nouvel accident vasculaire, et qu’un
traitement adapté a été fait.
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Le traitement de I’ostéonécrose de hanche chez I’enfant drépanocytaire n’est pas codifié, et la
littérature purement pédiatrique est assez pauvre en la matiere. Assimiler cette pathologie a
celle de I’adulte est une erreur, car chez I’enfant, il existe de véritables possibilités de
revascularisation et de réparation de la zone nécrosée, ce qui n’est pas le cas chez 1’adulte.
Ceci, associé aux jeunes ages de nos patients et a leur souhait d’étre actif, nous incite a
proposer des traitements conservateurs, au moins pour retarder au maximum |’heure de la
prothese de hanche. Rappelons a ce sujet, que les complications apreés mise en place d’une
prothése de hanche chez 1’adulte drépanocytaire sont beaucoup plus fréquentes que dans la
plupart des autres indications.

Que faire alors lors de la découverte d’une ostéonécrose de hanche chez un enfant
drépanocytaire ? Tout d’abord le mettre en décharge avec des cannes béquilles et sans appuli,
pendant toute la période douloureuse. Cette mesure est poursuivie tant que la hanche reste
raide cliniquement. Par la suite, la remise en charge se fait de maniere progressive, en
expliquant bien que la récidive de la douleur doit inciter a la modération. Il nous ne semble
pas possible de proposer des décharges avec 1’'idée d’empécher 1’éventuelle déformation de
I’épiphyse fémorale, car cette reconstruction, si elle se produit, va prendre de nombreux mois.
Une consultation avec un orthopédiste pédiatre est indispensable. Son travail va consister avec
I’aide des radiographies et de 'IRM, a estimer I’importance de la localisation et son étendue.
Plusieurs cas sont possibles :

- la nécrose est limitée, centrale, et le pourtour sain la protege durant la période ou elle
tente de se réparer (figure n°7-A).

- La nécrose est tres étendue, et couvre I’ensemble du noyau épiphysaire. La téte va
immanquablement se déformer, sans qu’on puisse réellement agir.

- La nécrose n’atteint qu'une partie de 1’épiphyse, mais la zone saine ne la protege
pas(figure n°7-B). L’épiphyse fémorale supérieure est parfois encore bien ronde ; dans
d’autres cas, elle est déja déformée. Le chirurgien peut alors agir aprés en avoir
discuté avec I’enfant, la famille et le pédiatre en proposant une intervention dont le but
sera de remettre en charge les zones saines et de diminuer les contraintes sur les zones
atteintes, par une ostéotomie fémorale, ou pelvienne, ou associant les deux. Pour
pouvoir étre réalisées, ces interventions nécessitent que la hanche soit bien souple et
puisse se recentrer ; une période de traction pré-opératoire est parfois indispensable.
Les résultats de ces traitements sont encourageants. Ils nous ont permis de voir dans
certains cas se réhabiter la zone nécrosée, et la téte se remodeler (figure n°8). Dans
d’autres cas, ce remodelage et cette réparation n’ont pas eu lieu, mais le changement
de la répartition des contraintes a rendue la hanche indolore, et plus mobile. Le
moment de la mise en place de la prothese totale de hanche est alors retardé.

Pour un dépistage de I’ostéonécrose de hanche chez I’enfant drépanocytaire ?

- faire une radiographie du bassin lors de la prise en charge initiale de tout enfant
drépanocytaire, de maniere a avoir une idée précise de 1’état de la hanche initialement.

- Interroger a chaque consultation 1’enfant sur une éventuelle douleur de hanche

- En cas de crise douloureuse localisée a la hanche, faire une radiographie des hanches
de face et de profil (essentiellement pour éliminer une autre pathologie), et une IRM si
le diagnostic de nécrose se confirme.

- Toute nécrose constituée et authentifiée par ces examens doit €tre suivie par un
orthopédiste pédiatre. Ce suivi se fait essentiellement sur la radiographie pour
I’instant, car les traitements qui ont fait leurs preuves chez 1’enfant, sont ceux qui sont
a réaliser lorsque 1’épiphyse fémorale se déforme. Les ostéotomies de fémur et/ou de
bassin ont alors pour but de rétablir une meilleure congruence articulaire. Le méme
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type de traitement peut parfois étre proposé avant que la téte ne se déforme, si cette
évolution spontanée parait inéluctable.

Conclusions

La drépanocytose est une maladie qui a des manifestations orthopédiques variées : syndrome
pied main chez les enfants de moins de deux ans, crises vaso-occlusives, infections ostéo-
articulaires, ostéonécroses au niveau de la hanche, de 1’épaule, du rachis. Si certaines
situations sont bien codifiées, comme par exemple, la prise en charge de la crises vaso-
occlusive, d’autres ne sont pas vraiment résolues : le diagnostic différentiel entre une crise
vaso-occlusive et une ostémyélite reste difficile, le traitement de la nécrose de 1’épiphyse
fémorale supérieure n’est pas bien codifié, ni dans sa prise en charge chirurgicale, ni dans son
accompagnement médical. Nous avons tenté de donner des guides de réflexion pour ces
questions difficiles. Elles restent ouvertes a la discussion, a 1’échange entre les différents
intervenant médicaux (médecins, chirurgiens anesthésistes, radiologues) qui prennent en
charge ces enfants.

Pour en savoir plus

- La drépanocytose
Girot R, Bégué P, Galactéros F
Editions John Libbey, Eurotext, Paris 2003

- Prise en charge de la drépanocytose chez 1’enfant et I’adolescent
Recommandations pour la pratique clinique
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Septembre 2005
Téléchargeable sur le site de ’HAS
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Figure n
Echographie : Mise en évidence d’un abces sous périosté
lors d’une ostéomyélite du tibia
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Figure n2 : Ostéomyélite chronique touchant I'ense mble de I'os.
Notez également l'atteinte du cartilage de croissance
de I'extrémité inférieure du tibia.









130

Figure n5 : Ostéonécrose de la téte humérale
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Figure nG : ostéonécrose bilatérale : aspect radio graphique et IRM
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Pilier exterhe

Figure n7

A : Nécrose centrale avec pilier externe couvert et protégeant la zone de nécrose
B : Nécrose subtotale : le pilier externe n’est plus couvert par le cotyle.

Le risque de déformation de la téte fémorale est majeur
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Figure n8 :
Bonne congruence articulaire et amélioration de la trophicité de la téte fémorale,
un an apres une ostéotomie de bassin. Il s’agit de la hanche droite de la figure nG



