IOSR Journal of Nursing and Health Science (IOSR-JNHS)
e-ISSN: 2320-1959.p- ISSN: 2320-1940 Volume 10, Issue 1 Ser. | (Jan. — Feb. 2021), PP 37-40
www.iosrjournals.org

La drépanocytose : une cause rare d’hypertension portale
Sicklecelldisease: a rare cause of portal hypertension
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Résumé:

La drépanocytose affecte environ 100 000 personnes aux Etats-Unis selon « Center for Disease Control.Elle est
particulierementfréquente dans les populations d’origine antillaise, africaine et méditerranéenne. Les patients
atteints présentent un risque de thrombose élevépar rapport a la population générale. Nous rapportons ici un
cas de thrombose veineuse mésentérique inférieure, a [’origine d’une hypertension portale segmentaire, une
complication inhabituelle de cette hémoglobinopathie
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Abstract:

Sickle cell disease (SCD) affects about 100, 000 people in the US according to« Center for Disease Control ».It
is particularly frequent in populations of Caribbean, African and Mediterranean origin. SCD patients are at
high risk of thrombosis compared with the general population,

We report here a case of inferior mesenteric venous thrombosis which causes segmental portal hypertension, an
unusual complication of this hemoglobinopathy
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I.  Introduction

La drepanocytose est une hémoglobinopathie autosomique récessive caractérisée par une
polymérisation de I'némoglobine S (HbS) en raison des divers facteurs déclencheurs conduisant a une
insuffisance de déformabilité des érythrocytes, qui se logent dans les veinules post-capillaires. La
polymérisation des globules rouges, peut se produire en cas d’hypoxie tissulaire, d’acidose, une augmentation de
la viscosité, la déshydratation, et [I'hypothermie.Les récidives multiples de ce mécanisme
physiopathologiqueavec les autres processus biochimiques conduisent a des évenements thromboemboliques
des territoires vasculaires artério-veineuses

Il.  Observation

11 s’agit d’une jeune fille 4gée de 17 ans, issue d’un mariage consanguin de 2éme degré, suivie depuis
1’age de 2 ans pour une drépanocytose sous transfusion itérative au besoin et acide folique, n’ayant jamais eu de
crise vaso-occlusives ou de douleurs abdominales.Admise en consultation pour prise en charge d’un syndrome
rectal qui remonte a 3 ans fait d’épreintes, ténesmes, et faux besoins devenant de plus en plus fréquent, nocturne
et diurne, associé a un icteére avec des urines et selles normocolorés qui remonte a 1’enfance, sans douleurs
abdominales, sans vomissements, évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I’état
général.L’examen clinique trouvait une patiente stable sur le plan hémodynamique et respiratoire, apyrétique, on
notaitune péleurcutanéomuqueuse avec un ictére conjonctival,l’examen abdominal était sans particularités
notamment 1’abdomen était souple, pas de sensibiliténi défense, pas d’hépato-splénomégalie. Le toucher rectal
avait objectivé des selles normo-colorées, pas de sang au doigtier.Sur le plan biologique elle avait une anémie
hypochrome microcytaire & 7,4 g/dl (VGM :79,3 fl, CCMH : 34,4 g/dl). Lesleucocytes et les plaquettes étaient
correctes, le bilan d’hémostase était normal avec un taux de Prothrombine de 78%, I’INR: 1,3.La CRP & 1 mg/I,
le bilan d’hémolyse est revenu perturbé: la bilirubine totale était augmentée a prédominance non conjuguée,
BT:45, BNC : 37, I’Haptoglobine effondrée a0 g/l, le Lactate déshydrogénase élevé a 686 Ul/l.sur le bilan
hépatique, on notaitune légére cytolyse hépatique, les phosphatases alcalines et gamma-glutamyl transférase
sont correctes. La copro-parasitologie des selles était négative.La patiente avait bénéficié d’un examen
proctologique ayant montré des hémorroides internes stade 2, trés congestifs comblant la lumiére, la progression
jusqu’a 15 cm de la marge anale a montré une muqueuse d’aspect bleuté saignant facilement au contact. Un
angio-scanner abdominal a été réalisé objectivant une thrombose de la veine mésentérique inférieure, un
épaississement de la paroirectale arrivantjusqu'a I'angle colique gauche avec un cavernome porte et des signes
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d'hypertension portale a savoir des dérivations veineuses péri-portales et coelio-mésentériques, avec des varices
calcifiées au niveau du rectum, et une rate calcifiée(figl-2).On a complété par une coloscopie qui a montré une
muqueuse érythémateuse congestive jusqu’a 25cm de la marge anale, avec présence au-dela de grosses varices
coliques circonférentiels, 1’examen estarrété vu le risque de saignement(FIG 3). La fibroscopie
cesogastroduodénalea la recherche des varices cesophagiennes était réalisée et revenue sans anomalies.A la
lumiere des résultats biologiques, endoscopiques et radiologiques, le diagnostic d’une hypertension portale sur
cavernome porte avec thrombose de la veine mésentérique inférieure a été retenu.La patiente était mise sous
anticoagulation curative a base d’héparine de bas poids moléculaire convertie en anti vitamine K avec un
objectif d’INR entre 2 et 3. L’évolution a été marquée par une bonne amélioration clinique.

I11.  Discussion

Les patients drépanocytaires présentent un risque de thrombose multiplié par quatre a 100 par rapport a
la population générale, I’incidence cumulée est de 17,4%, bien que les mécanismes et les facteurs de risque ne
soient pas clairement identifiés[1].La thrombose est de plus en plus reconnue comme une complication
sévereentrainant une morbidité et mortalité précoces importantes [2—4]

Plusieurs facteurs de risque généraux et spécifiques de la drépanocytose sont susceptibles d’étre
associés au risque thrombotique[5], parmi eux ont été identifiés : I’hospitalisation fréquente, le tabagisme, la
mise en place de cathéter veineux central, la grossesse, et 1’insuffisance rénale,d’autres spécifiques tels que le
traitement a I'hydroxyurée[6,7],le génotype thalassémie Hb SS / Sb0, le pourcentage faible d’Hb F, un taux de
transaminases ASAT (UI/L)élevé, une hyperleucocytose et polyglobulie) [3,8,9]

La variation génétique peut également contribuer au risque de thrombose [10].L'état
d’hypercoagulabilité peut étre d a I’altération de la composante phospholipidique membranaire normale et
donc I'exposition a la phosphatidyl-sérine présente en quantité anormalement élevée a la surface extérieure des
membranes des globules rouges intervenant dans 1’adhérence intercellulaire et a I’endothélium vasculaire, ainsi
a une augmentation de I'expression du facteur tissulaire libre et fixe sur les cellules endothéliales, la déplétion
des protéines C et S, I’augmentation des complexes de la thrombine, 1’antithrombine et de la prothrombine, la
dysfonction endothéliale causée par des monocytes, 1’athérogénéseet 1’activation chronique des plaquettes [11-
13].Un bilan de thrombophilie contribue a la prise en charge précise du patient.L’accident vasculaire cérébral est
I’événement thrombotique artériel le plus courant dans la drépanocytose avec un &ge médian proche de 30 ans,
dont le risque cumulatif a vie est de 30% et le taux de récidive est de 24% [14,15].L’incidence d’un événement
de thrombose veineuse était de 5,2 événements / 1 000 personnes, Le risque cumulatif rapporté de
thromboembolie veineuse (TEV) varie de 2,9% chez les enfants a 25,0% chez les adultes[13,16]. L'age médian
des patientsayant développé un événement thrombotique estsupérieur a ceux qui n'ont pas eu d'événement
thrombotique, pouvant conduire a un biais de sélection.En outre, le taux de récidive, est pres de 25%, avec un
délai médian de 1,8 an. Des antécédents de TEV ont été associés a une augmentation de 3 a 4 fois la mortalité
chez les adultes atteints de drépanocytose[2,3]. Bien que le risque de thrombose veineuse soit double chez les
Afro-Américains. Peu d’études ont montré 1'association de la drépanocytose a la thrombose veineuse profondeet
I’embolie pulmonaire (EP) [13,17], le risque d’embolie pulmonaire (sans TVP) est multiplié par 4, tandis que le
risque de TVP (sans EP) n'a pas été significativement augmenté[13].A notre connaissance, un seul cas de
thrombose de la veine mésentérique supérieure a été rapporté chez un patient indien dans la littérature[18].11 est
important de noter qu'il existe un manque de données nécessaires pour indiquer un traitement préventif de
thromboses chez ces personnes.

IV.  Conclusion :
La drépanocytose est 1’'une des hémoglobinopathies héréditaires les plus répandues a I'échelle mondiale.
La complication thromboembolique touche préférentiellement le secteur artériel, cependant les embolies
pulmonaires et les thromboses veineuses profondes sont les 2 territoires veineux les plus touchés.
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Figures :

Figure 2 : coupe scannographigue montrant une rate calcifiée
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Figure 3 : image des grosses varices coliques objectivées a la rectosigmoidoscopie
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