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Introduction Introduction 

Définition de la thalassémie
Pathophysiologie
Implications anesthésiques
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DDééfinitionfinition

Groupe d’anémies héréditaires
Délétion ou mutation des gènes qui 
contrôlent la production des chaînes de 
globine
Anémie hémolytique
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PathophysiologiePathophysiologie

Hémoglobine adulte formée de 2 chaînes α
et 2 chaînes β
Si la chaîne alpha est manquante →alpha-
thalassémie
Si la chaîne bêta est manquante → bêta-
thalassémie
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AlphaAlpha--thalassthalasséémiemie

4 gènes pour la chaîne alpha
4 variantes possibles
1 gène manquant → porteur 
asymptomatique ( anémie microcytaire)
2 gènes manquants  trait d’alpha-
thalassémie (anémie microcytaire) 
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Alpha Alpha ––thalassthalasséémie (suite)mie (suite)

3 gènes manquants
Maladie d’Hémoglobine H
Hémoglobine H = 4 chaînes β
Courbe de dissociation d’O2 → gauche
Inutile pour le transport d’O2
Hémoglobine H forme un précipité→ la 
survie des GR est diminuée

l’i f ti l édi t
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Maladie dMaladie d’’HbHb HH

Symptomatique dès la naissance
Anémie et ictère
Hydrops fétalis
Mauvaise production d’HbF (α2β2)
Hépatosplénomégalie
↑LDH
Cholelithiasis
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HbHHbH

Comme β-thalassémie intermédia
Splenectomie
Transfusion
Surcharge de fer
Le proceessus hémolytique aggravé par 
l’infection ou les médicaments oxidants
e.g. sulfas et antimalariques
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AlphaAlpha--thalassthalasséémie mie 

4 gènes défectueux
Absence totale de chaîne alpha
Incompatible avec la vie
Hb F qui commence à être produit après la 
8ième semaine de gestation est composée de 
2 chaînes α et 2 chaînes γ
Hb Barts composé de 4 chaînes γ
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AlphaAlpha--thalassthalasséémiemie

Courbe de dissociation d’O2 → gauche
Aucun O2  est livré aux tissus
Ischémie
Défaillance cardiaque de haut débit
Mort-in-utéro 2ième ou 3ième trimestre
Mères sont à risque pour polyhydramnios   
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TraitementTraitement

Trait d’alpha-thalassémie
Rien de spécifique 
Éviter fer inapproprié
Consultation génétique
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Traitement Hb HTraitement Hb H

Comme bêta- thalassémie
Peut avoir besoin des transfusions 
chroniques
Supplément d’acide folique
Chélation de fer si signes de toxicité
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Hydrops Hydrops fféétalistalis: Hb Barts: Hb Barts

Avortement thérapeutique
Consultation génétique
Amniocentèse ou Bx chorionique pour 
grossesse ultérieure
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BetaBeta--thalassthalasséémiemie

Production défectueuse de la chaîne β
Plus que 200 mutations différentes
Production des chaînes α en excès 
Chaînes α très instables 
Forment précipités dans GR
Plus il y d’excès de chaîne α plus que 
l’anémie est sévère 
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BetaBeta--thalassthalasséémie  3 formesmie  3 formes

Thalassémie mineure
Thalassémie intermédiaire
Thalassémie majeure
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ThalassThalasséémie mineuremie mineure

Hétérozygote: une chaîne β normale
Anémie microcytaire, hypochrome
Éviter Dx d’anémie ferriprive
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ΒΒ-- thalassthalasséémie mie intermediaintermedia

Plus malades que thalassémie mineure
Plusieurs génotypes
Produisent un peu de β globine
Besoins transfusionnels diminués
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BetaBeta--thalassthalasséémie : Anmie : Anéémie de mie de 
CooleyCooley

Sans Rx :80% meurent avant l’âge de 5 
ans
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AnAnéémie de Cooleymie de Cooley

NN est d’apparence normal à la naissance
Quand la production de Hb F chute
Deuxième 6 mois de vie
Pâle, irritable
Retard staturo-pondérale
Hépato-splénomégalie
Ictère
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ββ-- thal :Maladie thal :Maladie multimulti--systsystéémiquemique

Érythropoièse extra-médullaire
Déformation squeletique
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ΒΒ--thalassthalasséémiemie

Faciès  particulier
Hypertélorisme
Aplatissement de la base du nez
Avancée du rebord maxillaire et de la lèvre 
supérieure
Élargissement des os malaires
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ΒΒ thalthal

Expansion de la mœlle de la crâne
RX caractéristiques
Striations en poil de brosse
Ostéopenie et fractures pathologiques
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ΒΒ--thalassthalasséémie et le foiemie et le foie
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BetaBeta--thalassthalasséémiemie et le foieet le foie

Hépatomégalie 2° à la destruction des GR
Érythropoïèse dans l’organe
Diminuée si transfusion régulière
Cirrhose 2° surcharge en fer
Absence de transfusion; l’absorption du fer
par l’intestin est augmentée
Hépatite B et C sont fréquentes
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ΒΒ--thalassthalasséémie et le foiemie et le foie

Hyperbilirubinémie est universelle
Hypoalbuminémie
Troubles de coagulation
Cholélithiase ⅔ ont multiples pierres 
calcifiés à l’age de 15 ans

03/10/2006
28

ΒΒ--thalassthalasséémie et la ratemie et la rate

Splénomégalie apparaît tôt
Destruction des GR
L’hématopoïèse extra-médullaire
Hypersplénisme peut ↑ besoin 
transfusionnel
Thrombocytopénie
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ΒΒ--thalassthalasséémie et la ratemie et la rate

Même sans avoir une splénectome
Plus susceptible aux infections
Surdosage en fer
Engorgement des cellules réticulo-
endothéliales
Vaccin contre Strep. Pneumoniae
Post-splénectomie risque de thrombose ↑
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ΒΒ--thalassthalasséémie et le rein mie et le rein 

Un autre site d’érythropoïèse
Urine toujours foncée (bile)
Hyperuricémie → néphropathie de goutte 
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ΒΒ--thalassthalasséémie et le systmie et le systèème me 
endocriniendocrinièènn

Retard de croissance
Corrigé partiellement par transfusions 
réguliers
Fer toxique à la glande pituitaire
Puberté est retardée
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ΒΒ--thalassthalasséémie et le systmie et le systèème me 
endocrinien.endocrinien.

L’intolérence au glucose se manifeste dans 
la deuxième décennie
Au début résistance à l’insuline
Plus tard manque de production causé par 
hémosidérose pancréatique 
Diabète bronzé
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ΒΒ--thalassthalasséémie et les poumonsmie et les poumons

Majorité ont perturbations de 
fonctionnement pulmonaire
Restrictive et ou obstructive
Après splénectomie risque accru d’embolie 
pulmonaire
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ΒΒ-- thalassthalasséémie et le coeurmie et le coeur

Dilatation 2° à l’anémie
Hémosidérose cardiaque est  la 
complication la plus dangeureuse
Cardiomyopathie 2° à l’accumulation de 
fer
Péricardite stérile
Arrythmies : TSV et TV
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Troubles de rythme 
PR prolongé
Bloc AV 1°
Arrythmies auriculaires
Sous-décalage du segment ST
Ectopie ventriculaire
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Crise AplasiqueCrise Aplasique

Parvovirus B19
Cinqième maladie
Infection des précurseurs érythroïdes
Survie N des GR 120 jours protège contre une 
baisse de la production
Survie de 4 à 8 jours chez le thalassémique →
chute dramatique Hb
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ToxicitToxicitéé de ferde fer

1 culot globulaire contient ~175 mg de fer
Après 1 an de transfusion régulière fer 
commence à accumuler dans les tissus 
parenchymateux 
Transferrine devient saturée
↑ fer non-lié à la transferrine 
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FerFer

Fer pas lié catalyse multiples réactions
Produit des radicaux libres
Ces radicaux libres produisent les 
dommages
L’hypophyse très sensible au radicaux 
libres
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ChChéélationlation

Desferioxamine
Mal absorbé par l’intestin
S C par pompe portative
5 à 6 nuits par semaines
Initié à l’âge de 3 ans
Deferiprone disponible en Europe et an 
Asie
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La grossesseLa grossesse

♀β- thalassémie mineure tolèrent bien une 
grossesse
Supplémentation en acide folique
Infection peut aggraver l’anémie 
Pas de supplément en fer de routine
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AnesthAnesthéésiesie

Peut de recommandation spécifique
Évaluation préopératoire
Systèmes atteints : Cœur, foie, reins
Voies respiratoires: intubation difficile ?
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Intubation difficileIntubation difficile

Lettre
Laikon General Hospital
5,166 cas consecutifs
58 homozygotes β-thalassémie
Facteur  de risque indépendant  
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Si hémorragie anticipé:Crossmatch
complet 
Possibilité d’anticorps
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MerciMerci
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AnAnéémie Falciforme mie Falciforme 
Et anesthEt anesthéésiesie

IntroductionIntroduction

AnAnéémie hmie héémolytique molytique chroniquechronique
ÉÉpisodespisodes de de vasovaso--occlusionocclusion
DommageDommage progressiveprogressive
Portrait Portrait cliniqueclinique trtrèèss variablevariable
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AnAnéémie Falciformemie Falciforme

GGéénnéétiquetique
Pathophysiologie et les systPathophysiologie et les systèèmes mes 
atteintsatteints
PrPrééparation prparation préé opop
Per op Per op 
Soins post opSoins post op

GGéénnéétiquetique

Autosomal rAutosomal réécessifcessif
FrFrééquence des porteurs variablequence des porteurs variable
JusquJusqu’à’à 25% au Nig25% au Nigééria et Ghanaria et Ghana
ÉÉ.U. 8% des noirs sont .U. 8% des noirs sont 
hhééttéérozygotesrozygotes
1 sur 500 a la maladie1 sur 500 a la maladie
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GGéénnéétique (suite)tique (suite)

Le gLe gèène aussi retrouvne aussi retrouvéé dans des dans des 
gens dgens d’’origine Morigine Mééditerranditerranééenneenne
Arabie Saoudite Arabie Saoudite 
Aux IndesAux Indes

GGéénnéétiquetique

Substitution dSubstitution d’’un seul acide un seul acide 
aminaminéé;valine au lieu d;valine au lieu d’’acide acide 
glutamique glutamique àà la sixila sixièème position de me position de 
la chala chaîîne de ne de ββ--globineglobine

HbS oxygHbS oxygéénnéé fonction normalementfonction normalement
HbS dHbS dééoxygoxygéénnéé se polymse polyméérise rise 
Globules rouges deviennent rigides Globules rouges deviennent rigides 
et det dééformforméés   s   
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Trait dTrait d’’ananéémie falciformemie falciforme

EspEspéérance de vie normalerance de vie normale
Complications raresComplications rares
Coups de chaleurCoups de chaleur
InfarctionInfarction de la rate de la rate àà altitudealtitude
↑↑ de tumeurs du reinde tumeurs du rein
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AnAnéémie falciformemie falciforme

HHéémoglobine de lmoglobine de l’’adulte (HbA) adulte (HbA) 
:compos:composéée de 2 chae de 2 chaîînes  de nes  de αα--
globine  et 2 chaglobine  et 2 chaîînes de nes de ββ--globineglobine
2 cha2 chaîînes de nes de ββ--globine S ou une globine S ou une 
chachaîîne de ne de ββ--globine S et une autre globine S et une autre 
globine anormale globine anormale →→ananéémie mie 
falciformefalciforme
HbSS, HbSC, HbSHbSS, HbSC, HbSββ+ thalass+ thalasséémie, mie, 
HbSHbSββo o thalassthalasséémiemie

AnAnéémie falciformemie falciforme

HbSSHbSS et HbSet HbSββ00thal. aucune  thal. aucune  ββ
globine normaleglobine normale

HbSC et HbSHbSC et HbSββ+ thalass+ thalasséémie moins mie moins 
sséévvèèresres
Maladie trMaladie trèès hs hééttéérogrogèène ne 
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PathophysiologiePathophysiologie

PolymPolyméérisation affectrisation affectéée par plusieurs e par plusieurs 
facteursfacteurs
Concentration  de HbS et Hb totale Concentration  de HbS et Hb totale 
dans GRdans GR
% HbS% HbS↑↑ tendance tendance àà polympolyméériserriser↑↑
DDééshydratation augmente le contact shydratation augmente le contact 
entre les molentre les moléécules dcules d’’HbS HbS 

Les facteurs qui modifie la Les facteurs qui modifie la 
falciformationfalciformation

Le temps passLe temps passéé dans la forme dans la forme 
ddééoxygoxygéénnééee
Tout facteur qui ralentit le transit des Tout facteur qui ralentit le transit des 
GR GR àà travers la microcirculationtravers la microcirculation
HypovolHypovoléémiemie , d, dééshydratationshydratation
FroidFroid
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FalciformationFalciformation

Acidose  (dAcidose  (dééplace la courbe de place la courbe de 
dissociation ddissociation d’’OO22))
PrPréésence dsence d’’autre Hb ( effet par autre Hb ( effet par 
dilution)dilution)
HbF moins susceptibleHbF moins susceptible
HbC plus susceptible HbC plus susceptible 

PathophysiologiePathophysiologie
GR bloquent la microvasculature et GR bloquent la microvasculature et 
adhadhèèrent rent àà ll’’endothendothééliumlium
Membrane du GR endommagMembrane du GR endommagééee
GR  ne durent que 10 GR  ne durent que 10 àà 20 jours 20 jours 
AnAnéémie hmie héémolytique chroniquemolytique chronique
GR rigides ne traversent pas les GR rigides ne traversent pas les 
artartéériolesrioles
Crises vasoCrises vaso--occlusives occlusives →→ douleur et  douleur et  
dommages dommages àà plusieurs organes et plusieurs organes et 
tissus  tissus  
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EspEspéérance de vierance de vie

1960 1960 «« essentiellement une maladie essentiellement une maladie 
dd’’enfanceenfance »»
HbSS :MHbSS :Méédian life expectancy  dian life expectancy  
femmes 48 ans femmes 48 ans 
Hommes  42 ansHommes  42 ans

SystSystèème Nerveux Centraleme Nerveux Centrale

ACV frACV frééquentsquents
Thrombose et hThrombose et héémorragiemorragie
10 10 àà 20% ont un ACV 20% ont un ACV 
symptômatique pendant lsymptômatique pendant l’’enfanceenfance
20% 20% éévidence ACV silencieux vidence ACV silencieux àà ll’’IRM IRM 
DDééficits neuropsychologiquesficits neuropsychologiques
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GR anormalement adhGR anormalement adhéésifssifs
Vieux GR par dommage Vieux GR par dommage àà la la 
membranemembrane
Nouveaux GR plus de protNouveaux GR plus de protééines ines 
adhadhéésifssifs
»»stress stress mméécaniquecanique et et oxidatifoxidatif
Inflammation Inflammation vasculairevasculaire chroniquechronique

SNC suiteSNC suite

Maladie artMaladie artéériellerielle
Vaisseaux du cercle  de Willis Vaisseaux du cercle  de Willis 
rréétrtréécirent progressivementcirent progressivement
Adams et al. ont suivi la vAdams et al. ont suivi la véélocitlocitéé
dans les vaisseaux cdans les vaisseaux céérréébraux avec braux avec 
Doppler Doppler 
Les enfants avec un flot augmentLes enfants avec un flot augmentéé
avaient une risque avaient une risque éélevlevéée de d’’ACV ACV 



10

Adams et alAdams et al

190 malades ( 3 ans et plus)190 malades ( 3 ans et plus)
23 Doppler anormaux23 Doppler anormaux
1 seule ACV si Doppler normal1 seule ACV si Doppler normal
6 ACV si Doppler anormal6 ACV si Doppler anormal

Adams et al (2iAdams et al (2ièème)me)

130 enfants avec Doppler anormal130 enfants avec Doppler anormal
Transfusions rTransfusions rééguligulièèresres
ciblecible→→HbSHbS < 30%< 30%
Risque dRisque d’’ACV diminuACV diminuéé 92%92%
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Le sangLe sang

Tout les patients avec anTout les patients avec anéémie mie 
falciforme sont anfalciforme sont anéémiques (Hb entre miques (Hb entre 
75 et  85)75 et  85)
HbSS et HbSHbSS et HbSββ°°thal. Hthal. Héémoglobine moglobine 
plus bas que HbSC et HbS+thal.plus bas que HbSC et HbS+thal.
AnAnéémie mie ↑↑ sisi la production est la production est 
diminudiminuéée ou le destruction est e ou le destruction est 
augmentaugmentééeses

Crises aplasiquesCrises aplasiques

AnAnéémie aigue 2mie aigue 2°° àà une infection une infection 

Parvovirus B19Parvovirus B19
Infection des prInfection des préécurseurs des GRcurseurs des GR
DDééveloppement  rapide dveloppement  rapide d’’ananéémie mie 
profonde profonde 
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SSééquestration Splquestration Splééniquenique

Sang sSang sééquestrquestréé dans la ratedans la rate
Image clinique dImage clinique d’’hhéémorragiemorragie
SplSpléénomnoméégalie soudaine galie soudaine 
Enfants entre 6 mois et 6 ansEnfants entre 6 mois et 6 ans

Formation des parentsFormation des parents……

TransfusionsTransfusions

Rx prophylactique et pour des Rx prophylactique et pour des 
complicationscomplications
Culots globulairesCulots globulaires
UnitUnitéés ds dééleukocytleukocytéées es 
ÉÉquilibre entre pas assez et trop quilibre entre pas assez et trop 
(effet de viscosit(effet de viscositéé) ) 
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TransfusionsTransfusions

Taux dTaux d’’alloallo--immunization trimmunization trèès s éélevlevéé
(18(18--36%)36%)
Donneurs Donneurs «« blancsblancs »»
Receveurs Receveurs «« noirsnoirs »»

AlloAllo--immunisationimmunisation

Rh DRh D++ chez les blancs associchez les blancs associéé avec avec 
Rh CRh C++ et Rh Eet Rh E++
Les noirs sont Rhc et RheLes noirs sont Rhc et Rhe
Kell 9% des blancs et 2% des noirsKell 9% des blancs et 2% des noirs
Transfusions pour AF compliquTransfusions pour AF compliquéées es 
par des rpar des rééactions hactions héémolytiques molytiques 
jusqujusqu’à’à 3% du temps 3% du temps 
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Transfusion/infectionTransfusion/infection

Infection bactInfection bactéérienne rare 1:500,000 rienne rare 1:500,000 
unitunitéés de GR (16% de la mortalits de GR (16% de la mortalitéé))
La contamination virale reste La contamination virale reste 

problprobléématiquematique
10 10 àà 30% ont anticorps contre 30% ont anticorps contre 
ll’’hhéépatite Cpatite C
Risque HIV Risque HIV <1:500,000 <1:500,000 maismais
toujours possibletoujours possible

Surcharge en ferSurcharge en fer

TrTrèès communs commun
SS’’accumule dans plusieurs organesaccumule dans plusieurs organes
ToxicitToxicitéé hhéépatique et cardiaquepatique et cardiaque
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DesferroximeDesferroxime

S/CS/C
1212--18h / jour18h / jour
55--6 jours / semaine6 jours / semaine
OtotoxicitOtotoxicitéé
Irritation localeIrritation locale
SuccSuccèès 50%s 50%
ProblProblèèmes dmes d’’observance (ados.) observance (ados.) 

Poumons: ACSPoumons: ACS

Acute chest syndrome nom Acute chest syndrome nom 
ggéénnéériquerique
DDééfinition: infiltrat pulmonairefinition: infiltrat pulmonaire
Avec fiAvec fièèvre et douleur thoracique ou vre et douleur thoracique ou 
symptômes resp. (dyspnsymptômes resp. (dyspnéée, toux)e, toux)
Causes infectieuses et nonCauses infectieuses et non--
infectieusesinfectieuses
MortalitMortalitéé jusqu,jusqu,àà10% 10% 
↑↑ avec lavec l’’âge avancâge avancéé
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Acute Chest SyndromeAcute Chest Syndrome

Vichinsky et al Vichinsky et al 
ÉÉtude multicentrique de 600 tude multicentrique de 600 
éévvèènementsnements
La moitiLa moitiéé admis pour autre Dx (CVO)admis pour autre Dx (CVO)
Infection 30% (27 germes)Infection 30% (27 germes)
Embolie pulmonaire graisseuse 8.8%Embolie pulmonaire graisseuse 8.8%
InfarctionInfarction pulmonaire 16%pulmonaire 16%
Cause inconnue 45%Cause inconnue 45%

ACSACS

La complication la plus frLa complication la plus frééquente de quente de 
la chirurgie et anesthla chirurgie et anesthéésiesie
Rx antibiotiques, ORx antibiotiques, O2, 2, hydratation, hydratation, 
transfusion sanguine, analgtransfusion sanguine, analgéésie, + sie, + 
NONO
ACS ACS àà rrééppéétition tition →→ ll’’hypertension hypertension 
pulmonaire et cor pulmonalepulmonaire et cor pulmonale
> 20 ans mortalit> 20 ans mortalitéé augmentaugmentééee



17

SystSystèème GUme GU

Le milieu de la mLe milieu de la méédulla, hypoxique, dulla, hypoxique, 
acidotique, hypertoniqueacidotique, hypertonique
Infarction  de la mInfarction  de la méédulla     dulla     
HHéématuriematurie
IsosthIsosthéénurienurie
EnurEnuréésiesie
HyperuricHyperuricéémie 2mie 2°° ll’’activitactivitéé accrue de accrue de 
la mola moëëlle osseuselle osseuse→→ la gouttela goutte

GUGU

Dysfonction rDysfonction réénale snale séévvèère  avec une re  avec une 
augmentation de la craugmentation de la crééatinine atinine 
sséérique est rare chez lrique est rare chez l’’enfant enfant 
GlomGloméérulosclrulosclééroserose peut survenir peut survenir 
dans la deuxidans la deuxièème dme déécenniecennie
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PriapismePriapisme

Moins grave chez jeune enfant Moins grave chez jeune enfant 
Adolescent : urgence mAdolescent : urgence méédicaledicale
Rx: hydratation,analgRx: hydratation,analgéésie, sonde sie, sonde 
urinaireurinaire
αα--agonistes dans le corps caverneuxagonistes dans le corps caverneux
Chirurgie  (pontage)Chirurgie  (pontage)

InfectionInfection

Risque majeurRisque majeur
Falciformation dans la rate amFalciformation dans la rate amèène ne àà
une infarction progressiveune infarction progressive
AsplAsplééniquenique
Susceptible aux infections avec les Susceptible aux infections avec les 
bactbactééries encapsulries encapsuléées e.g. es e.g. 
S.pneumoniae, Salmonelle S.pneumoniae, Salmonelle 
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Infection (suite)Infection (suite)

PROPS (prophylactic penicillin study)PROPS (prophylactic penicillin study)
PPéénicilline voie orale bid, aux enfantsnicilline voie orale bid, aux enfants
Incidence de pneumonie causIncidence de pneumonie causéée par e par 
S. pneumoniae  diminuS. pneumoniae  diminuéée par 84%e par 84%
DeuxiDeuxièème me éétude, PROPS ll: aucun tude, PROPS ll: aucun 
bbéénnééfice aprfice aprèès ls l’’âge de 5 ansâge de 5 ans
MaisMais……

Infections (suite)Infections (suite)

Vaccins Vaccins àà date et prophylaxie avec date et prophylaxie avec 
ppéénicilline  risque de sepsis fulminantnicilline  risque de sepsis fulminant
ImmunitImmunitéé cellulaire compromise par cellulaire compromise par 
surcharge  en fersurcharge  en fer
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OrthopOrthopéédiedie

OstOstééomyomyéélite 2lite 2°° salmonellesalmonelle
Plus que 50% ont  une nPlus que 50% ont  une néécrose crose 
avasculaire  de la tête favasculaire  de la tête féémorale  morale  àà
ll’’age de 35 ansage de 35 ans
Remplacement de la hancheRemplacement de la hanche→→ haut haut 
taux de complicationstaux de complications

OrthopOrthopéédie suitedie suite

Vichinsky et alVichinsky et al
118 patients et 138 op118 patients et 138 opéérations ortho.rations ortho.
Taux de complications sTaux de complications séérieuse 67%rieuse 67%
Perte sanguine Perte sanguine >10%>10%
«« sickle eventsickle event »» CVO ou ACS 17%CVO ou ACS 17%
Complications de la transfusion 12%Complications de la transfusion 12%
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CholCholéélithiaselithiase

LL’’hhéémolyse chronique ammolyse chronique amèène ne àà
cholcholéélithiase et chollithiase et choléécystite aigucystite aiguëë
La bilirubine La bilirubine éélevlevéée aide e aide àà former former 
«« la bouela boue »» et les pierres  et les pierres  
La cholLa choléécystectomie la chirurgie la cystectomie la chirurgie la 
plus commune chez AFplus commune chez AF

OphthalmologieOphthalmologie

RRéétinopathie proliftinopathie proliféérativerative
DDéécollement de la rcollement de la réétinetine
HHéémorragie vitrmorragie vitrééee

HbSC et HbS thal. ont une tendance HbSC et HbS thal. ont une tendance 
àà avoir les troubles visuels plus avoir les troubles visuels plus 
sséévvèèresres
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La Douleur les Crises La Douleur les Crises VasocclusiveVasocclusive

La douleur est le sine qua non de lLa douleur est le sine qua non de l’’AFAF
PrPréésentation enfance du syndrome sentation enfance du syndrome 
piedpied--main main 
La raison pour 90% des La raison pour 90% des 
hospitalisations des adultes hospitalisations des adultes 
Dommage tissulaire 2Dommage tissulaire 2°° àà ll’’occlusion occlusion 
de la microde la micro--vasculaturevasculature
Douleur nociceptive et neuropathiqueDouleur nociceptive et neuropathique
Douleur sDouleur séévvèère sans signes re sans signes 
objectivobjectivééss

DouleurDouleur

Questionnaire :se plaignaient que les Questionnaire :se plaignaient que les 
mméédecins ne les croyaient pasdecins ne les croyaient pas
TraitTraitéés comme des toxicomaness comme des toxicomanes
Malades qui ont plus que 3 Malades qui ont plus que 3 
hospitalisations par annhospitalisations par annéée pour la e pour la 
douleur sont douleur sont àà risque drisque d’’un dun dééccèès s 
prpréécoce coce 
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CVOCVO

Souvent aucun facteur dSouvent aucun facteur dééclenchant clenchant 
éévidentvident
Tout facteur qui augment lTout facteur qui augment l’’activation activation 
de lde l’’endothendothéélium lium e.g.e.g. infection, infection, 
stress chirurgicalstress chirurgical

HydroxyurHydroxyuréée et AFe et AF

Malades avec persistance hMalades avec persistance héérrééditaire ditaire 
HbF ont moins de crises vasoHbF ont moins de crises vaso--
occlusivesocclusives
HbF (HbF (αα22λλ22) diminue la polym) diminue la polyméérisation risation 
dd’’HbS in vitroHbS in vitro
HydroxyurHydroxyuréée est un agent e est un agent 
cytotoxiquecytotoxique
Doses dDoses d’’hydroxyurhydroxyuréée plus bas que e plus bas que 
les doses myles doses myéélotoxique augmentent lotoxique augmentent 
la production dla production d’’HbFHbF
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Charache et al (NEJM 1995)Charache et al (NEJM 1995)
ÉÉtude randomistude randomiséée, e, àà double insu double insu 
,avec placebo, multicentrique,avec placebo, multicentrique
HydroxyurHydroxyuréée donne donnéée e àà 299 adultes 299 adultes 
avec AFavec AF
↓↓ nombre de crises VOnombre de crises VO
ÉÉtude arrêttude arrêtéée apre aprèès 24 moiss 24 mois

HydroxyurHydroxyurééee

No.mNo.méédian CVO 2.5 vs. 4.5/anndian CVO 2.5 vs. 4.5/annééee
DurDuréée me méédiane diane àà la 1la 1°° crise, 3.0 vs crise, 3.0 vs 
1.5 mois1.5 mois
DurDuréée me méédiane diane àà la 2la 2°° crise, 8.8 vs. crise, 8.8 vs. 
4.6 mois4.6 mois
ÉÉpisodes dpisodes d’’ACS  25 vs. 51ACS  25 vs. 51
48 vs 73 malades transfus48 vs 73 malades transfusééss

No. dNo. d’’unitunitéés de GR 336 vs 586 s de GR 336 vs 586 
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HydroxyurHydroxyurééee

Dose 15 mg/kg/jourDose 15 mg/kg/jour
AugmentAugmentéée 5 mg/kg/jour q 12 e 5 mg/kg/jour q 12 
semainessemaines
Si dSi déépression de la mopression de la moëëlle lle →→ Rx Rx 
arrêtarrêtéé puis recommencpuis recommencéé
2.5/mg/kg/jour moins que la dose 2.5/mg/kg/jour moins que la dose 
toxiquetoxique
Rx arrêtRx arrêtéé chez presque tous les chez presque tous les 
malades au moins une foismalades au moins une fois

HydroxyurHydroxyuréée e 

MMéécanisme dcanisme d’’actionaction
↑↑HbFHbF

Membrane du GR altMembrane du GR altéérréée?e?
↑↑ HH22O O dansdans le GRle GR

LL’’adhadhéésion sion dudu GR GR àà ll’’endothendothéélium lium 
diminudiminuéée e 
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AnesthAnesthéésiesie

ÉÉvaluation des systvaluation des systèèmes atteintsmes atteints
Transfusion Transfusion àà HbHb de 100de 100
Transfusion dTransfusion d’é’échange change ØØ
↑↑RisqueRisque de complication de complication 
transfusionnelletransfusionnelle
Sans Sans diminuerdiminuer les complication AFles complication AF

AnesthAnesthéésiesie

Assurer quAssurer qu’’il y il y àà du sang disponibledu sang disponible
ÉÉviter hypoxviter hypoxéémiemie
? ? ÉÉviter viter ddééshydrationshydration
? Maintenir ? Maintenir normothermienormothermie
? technique anesth? technique anesthéésique sique 
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Management periopManagement periopéératoireratoire

1988 des 1988 des éétudes  afin de dtudes  afin de dééterminer terminer 
la meilleure managementla meilleure management
1995,Vichinsky et al, NEJM, 11995,Vichinsky et al, NEJM, 1°°
rréésultatssultats
ComparComparéé transfusion agressive vs. transfusion agressive vs. 
ConservatriceConservatrice
Agressive = transfusion dAgressive = transfusion d’é’échange change 
ad HbSad HbS<30%<30%
ConservatriceConservatrice = augmenter Hb = augmenter Hb totaletotale
àà 100 100 

Transfusion periopTransfusion periopéératoireratoire

604 op604 opéérationsrations
Taux de complications graves Taux de complications graves 
ééquivalent des deux groupes (31% quivalent des deux groupes (31% 
vs 35%)vs 35%)
Complications 2Complications 2°° aux transfusions  aux transfusions  
augmentaugmentééee dansdans le le groupe agressifgroupe agressif
ACS 10% des ACS 10% des cascas
Crises VO 5%Crises VO 5%
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Transfusion periopTransfusion periopéératoireratoire

ConclusionConclusion
Simple transfusion afin dSimple transfusion afin d’é’élever llever l’’Hb Hb 
àà 100100
Analyse des sousAnalyse des sous--groupes confirme groupes confirme 
ces recommandationsces recommandations

Pas dPas d’é’étude prospective qui compare tude prospective qui compare 
des techniques ddes techniques d’’anesthanesthéésiesie
Identifier le patient avec AFIdentifier le patient avec AF
Identifier le patient Identifier le patient àà haute risquehaute risque
PrPrééparer le maladeparer le malade
AnesthAnesthéésie msie mééticuleuseticuleuse
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ManagementManagement

Coordination avec lCoordination avec l’’hhéématologiste et le matologiste et le 
chirurgienchirurgien
Hydratation prHydratation préé, per et postop, per et postop
ÉÉviter le froidviter le froid
Assure une bonne oxygAssure une bonne oxygéénationnation
ÉÉviter les extrêmes de TAviter les extrêmes de TA
Titrer les analgTitrer les analgéésiquessiques
Monitoriser le postop Monitoriser le postop 

La grossesseLa grossesse

1972 Hendricks et al : mortalit1972 Hendricks et al : mortalitéé
maternelle de 11.5%maternelle de 11.5%

Powars :4.1% prPowars :4.1% préé 1972 et 1.7% 1972 et 1.7% 
apraprèès 1972s 1972
MortalitMortalitéé ppéérinatale  rinatale  ↓↓ 52.7% 52.7% àà
22.7%22.7%
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Grossesse et  AFGrossesse et  AF

CSSCD 1996  445 grossessesCSSCD 1996  445 grossesses
ComparComparéées avec femmes noires HbAes avec femmes noires HbA
Complications comparablesComplications comparables
morbiditmorbiditéé relireliéée e àà ll’’AF restait stableAF restait stable
21% des NN  avaient RCIU  21% des NN  avaient RCIU  

Transfusion prophylactiqueTransfusion prophylactique

1988 1988 
Koshy et alKoshy et al
«« ProphylacticProphylactic RedRed--CellCell Transfusions Transfusions 
in in PregnantPregnant Patients Patients withwith SickleSickle CellCell
AnemiaAnemia »»
72 femmes enceintes avec HbSS72 femmes enceintes avec HbSS
RandomisRandomiséée en deux groupes de 36e en deux groupes de 36
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Transfusions /grossesseTransfusions /grossesse

36: transfusions prophylactiques 36: transfusions prophylactiques 
(garder Hb entre 100 et 110, (garder Hb entre 100 et 110, etet
rrééduire lduire l’’HbS HbS àà <35%)<35%)
36:transfus36:transfuséées  pour indications es  pour indications 
mméédicalesdicales ouou obstobstéétricalestricales
28  HbSS 28  HbSS nonnon--randomisrandomisééeses
66 HbSC non66 HbSC non-- randomisrandomiséées es 
23 HbS23 HbSββthal thal nonnon--randomisrandomisééeses

TranfusionTranfusion/grossesse/grossesse

16/32 des femmes HbSS contrôles 16/32 des femmes HbSS contrôles 
transfustransfusééeses
10/28 des femmes HbSS 10/28 des femmes HbSS nonnon--
randomisrandomisééeses transfustransfusééeses
18/66 des femmes HbSC transfus18/66 des femmes HbSC transfusééeses
12/23 des femmes 12/23 des femmes 
HbSHbSββthal.transfusthal.transfusééeses
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RRéésultatssultats

Alloimmunization 29% du  groupe RxAlloimmunization 29% du  groupe Rx
Alloimmunization 21% du groupe Alloimmunization 21% du groupe 
contrôle contrôle 
No. de CVO diminuNo. de CVO diminuéées groupe Rxes groupe Rx
14% vs 50%14% vs 50%
ProblProblèèmes avec randomisationmes avec randomisation
Mort pMort péérinatal rinatal antant. et grossesse . et grossesse 
ggéémellaire augmentmellaire augmentéés groupe Rxs groupe Rx

ConclusionsConclusions

Transfusions prophylactique diminue Transfusions prophylactique diminue 
le risque de crises VOle risque de crises VO
Pas dPas d’’influence sur les complications influence sur les complications 
obstobstéétricalestricales
Transfusions prophylactique Transfusions prophylactique 
nettement plus chnettement plus chèèresres
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AnesthAnesthéésie et la grossesse AFsie et la grossesse AF

Pas dPas d’é’étudetude
Les case reports lLes case reports l’’utilisation utilisation 
dd’é’épidurale pour les crises vasopidurale pour les crises vaso--
occlusives avec succocclusives avec succèès  s  
LL’é’épidurale offre les avantages de pidurale offre les avantages de 
1.maintenir le fonctionnement 1.maintenir le fonctionnement 
respiratoirerespiratoire
2.diminuer les pertes sanguines2.diminuer les pertes sanguines
3. diminuer les 3. diminuer les thrombothrombo--emboliesembolies
4. continuer l4. continuer l’é’épidurale postpidurale post--C/S C/S 


