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RESUME :

La drépanocytose est une pathologie héréditaire caractérisée par une anomalie structurale de
I hémogl obine responsabl e d’ un processus de polymérisation en situation de désoxygénation. Cliniquement,
elle se manifeste par les épisodes anémiques aigus, des crises vaso-occlusives, des syndromes infectieux
graves et des dégénérescences fonctionnelles multiples. En période périopératoire, la drépanocytose se
caractérise par une morbidité et une mortalité éevées.La prise en charge préopératoire est dominée par la
consultation d’ anesthésie qui apour but d’ évaluer le retentissement fonctionnel delamaladie et d assurer la
préparation préopératoire du patient. Cette préparation vise a ramener laconcentration del’ HbS autour de
30-40%. En phase peropératoire les modalités anesthésiques sont peu spécifiques, cependant certains
impératifs doivent étre respectés afin de minimiser le risque de falciformation. L’ anesthésie loco-régionale
sera privilégiée notamment en obstétrique ou lamorbidité est élevée. Dans la période post-opératoire, les
complicationsnesont pasrares. || s agit des crises vaso-occlusives, du syndromethoracique aigu, del’ anémie
et desthromboses. La prise en charge de ces compli cations passe par une bonne oxygénation, une hydratation
adéquate , parfoislatransfusion, les antalgiques et les antithrombotiques.
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SUMMARY:

Sickle cell anaemia is a hereditary disorder caused by a structural abnormality of haemoglobin
which polymerises when deoxygenated. The clinical presentation rangesfrom severe anaemia, vaso-occlusive
crisis, severe infections to multiple organ dysfunction. Peri-operative morbidity and mortality is high in
these patients. Pre-operative management i ncludes anaestheti c consultation to assess functional repercussions
of thedisorder and prepare the patient with the aim of treating any infection and maintaining the concentration
of HbS at 30-40%. Per-operative anaesthetic care is not specific, but some strict measures should be
considered to minimize the risk of falciformation. Loco-regional anaesthesia is preferred in obstetrics
where morbidity is high. Post-operative complications are frequent and include vaso-occlusive crisis, acute
chest syndrome, anaemia and thrombosis. Management measures are oxygenation, hydration, blood
transfusions when necessary, analgesics and thrombolytics.
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INTRODUCTION: :

La drépanocytose est une
hémogl obinopathie héréditaire a transmission
autosomique récessive, caractérisée par lapré-
sencedansle globulerouge d’ une hémoglobine
anormale dénommée S. Découverte en 1910 par
Herrick, ladrépanocytose frappe surtout les su-
jetsderace noire, mais peut se rencontrer dans
la population blanche du pourtour de la
méditerranée ou on ades chiffresde1a2%[1-
3].Aux USA, elle atteint environ 8% des po-
pulations. Les noirs africains de la ceinture
sicklémique qui s éend du 15eme paralélede
latitude nord, au 20éme parallele delatitude sud
sont les plus atteints, avec une fréquence
moyenne de 30 a 40%[1 ]. Au Cameroun, sur
les 15 millions d’ habitants environ, 25 a 30%
sont porteursdu géne del’ hémoglobine S, parmi
lesquels 2 a 3% d homozygotes [4 ]. L' hémo-
globine S est caractérisée par la substitution de
I acide glutamique hydrophile en position 6 de
la chaine b par une valine hydrophobe [1-3].
L’ hémoglobine S se polymérise quand elle est
désoxygénée avec déformation en faucille qui
a des propriétés rhéologiques médiocres. Les
faucilles sont d' une extréme fragilité, ce qui
explique lafréguence des thromboses capillai-
res et I’hémolyse al’ origine de I’anémie . On
distingue deux formes : la forme hétérozygote
AS aux complications moindres et la forme
homozygote SS. L etableau clinique est dominé
chez I’ enfant par |es épisodes anémiques aigus
et lesinfections, chez I’adulte par lesatéra-
tions fonctionnelles, secondaires aux épisodes
vaso- occlusifsrécidivants. Lesindicationschi-
rurgicales ne sont pasrareschez le sujet HbSS.
Ains la plupart des sujets drépanocytaires de
plusde 30 ansont subi uneintervention chirur-
gicale sous anesthésie générale au moins une
foig[5]. Par ailleurs, laprise en charge anesthé-
sique deces patientsreste délicate, comptetenu
de I'incidence élevée des complications péri-
opératoires. L’ anesthésiste-réanimateur devra
donc éviter d’'induire une crise vaso-occlusive
par augmentation de lafalciformation.

| -RAPPELS
I.1PHYSIOPATHOLOGIE

L’anomalie initiale responsable de la
drépanocytose est une transversion adénine ®
thymine (A ®T ) au niveau du 6 codon du géne
b-globine, traduite au niveau protéique par la
substitution d'un acide aminé , |’ acide gluta-
mique par la valine, d'ou un changement de
charge et de polarité induit en surface de la
molécule d’ HbS.

Cette anomalie de structure est responsable du
processus supramol éculaire de polymérisation de
I"HbS sous I’ influence d’ une baisse de la pres-
sion partielle en oxygene, et de ses conséquen-
ces en termes de déformation et de fragilisation
du globule rouge [1,4,5]. Conséguences
physiopathologiques : I" hémoglobine S diminue
I’ affinité de I’hémoglobine pour |’ oxygene et
augmenteletaux de 2-3 diphosphoglycérate (2-
3DPG), ceci conduit al’ élévation delaP50 avec
pour conséquence une déviation a droite de la
courbe dedissociation del’ hémoglobine. Ce phé-
nomene est aggravé par la baisse du pH (phéno-
mene physiologique au niveau des capillaires)
et tous les facteurs qui diminuent |I” hématose :
anémie, hyperthermie, hypoxie....[1,5]. L' aug-
mentation de la P50 facilite la délivrance de
I’ oxygene aux tissus périphériques, un avantage
intéressant pour ces patients en anémie chroni-
gque, mais elle augmente la proportion del’HBS
désoxygénée. La présence de I'HBF qui a une
affinité beaucoup plusimportante pour I’ oxygene
minimise ce processus dans les premiers mois
de vie, d’une fagon générale, la drépanocytose
S associe aun état thrombogene procoagulant et
fibrinolytique , avec diminution de
I’ antithrombine Il et desprotéinesC et S| 6-8].
L"hémoglobine S expose a la désaturation
guasipermanente ; par conséquent, ces patients
présentent des besoins en oxygene importants.
Lorsque I’hémoglobine S est désoxygénée, elle
se polymérise enlonguesfibresqui rigidifient et
déforment le globule rouge, lui donnant ainsi la
formed unfaucille. Cettefal ciformation entraine
|’ apparition destroubl es rhéol ogiques au niveau
delamicro-circulation souvent responsablesdes
crises vaso-occlusives (CVO) et de I’anémie.
Lagravitéde cescrises déterminele profil évo-
lutif des patients[1,5].

-2 CLINIQUE

Ladrépanocytose devient cliniguement
évidenteentreletroisieme et lesixiememoisde
la vie, période coincidant au remplacement de
I hémogl obine fadal e par I” hémoglobine adulte.
L escrisesvaso-occlusives sont |’ expression cli-
nigue laplus classique de la drépanocytose, sui-
viesde |’ anémie et les infections pendant 1a pé-
riode infantile [1,5,9]. La période juvénile,
|”asplénie fonctionnelle secondaire aux
infarcissements répétés est constante, I’ adapta-
tion hémodynamique al’ anémie chronique con-
duit parfoisaune myocardiopathiedilatée ; I'ic-
tere hémolytique est habituelle, et les lithiases
biliaires sont les premiéres complications. Les
accidents vasculaires cérébraux ou pulmonaires
peuvent mettreen jeule pronosticvita ; plustard
laqualité de vie de I’ adulte
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drépanocytaire dépend en grande partiedelafa-
con dont S est exprimée sa maladie antérieure-
ment. En effet pour chague organe, les besoins
ischémiques séquellaires s accumulent et con-
duisent progressivement auneinsuffisancefonc-
tionnellg[10]. Les indications chirurgicales ne
sont pas rares face aux complications osseuses
(ostéonécrose, ostéites, ostéomyélites), digesti-
ves(lithiasesbiliaires), occul aires (décollements
rétiniens), cutanées (ulcéres de jambe) et abdo-
minales (abdomen aigu) . Par ailleurs, lamorbi-
dité et la mortalité périopératoire sont élevées
del’ordrede 7% , d’' ou lanécessité d’ une rigu-
eur extréme dansla prise en charge[5].

- PHASE PRE-OPERATOIRE

Elle est dominée par la consultation
d’ anesthésie et |a préparation du patient.

[1-1 Evaluation pré-anesthésique

La consultation d’ anesthésie permet
|” établissement du contact patient-anesthésiste,
la connaissance de la maladie chirurgicale en
cause, I’ appréciation delagravitéet leretentis-
sement fonctionnel de la maladie chez le sujet
HBSS, d'une part en fonction des antécédents
vaso-occlusifset transfusionnels, et d autre part
en fonction du degré d’ évolution des complica-
tions dégeénératives. Cette évaluation seferaen
concertation avec |I” hématologue qui suit le pa-
tient. L’ interrogatoire s attardera sur I’ identifi-
cation du patient, larecherche des antécédents,
les éléments poratifsici étant essentiellement
représentés par |es antécédents d’ accident vas-
culaire cérébral, de syndrome thoracique aigu
(STA), lanoction d’ épisode de défaillance visce-
rale (cardiaque, respiratoire, rénale).L’ examen
physique est le plus complet possible et déter-
mine le degré d’ atteinte des grandes fonctions.
Sur le plan général, on notera I’ état
d hydratation et nutritionnel du patient. L’ exa-
men des grandes fonctions concerne notamment
les systémes cardiovasculaire, respiratoire, ner-
veux et rénal. Sur le plan cardiovasculaire, on
recherche | es attei ntes hémodynamiques provo-
guées par |'anémie a I'origine d'une
cardiomégalie et d’un coaur pulmonaire chro-
nique. L’ examen du systemerespiratoire recher-
che une éventuelle cyanose, des signes de dé-
tresse respiratoire, les épanchements pleuraux
et lesinfections pulmonaires. L’ examen du sys-
teme nerveux évalue I’ éat de conscience, re-
cherche les déficits moteurs et sensitifs et les
séquelles d’un accident vasculaire cérébral
(AVC). Le reste de I’ examen recherche un ic-
tere hémolytique et lessignesd une éventuelle
insuffisancerénae.
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Danslecadred’ unechirurgieréglée, les
patients bien suivis se présentent ala consulta-
tion d’ anesthésie avec une évaluation fonction-
nelle apriori adaptée. Le bilan paraclinique est
souvent disponible, au moins en partie, dansle
dossier d’ hématologie.L esstigmatesd unecrise
drépanocytaire (fievre, anémie, douleurs) ou
d’un contexte infectieux sont recherchés,
d’ éventuelles déformations osseuses pouvant
influer sur latechnique d’ anesthésie (intubation,
anesthesie loco-régionale) sont recherchées.
Néanmoins les examens biologiques suivants
sont nécessaires: le taux de numeération for-
mule sanguine, des plaguettes, le groupe san-
guin (ABO) et rhésus (généralement présent
dans le dossier), (le test d Emmel) éectropho-
rese Hb dgja présente dans le dossier, le bilan
delacoagulation, I’ urée sanguine, créatininémie
et I’ionogramme sanguin, lestransaminases, un
examen cytobactériol ogique desurines (ECBU),
les gaz du sang s SPO2<85%.

Chez!’ enfant, lesorganes vitaux présen-
tent encore une atteinte fonctionnelle modérée,
le bilan radiol ogique rechercherasurtout une car-
diomyopathie. Chez |’ adultel’ atteinte fonction-
nelle progressive importante exige une évalua-
tion plus compléte des fonctions cardiaques et
respiratoiresavec : uneradiographie pulmonaire,
une échographie cardiaque précisant lafonction
ventriculaire gauche et |’ état des cavités droi-
tes, I’ éectrocardiogramme  alarecherche des
stigmates de coeur pulmonaire chronique par
emboles répétés et les épreuves fonctionnelles
respiratoires. Les autres examens se feront en
fonction de I’ acte et des trouvailles cliniques.

Au terme de cet examen, sauf urgence,
il faut préparer le sujet al’ acte chirurgical.

[1-2 Préparation pré-opératoire

Ladéshydratation favorisée par lesano-
maliesrénales et éventuelstroubles digestifsest
un facteur defalciformation et d’ hyperviscosité.
Elle doit étre prévenue par des apports hydro-
éctrolytiques adaptés et quasi systématiques en
pré-opératoire tout en évitant un apport abusif.
La dénutrition impose la reconstitution d’un
état nutritionnel correct et satisfaisant avant
|’ opération. Dans cette optique une
suppl émentation en acidefolique est nécessaire.
Certaines équipes préconisent la
supplémentation en magnésium qui représente
un adjuvant intéressant, car I’ élévation de la
magnésémie (3-4mmol/l) induit une vasodila-
tation systémique, une relaxation musculaire,
une inhibition de I’ agrégation plaquettaire et
enfin, chez le sujet HbSS, une diminution du
nombre
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de globulesrouges falciformés[11].

Tout foyer infectieux bactérien ou pa-
rasitaire (paludisme) doit obligatoirement étre
traité. La présence d’ une atteinte cardiaque
valvulaire impose la prévention de la greffe
oslérienne. Par ailleurs, toute défaillance car-
diaque doit étre corrigée. En cas d’ altération
delafonction respiratoire, une préparation spé-
cifique peut étre nécessaire comportant Kiné-
sithérapie respiratoire, antibiothérapie et
bronchodilatateurs dans les situations avec
composante spastique. Sur e plan hématol ogi-
gue, lacorrectiondel’ anémieet I’ incidence des
complications périopératoires sont élevées chez
les drépanocytaires, |abaisse pré-opératoire du
taux d’'HbS diminue I’incidence de ces com-
plications [12].

L’ Anesthésie généralereste unedesin-
dications de transfusion chez le drépanocytaire
(13,14). L’ objectif de cette transfusion est
d’ abaisser en phase pré-opératoire la concen-
tration d'HbS jusqu’a un seuil critique relati-
vement arbitraire (30 a40 %) afin de diminuer
lerisquedepolymeérisation et d’ autre part d’ évi-
ter I hyperviscosité dont le seuil dél étereest mal
défini entre 30 et 35 % d’hématocrite. Deux
méthodes peuvent permettrent d’ atteindre ces
objectifs:

a)- Latransfusion simple est indiquée
s letaux d’ hémoglobine est inférieure ou égale
a8g/dl. Cesculotsglobulaires sont donnésidéa-
lement une semaine avant ou juste avant I'in-
tervention tout en maintenant un taux d’ héma-
tocrite inférieure a 35 %. La diminution de la
concentration d’'HbS est assurée ici par I’ ac-
tion inhibitrice delatransfusion sur la produc-
tion médullaire et la courte durée de vie de
I"HbS.

b)- L’ exsanguino-transfusion constitue
la deuxieme méthode ;elle est préférée si
I’ hémoglobines S de base est plus élevée. Elle
permet un contr6le précis du taux d' HbS et de
I”hématocrite. Tout en respectant |’ état
hémodynamique du sujet. Elle doit étre réali-
sée 24 a48 heures avant la chirurgie et néces-
site une équipe d’hémobiologistes entrainés.
Grossiérement, un échange portant sur une
demi-masse sanguine abaisse |’ HbS entre 35 a
40%. Le sang utilisé provient immediatement
d’un donneur unique, il doit étre déleucocyté,
phénotypé et reconstitué en albumine (héma-
tocrite compris entre 40 et 45%). Cette techni-
gue est peu répandue dans notre milieu du fait
d'un certain nombre de handicaps : |es poches
de sang du donneur sont aux frais des patients,
lamobilisation d’ une équipeimportante de bio-
logistes, et enfin lesrisquesdetransmission vi-
ral d’hémosidérose et d’ allo-immunisation.

Par contre dans|es pays dével oppés commela
France, cettetechniquerestelargement utilisée
surtout chez I’ enfant ; laencore, ladécision est
conditionnée par le type d’ intervention (durée
prévisible, retentissement sur |I’hématose) et
le profil évolutif delamaladie (Tableau 1). Par
ailleurs, une concertation entre hématol ogues,
chirurgiens et I’ anesthésiste est nécessaire.
Dans la chirurgie mineure (circoncision, cure
de hernie inguinale, pose d’aérateurs
transtympaniques), latransfusion préopératoire
peut étre évitée; en revanche,
I”amygdal ectomie présente des risques non
négligeables[15].

I11- PRISE EN CHARGE ANESTHESIE
[11-1 Technique anesthésique

- L'anesthésielocaletronculaire est re-
commandée dans les interventions de courte
durée[5,16]. LaPrilocaine est contre-indiquée
acause du risque de methémoglobinémie.

- L’anesthésie locorégionale ( ALR),
chaque fois qu’elle est possible, sera la
technique de choix (moindre risque) car ses
avantages sont indéniables[5].

Cependant, e risque d’ hypoperfusion
tissulaire en cas d’ hypertension artérielle im-
portante n'est pas a négliger ; pour cela, un
certain nombre de précautions doivent étre pré-
cises: L’ oxygénothérapie et I” hydratation sont
obligatoirement associées a I'ALR;
I” hypovol émie efficace secondaire au bloc sym-
pathique induite par I’ anesthésie rachidienne
doit étre compensée par un remplissage adé-
guat. Par ailleurs, les agents presseurs vaso-
constricteurs sont contre-indiqués comptetenu
deleurseffetssur lamicrocirculation. Lacom-
posante anxieuse souvent présente dans ce con-
texte est sourced’ inconfort et d’ activation sym-
pathique d’'ou la nécessité d’ associer une
sédation |égere acette technique. Lerefroidis-
sement particuliérement fréguent en anesthé-
sielocorégionale doit étre prévenu systémati-
guement (couverture de survie, réchauffement
desliquides et delasalle).

- L’anesthésie générale est indiquée
danslesinterventions de longue durée, en cas
decontre-indicational’ ALR. Elleassocie hyp-
notiques, morphiniques et curares. D’une fa-
con générale tous les agents d’induction peu-
vent étre utilisés [17], ce d’autant qu’ils sont
vasodilatateurs et peu inotropes négatifs ceci
afin d’ éviter une bai sse prolongée du débit san-
guin périphérique. En entretien, lesHalogenés
sont conseillés pour leurs effetsvasodil atateurs.
Cependant, chez |’ enfant lesevoflurane, s'il est
disponible, est préféré a I’ halothane compte
tenu d'une meilleure tolérance
hémodynamique et I’ absence d’ hépatotoxicité.
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Chez |’ adulte!’ isofluraneest I’ agent de

choix ; les régles de prescriptions habituelles,
le monitorage de la curarisation ainsi que la
décurarisation en fin d’intervention sont con-
seillés. Par ailleurs, les substances potentielle-
ment néphrotoxiques sont évitées en cas d’al-
tération de la fonction rénale. L’ antibiothéra-
pie prophylactique est large et systématique,
elle seradébutée en préopératoire et seraadap-
tée s possible en fonction des antécédents in-
fectieux des patients.
La prémédication est respectée sauf chez les
patients avec une pathologie respiratoire évo-
luée ou un syndrome obstructif patent (hyper-
trophie amygdalienne). Elle a pour but de di-
minuer I’ anxiété et les douleurslors des ponc-
tions veineuses. Les agents peu dépresseurs
respiratoires tel que I’ Hydroxyzine (1mg /kg)
sont utilisés ; laProméthazine (1mg/kg per 0s)
autre antihistaminique H1 est souvent recom-
mandée a cause des possi bl es effets préventifs
delafalciformation[18] ; lesvagolytiquestels
que I’ atropine (0,02 mg/ kg) sont aussi utili-
sés. L'installation du patient sur latable opéra-
toire doit étre rigoureuse en évitant les zones
de compressions, les billots, souvent cause de
stase sanguine. La protection des points d’ ap-
pui est indispensable.

[11-2 Monitorage Per- Anesthésique

L e monitorage pré-opératoire repose sur
I’ oxymeétre de pouls, I’ éectrocardioscope, le
capnographe, le dynamap, la sonde thermique,
le saignement opératoire, la diurése et le ni-
veau d’ anesthésie. L’ oxymétrie de poulsest un
moyen fiableet rapide de surveillancedel’ oxy-
génation artérielle périphérique particuliére-
ment adaptée au monitorage per-anesthésique
[19,20] ; elle mesure la saturation artérielle en
02 del’Hb et le pouls. Cependant son inter-
prétation doit étre raisonnée chez le sujet
HbSS ; en effet la pression artérielle en oxy-
gene (Pa0O?2) correspondant aux chiffres de la
saturation périphérique en oxygene (SpO2)
obtenue par I’ oxymetre de pouls doit étre théo-
riguement déduite en fonction de la courbe de
dissociation de |I” hémoglobine du sujet HbSS
(déviée adroite). Aussi une SaO2 de 96% cor-
respond & une PaO2 environ 90mmhg chez le
sujet HbSS et a une PaO2 d’ environ 70mmhg
chez le sujet normal. La précision de la SpO2
est également diminuée lors de I’ anémie (par
surestimation de ladésaturation) et en présence
de la méthémoglobinémie (sous estimation a
la désaturation). L’ oxymétrie peut étre moins
efficace chez les patientstresfatigués parce que
laperfusiontissulaire est pauvre et donc le cap-
teur de I’oxymétre ne détecte pas le signal
pulsatile.
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L’ utilisation du capnographe dans le
contexte de la drépanocytose est intéressante,
non seulement comme outil de surveillance de
I” efficacité ventilatoire, mais également comme
élément diagnostique en cas d’ épisode de
thrombose pulmonaire avec chute de la frac-
tion expirée du CO2 (ETCO2).

Selon le type de chirurgie et I’ état du
sujet, un monitorage plusinvasif peut étrejus-
tifié: Cathéter de Swan-Ganz, pression arté-
rielle sanglante, I’ échographie et/ou e doppler
transoesophagien, intéressant par leur caractére
noninvasif sont utiles ; ils sont indispensables
dans la surveillance de I’ efficacité cardio-cir-
culatoire (volémie, contractilit€). Chez I’ adulte
lamiseen place du cathéter veineux central est
souvent nécessaire du fait de la dégradation
du capital veineux chez ces sujets ceci permet-
tant par ailleurs la surveillance des pressions
de remplissage. En pédiatrie la mise en place
de deux voies veineuses dont une de bon cali-
bre est conseillée [5] . D’une fagon générale,
les impératifs de I’ anesthésie chez le patient
drépanocytaire reposent avant tout sur la pré-
vention del” hypoxie, del’ hypovolémie, del’ hy-
pothermie, de I’ acidose respiratoire ou méta-
bolique. Lasurvenued’ hypoxieest I’ événement
majeur de la période peropératoire.

Prévention de |'hypoxie: la
dénitrogénation et la préoxygénation sont in-
dispensables avant I’induction anesthésique ;
I’ oxygeénation périphérique guide le choix de
la fraction inspirée en oxygene. Le protoxyde
d' azote peut étre utilisé ades concentrations <
a 50%, le mélange air-oxygene pur peut étre,
préférableen casd’ atteinterespiratoire. Le con-
trole des voies aériennes est strict et repose sur
I"intubation trachéale ; la ventilation mécani-
que est largement indiquée compte tenu des
effets déléteres de | hypoventilation
avéolaire.Laprévention del’ hypovolémie: Le
maintien d’un état circulatoire efficace est ne-
cessaire. || passe par la compensation rigou-
reuse des pertes volémiques afin d’ éviter la
vasoconstriction réflexe, facteur de stase vas-
culaire et d’'acidose tissulaire. Le Ringer lac-
tate est le soluté le plus utilisé chez I’ adulte.
Les compensations des pertes sanguines doi-
vent étrerigoureuses tout en tenant compte des
risques de I" hyperviscosité. Les produits san-
guins utilisés doivent étre
phénotypé ,déleucocytés en donneur unique si
possible ; les gélatines fluides, les
hydroxyethylamidons et I” al bumine & 4% sont
utilisés selon lesrecommandations habituelles.
La pose d’'une sonde urinaire (lorsqu’ elle est
compatible avec |’ acte chirurgical) permet une
bonne surveillance de la diurese et indirecte-
ment de lavolémie.
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Lapréventiondel’ hypothermie: dleest
fondamentale et obligatoire tant chez I’ enfant
que chez I’ adulte. Elle repose d’ une part sur la
diminution des déperditions thermiques cuta-
nées (température ambiante adéquate, draps
chauds sur le corps jusgu’a I’installation des
champs) et respiratoire (utilisation des nez ar-
tificiels pour la ventilation mécanique), et
d’ autre part sur I’ utilisation des moyens de ré-
chauffement d’appui a I’ acte chirurgical :
Lamperadiante, matel as chauffant aeau et con-
vecteur d’air chaud, couverture de survie. Le
réchauffement des solutés perfusés est néces-
saire s des volumes sont importants en cas de
transfusion. Il faut noter quel’ utilisation detous
ces moyens de réchauffement impose un mo-
nitorage thermique adapté (sonde oesopha-
gienne ou tympanique chez |’ adulte, sonderec-
tale chez I’ enfant) pour le diagnostic de |’ hy-
pothermie, mais aussi pour éviter I’ hyperther-
mie également détectée dans le contexte. La
préventiondel’ acidose : ellerepose sur |’ adap-
tation de la ventilation en fonction du niveau
de lafraction expirée en CO2 (ETCO2) ou de
laPaCO2 s le gradient alvéolo- capillaire est
élevé. L hyperventilation modérée avec une
ETCO2 entre 30 et 35mmHg permet le main-
tien d’'une |égére alcalose respiratoire. En
coeliochirurgie, I’ élévation de la capnie secon-
daire al’insufflation du CO2! dela cavité ab-
dominale, doit étre vigoureusement controlée
par une hyperventilation. L’ alcalinisation sys-
tématique n’est pas conseillée a cause de ses
effetssur [aP50 (-) et sur synthese de 2-3 DPG
(-). L’ usage des agents facteurs d’ischémie ré-
gionale et d' acidose lors de lareperfusion doit
étre prudent et nécessite une exsanguino-trans-
fusion préalable. Ces effets peuvent étre atté-
nués par I” hyperventilation

[11-4 CasParticuliers

- En obstétrique : le taux de mortalité
et morbidité foetale et maternelle reste anor-
malement élevé malgré I’amélioration de la
prise en charge de la femme enceinte
drépanocytaire homozygote] 21]. Lesmodifica
tions physiologiques|iées alagrossesse accen-
tuant lesanomalies biol ogiques souvent respon-
sables de la symptomatol ogie drépanocytaire.

Ainsi I’anémie physiologique et |’ aug-
mentation delaconsommation d’ oxygene chez
lafemme enceinte aggravent ladésaturation pé-
riphérique, et donc lapolymeérisation del’ HbS,
tandis que lacompression aorto-cave et I inac-
tivité majorent la stase. Par ailleurs,
I hypercoagul abilité par augmentation desfac-
teurs couramment rencontrés au cours de la
grossesse favorise la survenue des complica-
tions thrombo-emboliques .

Enfinladépressionimmunitaireinduite
par la grossesse se surgoute aux dysfonctions
unitaires liées a la drépanocytose favorisant
ainsi le développement d'infections essentiel-
lement respiratoires et urinaires. Ainsi 56% des
femmes présentent au moins une crise vaso-
occlusive durant la grossesse, 42% ont un ac-
cident vasculaire cérébral, une attitude septi-
gue, une insuffisance rénale ou une infection
respiratoire [22]. L’incidence des césariennes
chez les patientes est rel evée de 36%. L es cau-
ses de ces césariennes dans plus de 50% des
cas sont la conjonction de plusieurs facteurs :
souffrancefoetale, syndrome vascul o-rénal, et
déficiences préexistantesd’ organes ou dystocie.
La prise en charge anesthésique repose sur la
prévention des facteurs de falciformation
(hypoxie, hypothermie, hypovol émie, acidose).
La transfusion prophylactique ou mieux les
échanges transfusionnels sont recommandés
dés la 28° semaine pour obtenir un taux d' hé-
moglobine Sinférieur a50% [21]. Le but étant
de diminuer la viscosité sanguine et de corri-
ger I’'anémie. En salle de travail on insiste sur
laprévention du refroidissement et desfrissons,
le décubitus latéral gauche pour diminuer la
compression cave, source de stase et
d  hypoperfusion placentaire ; I’ oxygénothéra-
pie par voie nasale est recommandée. Dansle
cadredelacésarienne, |’ anesthésieloco-régio-
nale est largement recommandée[23- 24]. Mais
cette technique impose une surveillancerigou-
reuse de |’ état hémodynamique de la patiente,
afin d'éviter I’ hypotension artérielle liée a la
sympatholyse. Le niveau du bloc
sensitivomoteur doit étre adapté et surveilléri-
goureusement afin d’ éviter ou de détecter une
dépression des muscles respiratoires source
d’ hypoventilatoin alvéolaire et donc de
désaturation.

L'analgésie lors du travail repose sur
I”analgésie péridurale ou rachidienne. Par
ailleurs, e bloc sympathique d0 aux anesthési-
gues locaux prévient la maladie thrombo-
embolique. L’ anesthésie générale est possible
mais passe par le contrdle des voies aériennes
et donc une intubation trachéale. Aprés I’ ac-
couchement une antibiothérapie et une
héparinothérapie de 8 a 10 jours sont prescri-
tes, car lamajorité des complications survien-
nent a cette période. La déshydratation, I’ acti-
vation de la coagulation et la douleur sont les
principaux facteurs favorisant la survenue des
crisesvaso-occlusives.
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- En pédiatrie : Les principes de base de |’ anes-
thésie en pédiatrie sont rigoureusement respec-
tés. Lesdégénérescencesliéesaladrépanocytose
étant peu importantes chez le jeune, I’ Anesthé-
siste-Réanimateur s attelera a éviter ou alutter
contre tous facteurs favorisant la survenue des
crises vaso-occlusives. Chez I’ enfant |’ anesthé-
sie locorégionale associée a une anesthésie gé-
nérale |égere permet une extubation précoce et
assure une anal gésie post-opératoire immédiate.
L e retentissement hémodynamiqueest rareavant
8 a9 ans. Chez le nourrisson deux voies veineu-
ses sont nécessaires, lalutte contrel” hypovolémie
est assurée par le remplissage vasculaire et fait a
base de solutés sal ésisotoniques, du glucose 10%
et les pertes sanguines sont compensees selonles
regles habituelles. La protection contre |” hypo-
thermieet I’ hypoxie est particulierement impor-
tante dans cette tranche d’ age.

- Chirurgiecardiothoracique : Lesindicationsde
lachirurgie cardiothoracique sous circul ation ex-
tracorporelle (CEC) tendent a se développer sur
terrain drépanocytaire favoriséespar I’ éévation
de |’ espérance de vie chez ces patients. Ces pro-
cédures sont ahaut risque chez I homozygote[5],
mais un certain nombre d’ évolutions favorables
ont été notées chez I’ enfant. La prise en charge
transfusionnellevarie en fonction deladurée pré-
vue de la CEC et de |’ hypothermie. Néanmoins
labaissedutaux d'HBSen phase pré-opératoire
aune concentration de 30% pour les chirurgies
ahaut risgue semble le maximum tolérable, mais
d’ autres équi pesrecommandent chez I’ enfant une
concentration plus basse, autour de 5%.

- Chirurgieenurgence : Danslessituationsd’ ur-
gence, la prise en charge transfusionnelle peut
étre modifiée ou simplifiée en fonction des struc-
tures et de la pathologie. Danstousles cas, I’ ur-
gence augmentelerisgque péri-opératoire, par con-
sequent lastratégie adoptée résulte d’ un compro-
mis entre le risque lié ala pathologie et celui de
la drépanocytose. La transfusion pré-opératoire
est largement conseillée, parallélement au sai-
gnement per-opératoire .

IV . PRISE EN CHARGE POST-OPERA-
TOIRE

V.1 Impératifsdelapériodepost-opératoire

La période post-opératoire est
particulierement critique, car |'incidence des
complicationsici est plus élevée qu’ en phase per-
opératoire. Les impératifs assurant une
oxygenation tissulaire adéguate sont les mémes
gu'en phase per-opératoire (normoxie,
normovolémie, normothermie),

JZe Minkande et al

maislescirconstancesdu réveil induisent d’ autre
risques. Ladépression respiratoirerésiduelledue
aux agents anesthésiques, |’ augmentation de la
consommation d’ oxygene liée aux frissons, et
I” hypothermie sont autant de facteurs qui
favorisent I"hypoxie. L’ oxygénothérapie est
systématique et doit se poursuivre apres
I’ extubation pendant 24 a48 heures. Par ailleurs,
le maintien d’un état hémodynamique optimal
est fondamental, compte tenu de la réapparition
du tonus sympathi que, majorée par ladouleur et
I”hypothermie, et responsable d'une
vasoconstriction  périphérique.  Une
hyperhydration modérée est donc nécessaire en
post-opératoire. L’ extubation doit donc étrefaite
chez un sujet complétement réveillé,
normotherme, normovolémique, et si possible
apres une séance de kinésithérapie respiratoire.
La douleur post-opératoire provoque une
activation du systéme sympathique avec
augmentation des catécholamines circulantes
avec pour conséguence une €lévation de la
fréguence cardiaque, de la pression artérielle et
donc de la consommation d’oxygéne. En
chirurgie thoraco-abdominale, la douleur post-
opératoire induit un dysfonctionnement de la
mécanique ventilatoire et la majoration des
atélectasies post-opératoires. Ces effets
particulierement délétéres constituent des
facteurs déclenchant ou aggravant de la
falciformation.

V-2 Complications postopératoires

Les complications sont essentiellement
représentées par les crises vaso-occulsives, le
syndromethoraciqueaigu, lesinfectionset I’ ané-
mie. Le syndrome thoracique aigu (STA) appa-
rait chez 50% des enfants drépanocytaires ho-
mozygotes [5]. |l représente le second motif
d’ hospitalisation dans cette population et lapre-
miére cause de décés quelque soitI’age[25]. En
période post-opératoire, le STA est une compli-
cation redoutable dont I incidence tourne autour
de 10%[ 26-28]. Cliniquement | e patient présente
unedouleur thoracique aigué associée aune dys-
pnée et delafiévre. Une chute du taux d’ hémo-
globine est souvent observée avec une
thrombopénie. | Chez e sujet HbSSlerisque de
survenue d’ un syndrome thoracique aigu est
d autant plus élevé qu'il est jeune (maximum 2
a5 ans), que sa concentration d' HbS est élevée
et que sa concentration d’' HbF est basse, que le
nombre deleucocytesest élevé[25]. On notedes
infiltratsinterstitiels ou des épanchements pleu-
raux sur la radiographie pulmonaire [29]. La
prise en charge repose sur |” hydratation, |’ oxy-
génothérapie, I’ antibiothérapie, latransfusion, et
le traitement de la douleur.
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Par ailleurs, les drépanocytaires sem-
blent prédisposés aux atteintes de lamuqueuse
gastro-duodénale [ 30]. Cette susceptibilitéjus-
tifie une prescription large des anti-ulcéreux en
période post-opératoire.

LAFORMEHETEROZYGOTE:

La seule complication grave est repré-
sentée par |’ hypoxie. En casde chirurgie ma-
jeure (thoracique par exemple) il est préconisé
de ramener le taux d’ HbS a moins de 40% par
unetransfusion de principe. En casdetout autre
acte, les regles inhérentes de toute anesthésie
sont de mise. Laprévention du refroidissement,
I”hypoxie et I"hypovolémie est nécessaire. La
tolérance des garrotsest discutée, en casd’ usage
il faut procéder a une exsanguination du mem-
bre avant la pose, associée a |’oxygene pure
lorsdelalevée. En post-opératoire, le suivi est
le méme et les complications identiques a cel-
les de toute anesthésie.

CONCLUSION :

La drépanocytose est |'une des mala-
dies héréditaires les plus répandues dans le
monde. Elle est caractérisée par la présence
d’une hémoglobine anormale dans le globule
rouge. La mortalité et la morbidité péri-opé-
ratoires chez ces malades sont assez éevees.
La prise en charge est dominée en préopéra-
toire par laconsultation d’ anesthésie et lapré-
paration a I’ intervention afin deramener letaux
d hématocrite autour de 30-40%. En per-opé-
ratoire, I’ anesthésiste-réanimateur s acharnera
aéviter tout facteur favorisant ou déclenchant
la falciformation : I’ hypoxie, I"hypovolémie,
I’acidose et |’ hypothermie. La période post-
opératoire est a haut risque de complications
vaso-occlusives, le syndrome thoracique aigu
et lesinfections. La prévention de ces compli-
cations passe par lacorrection detoute anémie,
I’ oxygénation systématique pendant au moins
24 heures , une hydratation correcte et une

prise en-charge adéquate de-ladouleur

Programme Rien EST EST EST
transfusionnel Hbs < 40% Hbs <20% Hbs <20%
Transfusion ssimple
Typechirurgie  Mineur Moyenne Majeur CEC
Hernie Cholescystectomie Laparotomie
Circoncision Orthopédie Thoracotomie
Adénoidectomie Exploration

endovasculaire

Durée Durée Durée
Inférieurea2h Supérieure a2h
Antécédent(s) de complications thromboembolique ou infectieuse grave
Terrain

Antécédent(s) de défaillance viscérale

EST : exsanguino-transfusion.
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