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RESUME

Pré-requis : La splénectomie est parfois indiquée dans les anémies
hémolytiques constitutionnelles. Des complications graves peuvent
survenir en post splénectomie.

But : Analyser les indications de la splénectomie type d’anémie, et
évaluer son rendement.

Meéthodes : 1l s’agit d’une étude rétrospective étalée sur 3lans et
portant sur 82 patients suivis pour une anémie hémolytique
constitutionnelle 17 béta thalassémies majeures, 17 béta
thalassémies intermédiaires, 33 drépano-thalassémies, et 15
sphérocytoses héréditaires. Les paramétres clinico-biologiques sont
analysés avant et aprés splénectomie pour chaque type d’anémie.
Résultats : La splénectomie: Hypertransfusion dans les thalassémies
majeures et les sphérocytoses héréditaires ; hypersplénisme et
splénomégalie volumineuse dans les thalassémies intermédiaires;
séquestration splénique aigue et hypersplénisme dans les drépano-
thalassémies. La splénectomie est suivie d’un arrét des transfusions
dans les sphérocytoses héréditaires (100%), les drépano-
thalassémies(90%), et les thalassémies intermédiaires (75%) et d’une
réduction transitoire des besoins transfusionnels dans les
thalassémies majeures. Les complications en post splénectomie sont
multiples : Hyperplaquettose, thromboses et infections.

Conclusion : La splénectomie est indiquée, dans les anémies
hémolytiques constitutionnelles. Elle doit assurer une réduction
notable, voire une annulation des besoins transfusionnels.

SUMMARY

Background: Splenectomy is frequently advised in hereditary
hemolytic anemia.Severe complications could occur after
splenectomy.

Aim: To provide the indication and benefit of splenectomy
Methods: clinical and biological patterns were performed in a
retrospective study of 82 patients: 17 homozygous beta thalassemia,
17 thalassemia intermedia, 33 heterozygote HbS / beta thalassemia
and 15 hereditary spherocytosis.

Results: Splenectomy was performed for: Hypertransfusion in
homozygous thalassemia, hereditary spherocytosis; hypersplenism in
Thalassemia intermedia and splenic sequestration in heterozygote
HbS / beta thalassemia.The benefit of splenectomy was proved in
hereditary spherocytosis (100%), heterozygote HbS / beta
thalassemia (90%) and thalassemia intermedia (75%);nevertheless in
homozygous beta thalassemia.Post splenectomical complication are
often thrombocytosis, thrombosis and infections.
Conclusion:Splenectomy should be performed in hereditary
hemolytic anemia to reduce and avoid transfusion.
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R. Hafsia - Anémies hémolytiques constitutionnelles

Les anémies hémolytiques constitutionnelles sont des affections
génétiquement déterminées,caractérisées par des états
d’hyperhémolyse secondaires a des mécanismes divers:
anomalies de membrane,de I’"hémoglobine(Hb) ou des enzymes
du globule rouge.La splénectomie n’est pas systématique et est
proposée classiquement en cas d’augmentation des besoins
transfusionnels. Des complications peuvent survenir en post
splénectomie et mettre en jeu la vie des patients.

Nous proposons, dans ce travail, d’analyser les indications de la
splénectomie, d’évaluer son rendement et ses complications.

PATIENTS ET METHODES

Il s’agit d’une étude rétrospective étalée sur 31ans, et portant
sur 82 patients (45 hommes et 37 femmes) suivis pour une
anémie hémolytique constitutionnelle.Il s’agit de 34 cas de
thalassémies;17 béta thalassémies majeures et 17 béta
thalassémies intermédiaires,de 33 drépano-thalassémies, et 15
cas de sphérocytoses héréditaires. Plusieurs parametres, se
rapportant a la splénectomie, sont étudiés dans les différents
types d’anémies: Indications, ages, besoins transfusionnels, le
gain en hémoglobine et les complications. Les résultats des
variables sont exprimés par la médiane et les extrémes, la
comparaison des moyennes par le test de Mann-whitney et
I’étude de la survie par la méthode de Kaplan Meyer.

RESULTATS

La majorité de nos patients sont originaires du Nord (60%) et
47 % d’entre eux sont issus d’un mariage consanguin. L’age
moyen est de 27.7 ans (7-54). L’indication de la splénectomie
varient en fonction du mécanisme de 1’anémie (tableau
N°1).Elle a été pratiquée dans les drépano-thalassémies.et les
thalassémies compliquées d’hypersplénisme défini par une

Tableau 1 : Résultats de la splénectomie en fonction des phénotypes

thrombopénie a 70000/mm3 (30000 a110000/mm3) et un taux
d’Hb inférieur a 6g/dl (4- 5.9) ; dans les sphérocytoses
héréditaires et les béta thalassémies majeures traitées par un
régime hypertransfusionnel; et dans les thalassémies
intermédiaires présentant une splénomégalie volumineuse. Une
splénectomie, associée a une cure de lithiases vésiculaires, a été
indiquée chez des patients présentant un taux moyen d’Hb de
8g/dl.

Des complications hématologiques en post splénectomie,telles
qu’une hyperplaquettose.dont le taux moyen est de
700000/mm3  (500000-  1100000/mm3) et une «
hyperleucocytose » pouvant dépasser 20000/mm3 en rapport
avec une érythroblastémie,,sont répertoriés respectivement dans
80 % et 76% des cas. Des thromboses veineuses profondes des
veines portes, spléniques et iliaques sont notées dans les dix
premiers jours en post splénectomie (5.7 %).Les infections
graves sont répertoriées, dans un délai de 7 a 13 ans (10.3 %).I1
peut s’agir d’ostéomyélites, de méningites,de septicémies
graves et de pneumopathies.

La survie cumulée des patients sans chute du taux de I’'Hb au
dessous de 9g/dl (p<0.001) est résumé dans la figure 1.

DISCUSSION

Les anémies hémolytiques constitutionnelles peuvent se
compliquer, au cours de leur évolution, d’un accroissement des
besoins transfusionnels en rapport avec une augmentation du
volume de la rate. La splénectomie pourrait permettre une
élévation du taux de I’Hb circulante.

Cependant, d’autres indications sont répertoriées. Elles varient
en fonction du type d’anémie (1) :

Dans la sphérocytose héréditaire,la majorité de nos patients ont
subi une splénectomie pour hypertransfusions (60%) ; le reste a

Phénotypes SH S/Bthal ™ TI
Nbre cas 15 17 17
Indication (%)
Hyper-Transfusion 60 70
Hypersplénisme 30 47
Rate Volumineuse 47
Systématique 40
Séquestration aigue 30
Lithiase Vésiculaire 9 6
Age Splénectomie (an) 15.4 (5-31) 14.9 (5-34) 6.8 (2-11) 20.5 (6-45)
Hb pré Splénectomie (g/dl) 7.8 (5-12) 7.1 (4-8) 56 (3.5-7) 6.7 (3.5-9)
Hb post Splénectomie (g/dl) 13.6 (12-15) 9.8 (8-13) 79  (5-11) 95 (7-11)
Gain Hb (g/dl) 5.8 (4-8) 3(1.9-3.5) 23 (1-3) 2.8 (1-6.5)
(p=0.001)
Transfusion pré Splénectomie
(CGR/an) 8 (5-16) (p=0.001) (p=0.001) (p=0.001)
(Nbre %) (40%) 6 (2-24) 144 (8-21) 8 (6-10)
Transfusion post Splénectomie (75%) (100%) (47%)
(CGR/an) 0 0 9.5 (1-16) 2.1 (0-5)
(Nbre %) (100%) (98%) (100%) (47%)
Survie avec  Hb>9g/dl 100% 90% 20% 57%
(P<0.001) (15ans) (15 ans) (5 ans) (5 ans)
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titre systématique comme le préconisent certains auteurs(2).I1
existe actuellement un consensus, basé sur des critéres clinico-
biologiques, qui stipule que la splénectomie n’est indiquée
qu’en cas d’accroissement des besoins transfusionnels et que
I’abstention est de régle dans les formes latentes(3).

Figure 1 : Survie cummulée sans chute de 'Hb<9g/dl
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Dans la thalassémie majeure, I’augmentation progressive des
besoins transfusionnels constitue la premiere manifestation
d’hypersplénisme. Ce dernier constitue la principale indication
de la splénectomie (4). L’hypersplénisme peut étre favorisé par
les régimes transfusionnels insuffisants (Hb < 10g/dl). Piomelli
S. (5) préconise la splénectomie quand les besoins dépassent
200 ml/ kg /an. Dans notre série, les motifs de la splénectomie
étaient essentiellement 1’hypertransfusion et I’hypersplénisme.

Dans la thalassémie intermédiaire, ce sont 1I’hypersplénisme et
I’hématopoicse extramédullaire qui prédominent (6).Dans notre
série,8 cas ont été splénectomisés pour hypersplénisme et 8
autres pour une splénomégalie volumineuse.

Dans la drépano-thalassémie, les séquestrations spléniques
aigues et répétées, ont constitué ’indication principale de la
splénectomie surtout quand le taux d’Hb est < 6 g /dl (7).
L’hypersplénisme en est la seconde indication .Dans notre série,
I’indication de la splénectomie était 1’hypersplénisme et les
crises de séquestration aigue.

L’age des patients au moment de la splénectomie est
généralement différé apres 5 ans et varie en fonction du
mécanisme de I’anémie.

Dans la sphérocytose héréditaire, 1’dge de la splénectomie varie
de 2 a 64 ans. (8.,9).Dans notre série, il est en moyenne de 15.4
ans avec des extrémes allant de 5 a 31 ans.

Dans la thalassémie majeure, 1’hypersplénisme survient
habituellement entre 6 et 8 ans.(10,11).L’age de nos patients,au
moment de la splénectomie, était de 7 ans avec des extrémes de
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2-11 ans comme dans les séries de la littérature (12,13).
Certains patients sont splénectomisés avant 5 ans (5 cas dans
notre série).

Dans la thalassémie intermédiaire 1’hypersplénisme survient
plus tard dans la vie, au cours de la deuxieme ou troisicme
décennie (14). Dans notre série, I’dge de la splénectomie était
tardif (20.5 ans) avec des extrémes de 6 a 45 ans.

Dans la drépano-thalassémie 1’dge de la splénectomie est
variable .Dans notre série, il était tardif, a 15 ans avec des
extrémes de 5 a 34 ans. 40 % des patients étaient agés de moins
de 10 ans contre 30 % dans d’autres séries (15,16).
Classiquement, la splénectomie est totale et les résultats varient
selon le mécanisme de 1’anémie. Dans notre série, le rendement
de la splénectomie a été excellent dans la sphérocytose
héréditaire ou elle a permis un gain substantiel en Hb de
5.48g/dl, une élévation de I'Hb a 13.6 £ 1.2 (p=0.001) et
I’annulation des transfusions. Aucune récurrence de 1’anémie
n’a été constatée durant 10 ans. Des résultats comparatifs sont
relevés dans la littérature (3,9).L’échec de la splénectomie serait
du a la présence de rates surnuméraires (21).

De méme, chez nos patients drépano-thalassémiques, elle a été
aussi bénéfique et a permis un gain en Hb de 2.7 g/dl et un arrét
total des transfusions, surtout en cas d’hypersplénisme. Le
résultat est comparable aux autres séries ou on a noté une
diminution des besoins transfusionnels dans 60 a 81 % des cas
(7,15), et des crises vaso-occlusives (22,23).

La splénectomie était bénéfique pour les patients
thalassémiques intermédiaires. Elle a permis un gain en Hb de
2.8 g/dl et I’arrét des transfusions dans 75 % des cas, surtout, en
cas d’hypersplénisme. Dans les autres séries de la littérature, le
gain en Hb est moindre (autour de 1.8 g /dl)(14).

Dans la thalassémie majeure, les résultats sont moyens. Dans
notre série,Ja splénectomie a permis d’obtenir un gain
provisoire en Hb de 2.3 g/dl et une réduction moindre des
besoins transfusionnels (34%). 1l en est de méme des autres
séries (11,24). Selmi H. et Nouri A. (13,17) ont préconisé la
splénectomie partielle avec conservation de plus de 50 % du
tissu de la rate (2 cas de notre série) ou subtotale (conservation
de moins de 50 % de la rate) pour pouvoir intervenir tot dans la
vie, préserver la fonction de la rate et éviter les risques
infectieux (16,18).

Ces techniques ont permis une diminution franche de
I’hémolyse et un gain substantiel en Hb, essentiellement, au
cours de la sphérocytose héréditaire (gain de 3 g /dl) (19,20) et
des drépano-thalassémies (gain de 2,5 g/dl)(16).Le gain a été
moins important (1.8 g/dl) au cours des thalassémies majeures
L’étude de la survie des malades avec un taux d’Hb supérieur a
9 g/dl au-dela de 5 ans (p <0.001) a montré qu’elle était
meilleure dans la sphérocytose héréditaire (100%) et la
drépano-thalassémie (90%).Elle était moyenne dans la
thalassémie intermédiaire (57%) et médiocre dans les TM
(20%). Les complications, en post splénectomie, sont multiples:
Hématologiques infectieuses et thrombotiques. Parmi les
complications  hématologiques, on a relevé une
hyperleucocytose variant de10 000 a 20 000 /mm3 en rapport
avec une érythroblastémie(60-70%).

L’hyperplaquettose était observée dans 70% des cas (25) .Dans
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notre série elle a été notée dans 80% des cas avec des taux de
plaquettes supérieurs a 700000/mm3 parfois dépassant 10 *6
cellules/mm3. Elle peut étre présente des le 5 eme jour et
atteindre un pic entre la 2 eéme et 3 ¢éme semaine. Les plaquettes
peuvent revenir a un taux normal, aprés un mois, ou rester
élevées pendant plusieurs mois (26). Les complications
thrombotiques varient de 1 a 10% selon les séries (27, 28,29).
Dans notre série, les complications thromboemboliques étaient
présentes durant les 10 premiers jours suivant la splénectomie
(5.7%).La corrélation entre la thrombocytose et la thrombose
n’a pas été démontrée (26).Un traitement préventif, a base
d’anti-agrégant plaquettaire, bien qu’il soit controversé, peut
étre prescrit quand le taux de plaquettes est supérieur a
700.000/mm3. La fréquence des infections chez les patients
splénectomisés est reconnue depuis 1952.Le risque infectieux
peut étre multiplié par 14 a 45 fois, selon la pathologie causale
(30). Dans notre série, la fréquence des épisodes infectieux était
de 10.3%.Elle est moindre dans la Littérature (4a8 %).Le délai
d’apparition est variable,en moyenne entre 7 et 10 ans. Les
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