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- Mme B.G. agee de 24 ans
- Antecedents: . Polyarthralgies chroniques
. Pleuro-pneumopathie bactérienne /4 ans
. Endocardite bactérienne
- Depuis quelgues mois:. Douleurs basithoraciquesiuss.
paroxystiqgues

. Syndrome anémique
. Fébricules
. Fléchissement de I'état général
- Examen physique: . Paleur cutaneo-muqueuse
. Subictere
. Pas de splénomeégalie ou d’hépatomeégalie
. Souffle cardiaque systolique au FM.




Echographie abdominale: Coupe récurrente passatd e
(sonde 3.5 Mhz).




Echographie abdominale: Coupe récurrente passatd e
(sonde 7 Mhz).
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Scanner abdominal:
Coupes axiales sans injection de produit de cdetrade.




Scanner abdominal:
Coupe axiale sans injection de produit de contriasie
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Scanner abdominal:
Coupes apres injection de produit de contraste iodé




Scanner abdominal:
Coupe axiale apres injection de produit de cordrasté.
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Quel est votre diagnostic?




Diagnostics évoqueés:

- Tuberculose
- Lymphome




Bilan biologique

VS: 5 ala lere heure

Bilan de tuberculose négatif

Sérologie hépatique negative ( B,C)
Sérologie HIV négative

NFS: anémie microcytaire normochrome

Bilan hydroélectrolytique normal
LDH élevée.




- Fibroscopie oesogastroduodénale normale

- Rx du thorax normale

- BOM: hyperplasie réactionnelle de la moelle sans
malignite.




Ponction biopsie percutanée échoguidee de la
rate

Tissu tres hemorragique a vaisseaux epaissis etyasde

cellules inflammatoires polymorphes sans processus
néeoplasique.




Ponction biopsie percutanée échoguideée
du foie.

Discretes lesions degeneratives hepatocytaires non

specifiques.




- Electrophorese des protéines:
. Hypoalbuminémie 45.5 g/l
. Hyperd 17,5 g/l

- Frottis sanguin:

. Quelques cellules cibles poikylocytes et drepatascy

- Electrophorese de I'hemoglobine:
. Hémoglobine S 97%, hémoglobine A 3%.




Diagnostic retenu

- Drepanocytose hétérozygote

- Atteinte splénique avec 1lots spleniques
sains au sein d’une surcharge ferrocalcique.







Généralités:

- Pour les formes homozygotes: Les complications
spléeniques sont rapides avec une asplénie vers | 'age de
6 Mois.

- Apres la phase initiale de splénomégalie, les infarctus
repétes entrainent une atrophie, et une asplénie.

- Pour les formes hetérozygotes: L ’atteinte splénique
est partielle avec parfois des crises splénigues aigues.




Geéneralités:
- Hemoglobinopathie heréditaire frequente, a transmission
autosomique recessive.

- Il existe deux formes homozygote et héterozygote.

- Elle est caractéerisée par des globules rouges rigides,
deformées en faucille responsables de crises vaso-
occlusives.

- La symptomatologie est a la fois thrombotique et
hémolytique.




Histologie:

- Rate drépanocytaire: atrophique scléreuse,
freguemment calcifiee avec un contenu eleve en fer.

- Depot d’hemosidérine secondaire a ’lhémolyse intra-
splénique.

- Ces rates drepanocytaires avec surcharge férro-
calciques peuvent contenir des nodules de parenchyme
sain normal posant des problemes de diagnostic
différentiel avec des infarctus spléniques, des abces voire
des tumeurs.




Imagerie:

- La rate peut présenter une simple hyperplasie
reactionnelle ou une atteinte spéecifique.

- La splénomeégalie au cours de la dréepanocytose peut Etre
homogene ou heterogene. Cette atteinte hétérogene est
due a des infarctus, a une surcharge ferrique localisee, ou
a des foyers d’hématopoiese extramedullaire.




Imagerie:

Les nodules de parenchyme sain au sain d 'une surcharge
calcique splénique diffuse posent énormément de problemes
et se presentent en imagerie sous forme de nodules avec a:

- Echographie:
. Nodules spléniques arrondis hypoéchogenes
homogenes au sein d’'un parenchyme spléenique
globalement hyperéchogene.

- Tomodensitometrie:
. Nodules hypodenses homogenes par rapport a un
parenchyme spléenique hyperdense.
. Calcifications spléniques: dépdts ferrocalciques.




Imagerie:

- IRM:
. Nodules hyperintenses en T2 par rapport a une
rate hypointense
. Hyposignal diffus de la rate en T2 du a la
surcharge ferrocalcique
. Rehaussement moderé homogene des nodules
spléniques semblables au foie et a la rate sains.

- Scintigraphie : Nodules -> tissu splénique fonctionnel
accumulant le Tc-99 m sulfure colloide




Echographie:

Nodules spléeniques arrondis hypoéchogenes
homogenes au sein d’'un parenchyme
splénique globalement hyperechogene.




Tomodensitométrie:

Nodules hypodenses homogenes par
rapport a un parenchyme splénique
hyperdense.




Diagnostic differentiel

- Infarctus spléniques:
. Périphériques sous-capsulaires triangulaires de
densité paraliquidienne, hétérogenes au scanner
et a I'lRM.

- Abces:
. Aspect hétérogene avec discret renforcement
postérieur et une coque rehausseée par le
contraste.
. Contexte infectieux




Diagnostic differentiel.

- Granulomatoses chroniques: Tuberculose et granulomatose
. Autres lésions associees
. Contexte clinique

- Lymphomes et métastases:
. Existence d’'un néo primitif
. Localisations viscérales et/ou adénopathie abdominales.




- La présence de nodules de parenchyme splenigusahat

sein d’'une surcharge férro-calcique doit étre corafire
d’éviter des faux diagnostics différentiels d’irdars,
d’abces ou de tumeurs.

La TDM ou | 'IRM sans et avec injection de conteasont
néecessaires pour établir le diagnostic afin d’évitegeste

( biopsie) ou un traitement inutile.
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