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DREPANOCYTOSE MAJEURE ET GROSSESSE
TRANSFUSIONS PROPHYLACTIQUES SYSTEMATIQUES, A PROPOS DE 16 CAS
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RESUME ¢ En Zone tropicale, la drépanocytose est responsable d’une lourde mortalité et morbidité mat e rrelle et feetale. Le
t raitement repose sur une pratique de transfusions sanguines répétées en cours de grossesse et d’accouchement. Ces transfu-
sions peuvent se faire soit a la demande ( en fonction de I’état clinique de la mere, du feetus et du pronostic de la grossesse) soit
de facon systématique a titre prophylactique. Les pronostics sont améliorés de facon tres significative dans les deux types de prise
en charge. Mais les risques de transfusion d’agent pathogne et I’allo-immu n i s ation ont longtemps fait hésiter pour une pra-
tique systématique des transfusions. A trave rs une série de 16 cas de drépanocytose majeure SS, nous avons trouvé un réel béné-
fice pratique des transfusions prophylactiques systénetiques, en zone tropicale. Les progres faits par nos courbes de transfu-
sion dans la sélection des donneurs, de leur suivi et du phénotypage retrouvent des argumentations faites, il y a une décennie
en faveur de la pratique prophylactique, surtout dans nos pays a risques transfusionnels élevés. Dans notre expérience, les trans-
fusions prophylactiques, méme si elles sont plus abondantes, permettent d’assurer une plus grande sécurité transfusionnelle avec
une efficacité plus grande que la pratique curat rice a la demande.
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SEVERE SICKLE CELL DISEASE DURING PREGNANCY : RESULTS OF ROUTINE PROPHYLACTIC BLOOD TRANS-
FUSION IN A 16-CASE SERIES

ABSTRACT - Sickle cell disease is a major cause of maternal and neonatal mortality in tropical regions. Treatment consists
of regular blood transfusion during pregnancy and delivery. Transfusion may be performed selectively (in function of the cli-
nical status of the mother, fetus, and pregnancy) or prophylactically Both management strat egies result in a significant impro-
vement in the obstetric outcome. However systematic prophylactic transfusion has been shunned due to the risk of transmit-
ting infections and allo-immunization. Thel6-case series reported here demonstrates a real benefit for prophylactic blood
t ransfusion during pregnancycomplicated by sickle cell disease in tropical zones. Improvements in our transfusion curves resul
ting from better donor selection, follow-up, and phenotyping support arguments previouslymade over one decade ago in favor
of the prophylactic approach especially in countries with high transfusional risks. In our experience the risks associated with

more transfusions was offset by the greater safety margin and better efficacy of the prophylactic approach.
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a maladie drépanocytaire résulte de la présence d’une

hémogobine anormale, I’hémogdobine S (HbS) (ano-
malie de la chaine § de la globine) qui se polymérise, dans
des conditions d’hy p oxémie pour aboutir a une déformation
définitive (falciformation) & 1’ori gine des accidents aigus a
type de crises vaso-ocdusives et d’infa rctus. En cas de gro s-
sesse, la falciformation va avoir de graves conséquences sur
les pronostics de la gestation, de la mere et du feetus. En
Obstétrique, la drépanocytose expose a des avo rtements pré-
coces a répétition, a des retardsde croissance feetale (RCF),
a des morts feetales in utero(MFIU), a des crises d’éclamp-
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sie, des infarctus, des infections, des complications liées aux
thromboses et a 1" hy poxie qui peuvent engager le pronostic
vital de la mere (2 %) et de ’enfant (30 %) (1). Redoutée
depuis longtemps dans la tradition médicale africaine, la dré-
panocytose a vu son pronostic général considérablement amé-
lioré par une thérapeutique transfusionnelle. La transfusion
de globules rouges normaux, diminue le taux relatif d’HbS (au
dessous du seuil de risque de 40 %), diminue I’érythropoiese
matemelle (d’autant plus qu’elle est pratiquée précocement
dans la grossesse), augmente la pression partielle en oxygene
ce qui réduit le risque de falciformation (2-4). Dans le
domaine obstétrical, les avis restent part agés entre deux atti-
tudes : t ransfuser uniquement en présence de manifestations
pathologques et/ou juste avant I’accouchement (5-7) ou trans-
fuser systématiquement des le début de la grossesse (8-10).
Pour participer a cette discussion, nous présentons notre expé-
rience de prise en charge des femmes enceintes drépanocy-
taires graves, menée a la poly clinique El Rapha a Libreville
au Gabon, a propos de 16 observations de drépanocytoses
majeures, sur une durée de deux années.
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PATIENTS ET METHODES

Dans les pays tropicaux, la drépanocytose est la pre-
miere maladie héréditaire. Le trait drépanocytaire ( drépa-
nocytose hétérozy gate AS) intéresse pres du tiers de la popu-
lation. La drépanocytose SS (drépanocytose homozygote)
représente la fo rme la plus sévere. Les patientes incluses dans
cette série ont toutes une drépanocytose majeure SS.

Notre expérience est divisée en deux périodes : une
premierepériode groupe I, (6 observations ) ou les transfu-
sions étaient pratiquées en fonction du contexte clinique ( de
nécessité ), et une deuxieme période groupe II (10 observa-
tions) ou les patientes ont eu des transfusions prophylactiques
systématiques. Le programme des transfusions préventives
commence au 2° trimestre. Nous avons eu recoursaux trans-
fusions simples plus faciles a réaliser et non aux exsanguino-
transfusions. La transfusion a lieue une fois par mois en
moyenne, le but est d’obtenir un taux d’hémoglobine >10g/dl
et surtout un pourcentage d’hémoglobine anormale inférieur
240 % .

Notre séri e, relativement restreinte, ne permet pas une
évaluation statistique. Nous exposons simplement les résul-
tats de ces deux périodes d’exe rcice (Tableau I).

RESULTATS

Toutes nos patientes sont originaire de Libreville,
agées en moyenne de 24 ans avec des extrémes de 17 4 38 ans,
connues drépanocytaires SS depuis leur enfance. Elles sont
toutes phénotypées pour les groupes Rhésus et kell, leur état
sémlogique est connu pour le VIH, HCV, HBV, syphilis. La
vaccination est a jour pour dix patientes, deux ont été vacci-
nées pour I’hépatite B en cours de grossesse et quat re ont
refusé cette vaccination. Elles ont toutes nécessité plusieurs
hospitalisations (de 2 a plus de 10), et ont toutes été transfu-
sées auparavant. Toutes ont eu déja au moins un épisode
vasoocclusif, 9 d’entre elles ont eu une lithiase biliaire pig-
mentairg 6 un épisode infectieux sévere et deux une nécrose
de la téte fémorale.

Sur le plan obstétrical, 10 sont des primigestes, 6 sont
des multigestes, 4 ont eu au moins une crise vaso-occlusive
pendant la grossesse, 3 avaient des antécédents de mort foetale
in utéro, dont une dans un contexte de toxémie gravidique
sévere avec HELLP Syndrome, 4 ont eu des avortements
spontanés précoces et 2 des toxémies gravidiques.

Déroulement des grossesses : en début des grossesses
la moyenne des taux de I’hémoglobine était de 9g/dl pour le
groupe I et 8.6 g/dl pour le groupe I, en fin de grossesse cette
moyenne était de 8.5 g/dl pour le groupe I et 11.3 g/dl pour
le groupe II.

Conceman les transfusions, pour le groupe I, trois
femmes ont été transfusées pendant la grossesse, en raison
d’une anémie sévere avec une moyenne de trois culots. Elles
ont été toutes transfusées au moment de 1’accouchement et/ou
en post partum pour compenser une anémie sévere ou pour
traiter une hémorragie de la délivrance, avec une moyenne de
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4.83 culots. la moyenne globale recue est de 6.33 concentrés
érythrocytaires.

Pour le groupe 11, le terme moyen du début des trans-
fusions est de 16 semaines d’aménorrhée, et la moyenne des
concentrés érythrocytaires transfusés est de 12, seules 2 sur
10 ont nécessité une transfusion pendant I’accouchement pour
hémonagie de la délivrance. La moyenne globale de
concentrés érythrocytaires transfusés est de 14.

Le pourcentage de concentrés érythrocy tairesphéno-
typés obtenus était de 64 % dans le groupe 2, alors qu’il n’était
que de 16 % dans le groupe 1 (différence significative
p: 0.04). Larecherche d’agglutinines irrégulieresn’a pu étre
faite que chez quat re de nos patientes en post partum tardif :
elle était négat ive.

Aucun cas de mort matemelle n’est a déplorer dans les
deux groupes ;la morbidité matemelle estexposée au tableau
IL. Le terme moyen de I’accouchement est de 36 SA pour le
groupe I avec un accouchement prématuré a 32 SA (infection
urinaire), et de 37 SA pour le groupe II avec un accouchement
prématuré a 34 SA (pyélonéphrite aigu€). Nous avons réalisé
quatrecésariennes ; 2 dans chaque groupe (Tableau I).

En ce qui concerne la pathologe péinatale, nous
avons noté : 4 cas de retard de croissance in utero (RCIU)
pour le groupe I avec une mort feetale in utero (MFIU) a
34 SA, et une infection néonatale ayant nécessité un séjour
de 16 jours au service de néonatologie. Alors que dans le
groupe II nous avons noté 2 R.C.1.U. Pour le reste les scores
d’ ap gar étaient constamment bons a la 10* minute.

DISCUSSION

Lintérét des transfusions prophylactiques pour réduire
la morbidité mat e rrelle et feetale a fait I’ objet de nombreuses
publications (8-13), en revan che beaucoup d’auteurs contes-
tent le caractere systématique des transfusions prophylactiques
en évoquant les risques infectieux et immunologques inhé-
rents a ce geste (5, 6). Nous exer¢ons dans une région de forte
prévalence de drépanocytose ( Afrique centrale). Au début de
notre expérience, nous nous sommes limités aux transfusions
de nécessité compte tenu des risques infectieux trés impor-
tants en milieux tropical (30 % des dons de sang) sont écar-
tés du circuit du fait de 1a présence d’agents pathogenes (14).
C ependant toutes ces femmes drépanocytaires, étaient déja
multitransfusées, et avaient eu besoin a2 un moment ou a un
autre de la grossesse de transfusions. Celles ci sont faites sou-
vent dans un cadre d’urgence, rendant d’une part la disponi-
bilité du sang plus difficile et d’autre part les risques infec-
tieux et d’allo-immunisation plus importants. En plus des
problemes transfusionnels, dans cette pratique la morbidité
matemo-feetale nous paraissait plus importante.Pour ces rai-
sons, nous avons opté pour des transfusions systémaiques
prophylactiques pendant la grossesse. En collab o ration avec
le centre de transfusion sanguine, nous avons pu disposer de
sang phénotypé pour les systemes Rhésus et Kell et testé pour
le VIH, hépatite C et B, la syphilis et "HTLV. Nous n’avons
eu a déplorer aucun accident transfusionnel grave, une seule
transfusion a été arrétée pour un épisode douloureux et fébrile.
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Tableau II - Morbidité matemelle.

Crises Endométiites Infections toxémie Durée séjour
vasoocclusives urinaires post partum
Groupe I 3 2 2 1 12 jours
6 patientes (dont 1 pyélonéphrite)
Groupe IT 2 2 2 1 8 jours
10 paientes

Toutes les femmes transfusées préventivement avaient un taux
d’hémogdobine supérieur a 10g/dl. Pour celles-ci 1’accou-
chement a été abordé de facon plus sereine et les transfusions
en urgence ont été considérablement réduites 2fois/10 pour
le 2¢ groupe contre toutes les femmes du premier groupe. Les
complications retrouvées dans notre série (toxémie, infections,
lithiase..) se répartissent dans les mémes proportions que
celles rapportées dans la littérat u re (15-18). Par contre nous
n’avons noté aucun accident drépanocytairegrave (cadiaque
ou pulmonaire). Notre série est certainement petite pour en
tirerdes conclusions sttistiques, néanmoins les transfusions
prophylactiques systématiques ont changé notre approche de
cette pathologe et nous ont permis de mener a bien 10 gros-
sesses atres haut risque. Cette attitude peut sembler contra-
dictoire : comment préconiser des transfusions en cette zone
de fo rte prévalence infectieuse. C’est justement I’intérét des
transfusions programmées, ol nous pouvons disposer de don-
neurs connus testés et suivis, ainsi que de sang phénotypé, ce
qui limite grandement les risques immunologques et infec-
tieux.

GONCLUSION

La drépanocytose majeure reste une maladie grave qui
occasionne une morbidité et une mortalité importantes chez
les femmes enceintes. Le recoursaux transfusions est presque
constant en cours de grossesse, al orsautant les pratiquer en
prophylaxie, les conditions de sécurité transfusionnelle sont
alors meilleures et la morbidité mat e mo-feetale s’en trouve ra
encore bien améliorée par 1’association du bénéfice théra-
peutique et de la sécurité transfusionnelle.
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