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Résumé 

L’une des graves complications de la drépanocytose est le syndrome thoracique aigu. Il associe une manifestation respiratoire et un infiltrat radiologique 

récent. Nous rapportons sept cas dans le but de décrire les aspects cliniques et thérapeutiques de cette complication chez l’enfant. Les principaux symp-

tômes sont fièvre, dyspnée, toux et douleur thoracique. Les infiltrats pulmonaires sont des signes radiographiques en sa faveur. En cas de drépanocytose 
non connu, le diagnostic se confond souvent avec une pneumopathie aiguë. Dans ce cas, le syndrome thoracique aigu fait découvrir la drépanocytose. 

Cette situation retarde la prise en charge. 
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Abstract 

Titre en anglais: Acute thoracic syndrome in child sickle-cell disease 

One of serious complication of sickle cell disease is the acute thoracic syndrome. It associates respiratory signs and earlier radiologic infiltration. We 

report seven cases aiming to describe clinical and therapeutic aspects of this complication in child. Main symptoms are made of fever, dyspnea, cough-

ing, thoracic pain and thoracic infiltrations. Diagnosis is often mistaken for acute pneumopathy in case of unknown sickle cell diseases, thus acute thorac-

ic syndrome is inaugural to set the diagnosis. This situation delays the treatment. 

 
Keywords: Acute chest syndrome; Child; Sickle-cell disease 

Introduction 

Décrite pour la première fois par Herrick en 1910, la dré-

panocytose est l’hémoglobinopathie la plus anciennement 

connue. Le syndrome thoracique aigu (STA) associant une 

manifestation clinique respiratoire et une anomalie radio-

logique récente représente la complication pulmonaire 

aiguë. Le STA détermine en majeure partie la morbidité et 

la mortalité de la drépanocytose [1]. Nous rapportons sept 

cas de STA chez l’enfant malgache dans le but de décrire 

à travers une revue de la littérature leurs aspects cliniques 

et thérapeutiques. 

 

Patients et méthodes 

Il s’agit d’une étude rétrospective des cas de STA de l’en-

fant, effectuée dans les services de chirurgie pédiatrique et 

de réanimation chirurgicale du Centre Hospitalier Univer-

sitaire Joseph Ravoahangy Andrianavalona d’Antananari-

vo de janvier 2003 à décembre 2006. 

 

Résultats 

C’est un travail répertoriant sept cas de STA (4 filles et 3 

garçons). La moyenne d’âge était de 6,3 ans avec des ex-

trêmes de 2,5 ans et de 10 ans. Deux cas étaient drépano-

cytaires connus. L’un d’eux avait déjà présenté un STA et 

l’autre avait un antécédent familial de STA. Une arthralgie 

et une pneumopathie récidivante étaient notées chez deux 

autres cas. Les autres enfants restants n’avaient pas d’an-

técédents particuliers connus. Les motifs d’hospitalisation 

étaient des pneumopathies infectieuses dans cinq observa-

tions; deux patients avaient un STA d’emblée à l’entrée. 

Ils avaient tous présenté comme signes généraux fièvre, 

pâleur et asthénie. Les signes fonctionnels étaient consti-

tués par la dyspnée (5 cas), la toux (7 cas), la douleur tho-

racique (4 cas), l’arthralgie et la douleur abdominale asso-

ciées (2 cas). L’examen clinique montrait un ictère (3 cas), 

une cyanose des extrémités (3 cas), une splénomégalie (un 

cas), un syndrome de condensation pulmonaire (7 cas) et 

un syndrome d’épanchement pleural (2 cas). Sur le plan 

radiologique, les lésions étaient droites chez quatre en-

fants et gauches chez les trois autres. Il s’agissait d’opaci-

té de syndrome alvéolaire (3 cas), d’opacités systémati-

sées du lobe inférieur (3 cas) et du lobe supérieur (un cas) 

et un syndrome pleuro-pulmonaire (3 cas). A la biologie, 

une hyperleucocytose (12.000/mm3 à 18.000/mm3), une 

anémie (7,5g/dl à 9g/dl d’hémoglobine) et une protéine C 

réactive (CRP) supérieure à 15mg/l intéressaient tous les 

patients. L’examen des crachats à la recherche de bacille 

tuberculeux était partout négatif. La présence de pneumo-

coque était constatée quatre fois dont deux fois à l’examen 

de crachat et deux fois dans le liquide de ponction pleu-

rale. Une infection à streptocoque pneumoniae était notée 

dans un cas. Le test d’Emmel était partout positif et l’élec-

trophorèse de l’hémoglobine avait montré que tous les 

patients étaient homozygotes Hb SS. Le traitement asso-

ciait oxygénothérapie, réhydratation et antibiothérapie à 

base de beta lactamines. De plus, des prescriptions de beta 

2 mimétiques (3 cas) et de transfusions (4 cas) étaient par-

fois nécessaires. La durée moyenne d’hospitalisation était 

de 12 jours avec un maximum de 22 jours. L’évolution 

était émaillée par un décès. 
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Discussion 

Les complications pulmonaires aiguës au cours de la dré-

panocytose surviennent généralement chez l’adulte jeune 

et rarement chez l’enfant de moins de 10 ans [2,3]. La 

période néonatale n’est pas concernée car l’hémoglobine 

fœtale (Hb F) inhibe la formation des polymères de l’Hb S 

en exerçant un effet protecteur. Ainsi la drépanocytose est 

asymptomatique durant cette période [4]. La physiopatho-

logie du STA n’est pas encore bien élucidée. La vaso-

occlusion au niveau de la circulation pulmonaire et la 

thrombose pulmonaire in situ sont impliquées. Si plusieurs 

étiologies avaient été avancées, plus de la moitié des STA 

demeurent sans étiologie précise [1]. Certains auteurs évo-

quent le rôle de l’embolie graisseuse à partir d’un foyer 

d’infarctus touchant les os longs [5,6]. D’autres rappellent 

le rôle de l’hypoventilation alvéolaire qui peut être liée à 

un infarctus osseux thoracique, une anémie, un trauma-

tisme thoraco-abdominal, une douleur sous diaphragma-

tique, une administration de médicaments dépresseurs 

respiratoires ou encore une obstruction haute comme l’hy-

pertrophie amygdalienne. Pourtant une baisse de la satura-

tion en oxygène ne semble pas constituer une valeur pré-

dictive de la survenue d’un STA [7]. Enfin, le rôle de 

l’infection bactérienne ou virale dans la genèse d’un STA 

ne convainc pas car les examens microbiologiques et séro-

logiques sont rarement positifs chez l’adulte [8]. Par ail-

leurs, la fièvre et le syndrome inflammatoire ne traduisent 

pas toujours une cause infectieuse chez le sujet drépano-

cytaire et pourraient être la traduction de thromboses pul-

monaires ou d’infarctus osseux [9]. En outre, l’hyperleu-

cocytose est habituellement présente même en absence 

d’infection [4]. Il semble que l’infection n’est responsable 

que de 10 à 20% de STA et qu’elle est plus impliquée 

chez l’enfant que chez l’adulte [8,10,11]. Toutefois, la 

prophylaxie systématique par prescription de pénicilline et 

de vaccination antipneumococcique a permis de diminuer 

le risque d’infection grave à pneumocoques [12]. Cette 

infection pulmonaire à pneumocoques et à Streptococcus 

pneumoniae était constatée à l’examen du crachat ou du 

liquide d’épanchement pleural chez cinq de nos malades. 

Le polymorphisme clinique est souvent évoqué et le dia-

gnostic de STA s’appuie sur des manifestations cliniques 

et sur la présence des infiltrats radiologiques récents du 

poumon [11,13,14]. Ces manifestations associent d’une 

façon variable une douleur thoracique aiguë occupant un 

hémi thorax (57%), une dyspnée souvent à type de polyp-

née (28%), une toux sèche ou productive (74%) ou encore 

une fièvre dépassant rarement 39°C (80%) [1]. Des signes 

d’hémolyse peuvent également être présents. Le STA est 

souvent isolé chez l’enfant, alors qu’il est accompagné de 

crise vaso-occlusive osseuse dans plus de 80% chez 

l’adulte [4]. Dans la moitié des cas, le STA est accompa-

gné d’un syndrome pleural [4], trois fois sur sept chez nos 

patients. Dans notre étude, dans les deux cas où la drépa-

nocytose était connue, le STA était de diagnostic relative-

ment aisé. Dans les autres cas, il était pris initialement 

pour une pneumopathie infectieuse aiguë et avait permis 

de découvrir la drépanocytose. Ainsi il est difficile de 

faire la distinction entre une simple pneumopathie et un 

STA débutant devant l'association d'une fièvre et d'un 

foyer pulmonaire radiologique [9]. Les aspects cliniques 

présentés par chacun de nos patients étaient multiples: 

formes graves d’emblées, formes avec aggravation secon-

daire, formes récidivantes et formes rebelles aux traite-

ments habituels. Ces différentes formes cliniques sont 

caractéristiques des complications aigues pulmonaires de 

la drépanocytose. La radiographie pulmonaire est suffi-

sante pour rechercher l’anomalie radiologique du STA qui 

doit être d’apparition récente. Elle est habituellement à 

type de syndrome alvéolaire (opacité systématisée à con-

tour floue dont l’évolution est rapide), pleural (opacité 

effaçant l’angle costo-diaphragmatique) ou rarement in-

terstitiel (opacité non systématisé, fixe). L’association de 

ces anomalies reste néanmoins possible [3]. Bien que le 

STA soit plus fréquent chez les drépanocytaires homozy-

gotes Hb SS comme dans notre étude, il peut intéresser les 

porteurs sains [11,15]. La mortalité liée au STA est esti-

mée à 1,8% chez l’enfant et 4,3% chez l’adulte [13]. Le 

traitement découle de la physiopathologie 

(hypoventilation, infection, agression vasculaire et inflam-

mation, occlusion vasculaire) et repose également sur cer-

taines mesures symptomatiques. Le traitement curatif as-

socie un antalgique, un anti-inflammatoire, une oxygéna-

tion, une réhydratation, une antibiothérapie et parfois une 

transfusion [1,4]. Le traitement préventif fait appel à la 

vaccination, à l’hydroxyurée, à l’arginine et au monoxyde 

d’azote. L’échange transfusionnel reste le principal traite-

ment des complications aiguës graves des syndromes dré-

panocytaires majeurs [11]. L’exsanguino-transfusion peut 

également être proposée car elle permettrait de réduire la 

récidive [2]. Pour notre part, la prescription de bronchodi-

latateur (béta 2 mimétiques) chez deux de nos patients 

avait apporté rapidement une amélioration. 

 

Conclusion 

Le STA est un accident aigu grave de morbidité et de mor-

talité élevées chez les enfants drépanocytaires. Les mani-

festations cliniques orientent vers une pneumopathie in-

fectieuse au début de la maladie. Dans la plupart des cas, 

le STA conduit au diagnostic de la drépanocytose. 
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