
Par cette présentation nous allons commenter les différentes atteintes hépatiques 
décrites dans la littérature, et compléter par les résultats de notre étude 
rétrospective faite sur des patients suivis à Mondor.
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La drépanocytose est une maladie génétique, liée à la mutation de la chaine β de 
l’hémoglobine A, entrainant la formation d’une hémoglobine anormale :  HbS. C’est la 
maladie génétique la plus fréquente en France avec une incidence de 1/450 nouveau 
nés dépistés. On estime à 20000 le nombre de patients atteints en 2020 en France. 
Elle peut toucher tous les organes, avec des atteintes aigues et chroniques. La 
manifestation la plus commune est la crise vaso-occlusive osseuse.
Les facteurs déclenchant sont multiples : hypoxie, hyperthermie, infections, stress…
Les atteintes ont une place non éngligeable dans la mortalité des drépanocytaires, 
évaluée entre 6 à 11 % selon les études.
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Les facteurs entrant en jeu dans l’atteinte hépatique d’un patient drépanocytaire sont 
souvent multiples et peuvent faire intervenir : de la vaso-occlusion des capillaire 
sinusoïdes hépatiques, des lithiases, de la surcharge en fer , les hépatites virale 
chronique et tous les autres facteurs d’hépatopthie connus.
La revue de la littérautre sur le sujet permet d’isoler un certains nombres de 
manifestations, secondaires à l’hémolyse chronique comme la lithiase, ou la vaso-
occlusion, comme la CVO intra-hépatique. 
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La lithiase est une conséquence de l’hémolyse chronique. Il s’agit de calculs 
pigmentaires (20% du total des calculs biliaires, 80% étant des calculs 
cholestéroliques). C’est une complication très fréquente de la drépanocytose, avec 
une incidence proche de 60 % chez les patients homozygotes SS. Une 
cholecystectomie par voie laparoscopique est formellement indiquée en cas de 
lithiase symptomatique.
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Il s’agit de la 2è complication aigue la plus fréquentes après la lithiase, secondaire à 
une falciformation dans les sinusoides hépatiques, responsable d’un tableau ‘ 
d’hépatite aigue.
Typiquement, dans une CVO hépatique simple la cytolyse et la cholestase sont 
modérées. La prise en charge est symptomatique comme les CVO osseuse : 
antalgiques, hyperhydratation, oxygénothérapie, alcalinisation, réchauffement…
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La variante sévère de la CVO hépatique est la cholestase aigue intra-hépatique, 
dénommée ainsi dans l’étude de Banerjee (en 2001). Elle se manifeste initialement
comme une CVO hépatique, puis s’installe un tableau d’hépatite aigue sévère avec 
troubles de la coagulation, hyperbilirubinémie majeure, insuffisance rénale.
Le traitement est la mise en place en urgence d’échanges transfusionnels intensifs, 
avec un objectif d’HbS < à 30%. La mortalité est estimée à 40% malgré la prise en 
charge intensive, la transplantation reste une option à discuter.
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La séquestration hépatique est dûe à un afflux massif de globules rouges dans les 
vaisseaux, via une hyper-adhésion des globules rouges à l’endothélium. C’est un 
équivalent de la séquestration splénique qu’on voit chez l’enfant surtout. Le 
traitement est également basé sur les échanges transfusionnels, en évitant la 
transfusion simple en raison du risque d’hyperviscosité à la résolution de la 
séquestration.
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La cirrhose est une complication classique décrite chez 11 % environ des patients 
drépanocytaires, la plupart des cas, elle est secondaire à une association de facteurs 
notamment l’hémochromatose transfusionnels et les hépatites virales (B et surtout 
C). Dans l’étude de Berry et ak en 2007, 3 patients cirrhotiques n’ont pas d’autres co-
facteurs/ La cirrhose serait donc la conséquence de l’hypoxie chronique responsable 
du développement de la fibrose péri-sinusoidale puis portale.
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Surdosage fréquent en paracétamol
Saignement explicable par la congestion des sinusoides hépatiques gorgés d’hématies 
drépanocytaires

9



Qi l’on fait une biopsie hépatique à un patinet en CVO aigue(pas conseillé), on 
retrouve une obstruction des sinusoides…g
Et ds les fomes sévères: des lésiosn hépatocytes (ballonisation, comme sur cette 
biopsie), etc… Nécrose dans les formes sévères
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Nous avons isolé 3 groupes de patients, ayant des caractéristiques cliniques, 
biologiques et histologiques communes. Ainsi 8 patients n’avaient pas d’antériorités 
d’anomalies du bilan hépatique et sont rentrés dans la maladie par une hépatite 
aigue sévère d’emblée, parmi eux 3 avaient une hépatopathie autoimmune
(cholangite auto-immune ou hépatite auto-immune).
Dans un 2ème cas nous avons regroupé 7 patients évoluant sous la forme d’une 
cholestase chronique d’aggravation progressive, parmi eux 2 avaient une cholangite
sclérosante primitive associé à des lésions vasculaires à l’histologie.
Enfin, 19 patients avaient une cirrhose décompensée, 4 patients n’avaient pas d’autre 
cause que la drépanocytose pour expliquer la cirrhose, et on relevait 2 cirrhose 
vasculaire et auto-immune.
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La prise en charge des patients est double : hématologique avec optimisation du 
traitement de la drépanocytose par hydroxyurée (ojectifs 20 à 30 mg/kg selon la 
tolérance) et les échanges trnasufsionnelset hépatologiques avec traitement des 
cofacteurs et discuter la transplantation en cas d’échec des traitements précédents.
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Nous proposons cet algorithme de prise en charge s’appliquant aux anomalies du 
bilan hépatique aigue sévère ou chronique. Le bilan doit être exhaustif, pour ne pas 
méconnaitre une hépatopathie auto-immune.
La prise en charge est basé sur une optimisation du traitement de la drépanocytose 
par hydroxyurée ou échanges transfusionnels, traitement des cofacteur associé 
éventuels par chélateurs du fer, traitement anti-viral ou immuno-supresseur. La 
transplantation doit être discutéé en dernier recours.
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La revue de la littérature et l’étude de Mondor montrent que ce sont des atteintes 
potentiellement graves, chez des patients fragiles, avec une évolution aigue ou 
chronique parfois fatale.
Les lésions vasculaires pures existent (et peuvent même évoluer vers une cirrhose) 
mais sont minoritaires. Les co-facteurs prédominants sont l’hémochromatose 
secondaire et les hépatites virales secondaires. . Le foie doit faire partie du bilan 
annule des patients drépanocytaires, et la biopsie par voie trans-jugulaire doit se 
discuter en cas de doute diagnostique notamment sur une hépatite auto-immune 
associée.
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