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ABREVIATIONS

Ac . anticorps

AEG : altération de I’état général

AHAI : anémie hémolytique auto-immune

An HM : anémie hypochrome microcytaire

An NN : anémie normochrome normocytaire
An NM : anémie normochrome microcytaire
Ana Path  : anatomopathologie

BIL : bilirubine

BTH : béta thalassémie homozygote

CvC : circulation veineuse collatérale

CCMH : concentration corpusculaire moyenne en hémoglobine
Dic : diagnostic

elts : éléments

GB : globules blancs

GR : globules rouges

Hb : hémoglobine

Hib : hémophilus b

HCD : hypochondre droit

g IV : immunoglobulines intraveineuses
LMC : leucémie myéloide chronique

LMSO : laparotomie médiane sus ombilicale
LNH : lymphomes malins non hodgkiniens
LSCG : laparotomie sous costale gauche
LTSO : laparotomie transversale sus ombilicale
MNO : méningocoque

OPSI : overwelming post splenectomy infection
PDV . perdu de vue

Plg . plaquettes

PNO . pneumocoque

PTAI . purpura thrombopénique auto immun
PTI : purpura thrombopénique idiopathique
Sd : syndrome



SH
SMG
TP
Ttt
VA
VGM
VIH

: sphérocytose héréditaire
: splénomégalie

: taux de prothrombine

. traitement

: voie d’abord

: volume globulaire moyen

: virus d’immunodéficience humaine



INTRODUCTION




Le role primordial de la splénectomie dans le traitement des différentes
affections hématologiques est connu depuis plus de cent ans, mais les
connaissances actuelles des fonctions immunitaires de la rate et les risques de
I’asplénie rendent nécessaire la mise en cause des indications de la splénectomie en
général. Elles dépendent non seulement de la maladie initiale mais également du
stade et de I’évolution de chaque affection.

La splénectomie est indiquée dans certaines hémopathies ou la rate constitue
un site de destruction électif ou privilégié des éléments du sang.

L’objectif de notre travail est de rapporter les résultats des splénectomies
d’indications hématologiques, réalisées chez 8 enfants dans le service de chirurgie

pédiatrique de CHU Hassan |l de Fés, sur une période de 7ans entre 2003 et 20009.
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A- HISTORIQUE

En 1887, Spencer Wells réalisa la premiéere splénectomie pour maladie
hématologique (sphérocytose héréditaire).Depuis, les indications de la splénectomie
se sont élargies pour étre a visée diagnostique ou thérapeutique [1].

Vers la fin du XIXe siecle, la splénectomie était l'intervention la plus
frequemment réalisée sur la rate, mais sa mortalité était élevée, due a I'némorragie
et a l'infection. Le pronostic s'est amélioré au cours des années grace a la
codification de la technique chirurgicale [2].

En 1910, la splénectomie a été proposée pour sphérocytose héréditaire.

Enl1916, elle a été proposée dans le purpura thrombopénique idiopathique [3].

En 1919, Morris et Bullock montrerent que la rate jouait un rble dans la lutte
contre les infections chez I'animal. C'est a King et Schumaker que I'on doit la notion
que la splénectomie pouvait étre responsable de décés par sepsis [2].

En 1952, le premier cas d’anémie hémolytique due a une hémoglobine
instable a été décrit par CATHIE, la splénectomie n’avait pas apporté d’amélioration
mais permis de mettre en évidence des corps de Heinz intra érythrocytaires [4].Au
cours de la méme année, King et al ont rapporté pour la premiére fois cing cas de
complications survenant plus de deux mois apres la splénectomie [5].

En 1958, I'indication de la laparotomie exploratrice en début de traitement de
la maladie de hodgkin était devenue quasi systématique pour réaliser une
splénectomie de principe pour un examen anatomo-pathologique de la rate en
entier [6].

En1975, la transfusion, la chélation de fer et la splénectomie ont amélioré le
pronostic des patients thalassémiques en leur permettant de dépasser I’dge de

20ans [7].



En 1991, la splénectomie laparoscopique a été reéalisée pour la premiére fois

par B.Delaitre [3].
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B- RAPPEL EMBRYOLOGIQUE

Lorsque le mésogastre dorsal de la petite cavité péritonéale commence a
s’étendre, a la fin de la quatrieme semaine, une condensation mésenchymateuse s’y
développe, prés de la paroi du corps. Cette condensation se différencie au cours de
la cinquieme semaine pour donner naissance a la rate, organe lymphoide sur la
circulation sanguine (Figurel.a). Des condensations spléniques plus petites,
appelées rates accessoires peuvent exister prés du hile de I’organe principal.

Il est important de se rappeler que la rate est un dérivé mésodermique et non
un produit de I’endoderme intestinal comme la plupart des viscéres intra
abdominaux.

La rotation de I’estomac et la croissance du mésogastre dorsal déplacent la
rate vers la gauche de la cavité abdominale (Figurel.b). La rotation du mésogastre
dorsal établit également une connexion, le ligament spléno-rénal, entre la rate et le
rein gauche (Figurel.c). La portion de mésentére dorsal située entre la rate et
I’estomac a recu le nom de ligament gastro-splénique [8].

Du troisieme au cinquiéeme mois de la vie embryonnaire, la rate assure
I’hématopoiese en méme temps que le foie. Cette activité est remplacée par la

moelle, a partir du 4¢me mois [9].
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Figure 1 : Schémas d’aprés Larsen montrant les différentes étapes du
développement embryonnaire de la rate [8].
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C- RAPPEL ANATOMO-CHIRURGICAL:

La rate est I'organe lymphoide le plus volumineux de I’organisme [9]. Son
poids et sa taille varient en fonction de I’age, du degré d’alimentation et de I’état de
digestion. Son poids passe de 11g a la naissance a 200g a 20 ans et a 110g a 70
ans. Ses dimensions sont 12cm de long, 8cm de large et 4cm d’épaisseur [10]. Sa
consistance est friable, de fixité relative, de projection thoraco-abdominale. Elle est

placée en dérivation entre la grande circulation et la circulation porte [9].

1-Situation et moyens de fixité

La rate est un organe abdominal situé dans I’hypochondre gauche et non
palpable a I’état physiologique. Son sommet est situé en haut et médialement. Elle
est située en avant du rein, a gauche de la grande courbure gastrique, au-dessus de
I’langle colique gauche et juste sous la coupole diaphragmatique gauche. Elle est
mobile lors de la respiration avec I’'abaissement de la coupole diaphragmatique. Elle
est centrée par I’arc postérieur de la 10éme cote. Elle est constituée d’une capsule
fragile entourant son parenchyme.

La rate est relativement libre dans la cavité abdominale. Elle est fixée par les
épiploons gastro-splénique et pancréatico-splénique. Cependant les meilleurs
éléments de fixité sont le ligament phrénico-splénique et le ligament spléno-colique
ou sustentaculum lienis. De plus, la rate possede souvent des adhérences avec les

viscéres voisins (Figure2) [11].
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Figure2 : Situation et moyens de fixité de la rate [12].
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2-Morphologie

La rate a grossiérement une forme en grain de café constituée de 4 faces :

-Une face postéro-externe ou diaphragmatique.

-Une face antéro-interne.

-Une face postéro-interne.

-Une face inférieure ou base.

Elle posséde 4 bords : un premier circonscrit la base ; le deuxiéeme est
antérieur, crénelé, convexe vers I'avant et sépare la face antéro-interne de la face
postéro-externe; le troisiéme, postérieur, distingue les faces postéro-interne et
diaphragmatique ; enfin le quatrieme, interne, sépare les faces antéro-interne et

postéro-interne (Figure 3et 4) [11].
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Figure3 : Vue antérieure de la rate montrant sa configuration externe
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. - diaphragmatique
Bord
postérieur
Bord
- mfenesur
Face postéro-interne
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Figure4 : Schéma montrant I'aspect, les faces et les bords de la rate [11].
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3-Rapports de la rate :

3.1. Rapports péritonéaux :

Le péritoine pariétal postérieur, aprés avoir tapissé la face antérieure du rein
gauche, s’accole a la face postérieure du pancréas et accompagne jusqu’au hile les
vaisseaux spléniques formant [I’épiploon pancréatico-splénique. Il continue
d’entourer I’ensemble de la rate en revenant par la face antérieure de celle-ci
jusqu’au hile splénique. Puis il forme I’épiploon gastro-splénique en rejoignant la
grande courbure de I’estomac et sa face antérieure. D’autre part, la bourse omentale
s’étend jusqu’au hile splénique participant ainsi a la constitution des deux épiploons
décrits ci-dessus (Figure 5) [11].

3.2. Rapports des différentes faces

-La face postéro-externe est en rapport avec le diaphragme et par son
intermédiaire a la plevre et au poumon gauche. Elle se projette au niveau de la 10éme
cote.

-La face gastrique est reliée a la grande courbure de I’estomac par I’épiploon
gastro-splénique et a la queue du pancréas par I’épiploon pancréatico-splénique.

-La face rénale s’adapte a la convexité de la capsule surrénale et de la partie
supero-externe du rein gauche.

-La base de la rate s’appuis sur I’'angle colique gauche et sur le ligament
phréno-colique gauche.

-Le bord supéro-externe répond au rebord costal qu’il ne dépasse pas sauf en
cas de splénomeégalie.

-Le bord postéro-interne est situé entre la face rénale et la face
diaphragmatique, il se projette sur la 11éme cote.

-Le bord interne est situé dans I’angle compris entre I'’estomac et la face

antérieure du rein (Figure 6) [12].
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Figure5 : Les rapports de la rate sur une coupe transversale [11].

vaisseaux courts
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Figure6 : Vue antérieure de I’'abdomen montrant les rapports viscéraux de
la rate [13].
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4-Variations anatomigues et malformatives :

4.1- Les variations de formes :

Les incisures et les encoches de la rate sont des reliquats des sillons qui
séparent les lobules de la rate feetale. Habituellement, les lobulations de cette rate
feetale, formée de la fusion des nodules spléniques primitifs, disparaissent
normalement avant la naissance et sont généralement visibles a la face interne. Ces
encoches ou incisures peuvent étre confondues avec une lacération splénique dans

un contexte traumatique [14].

4.2 - Rate accessoire:

La rate accessoire est une variante congénitale consistant en un fragment de
tissu ectopique séparé du corps principal de la rate. Il s’agit d’une rate «
surnumeéraire » retrouvée chez 10 a20 % de la population. Le mécanisme invoqué
dans la formation de ces rates accessoires est embryologique, par absence de fusion
compléte des nodules du mésoblaste dorsal a la cinquieme semaine de vie
embryonnaire. De ce fait, la rate accessoire est située dans I’environnement
périsplénique. La localisation la plus fréquente des rates accessoires est le hile
splénique. Elles peuvent aussi étre localisées dans le ligament spléno-rénal, gastro-
splénique ou méme dans le pancréas, dans la paroi gastrique ou elle peut mimer
une tumeur gastrique sous-muqueuse, dans le gréle, dans le grand ou le petit
épiploon, et méme dans le scrotum. Le principal diagnostic différentiel de la rate
accessoire est un ganglion lymphatique du hile splénique. La connaissance et le
repérage des rates accessoires peuvent étre importants lorsqu’il est nécessaire
d’éliminer tous les tissus fonctionnels spléniques comme dans certains troubles

hématologiques (rechutes de purpura thrombopénique) (Figure 7) [14].
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4.3-Rate en position ectopique :

La rate ectopique ou rate baladeuse se définit comme une migration de la rate
n’importe ou dans I'abdomen ou le pelvis. Elle est habituellement fixée dans sa
position anatomique normale par les ligaments gastro-splénique et spléno-rénal.
Un défaut de développement de ces ligaments se traduit par un long mésentere
splénique et une rate anormalement mobile. Cette anomalie est rare, de I'ordre de

0,5 % [15].
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Figure7: Schéma montrant une rate accessoire [16].
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5- Vascularisation et innervation de la rate

5.1- Les arteres :

La vascularisation extrinseque est bien connue (Figure 8). Branche du tronc
ceeliaque, l'artére splénique chemine, accolée au plan postérieur au bord supérieur
du pancréas : au niveau de sa queue, elle chemine sur sa face antérieure dans
I'épiploon pancréatico-splénique et se divise au niveau du hile en deux branches
terminales supérieure et inférieure. Chacune de ces arteres terminales donne
plusieurs branches secondaires qui pénétrent dans la rate. L’artére splénique donne
le plus souvent une artére polaire supérieure d'origine extra-hilaire et une ou
plusieurs arteres polaires inférieures. Les vaisseaux courts de l'estomac peuvent
naitre de toutes les artéres précédentes ; ils cheminent dans les épiploons gastro-
phrénique et gastro-splénique.

La vascularisation intrinseque délimite deux hémi-rates irriguées
indépendamment des artéres polaires par chacune des deux artéres terminales et
séparées par un plan avasculaire perpendiculaire au grand axe de la rate (Figure 9).
Chaque hémi-rate est vascularisée par une série d'arteres pénétrantes réalisant
autant de territoires vasculaires étagés en « pile d'assiettes » et rarement
anastomoseés entre eux.

Cette disposition vasculaire « métamérique » conditionne les possibilités

de réalisation des splénectomies partielles réglées [17].
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Artere gasmoepiplooique ganche

Figure8: Vascularisation extrinséque de la rate [17].

A Disposition classique

Figure9: vascularisation intrinseque de la rate [17].
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5.2- Les veines :

La veine splénique nait de la réunion de trois grands troncs veineux qui
émergent du hile de la rate et recoit la veine gastro-omentale gauche et les veines
gastriques courtes dont le trajet est parfois intrasplénique. La veine splénique recoit
de nombreuses affluences du pancréas, qui ne correspondent pas nécessairement
aux branches de I'artére splénique. La veine splénique recoit souvent la veine
mésentérique inférieure (38 %) pour former le tronc confluent spléno-mésaraique
qui va former, par la réunion avec la veine mésentérique supérieure, le tronc porte

(Figure 10) [18].

5.3- Les lymphatiques :

Les lymphatiques de la rate provenant de deux réseaux l'un superficiel, sous
capsulaire, I'autre profond émergeant au niveau du hile; les lymphatiques spléniques
se jettent dans les ganglions hilaires de la rate situés au contact de la terminaison
de l'artére splénique dans I'épiploon pancréatico-splénique au voisinage de la queue

du pancréas. lls se drainent par les lymphatiques qui suivent l'artére splénique [19].

5.4-Les nerfs :

Les nerfs viennent du plexus solaire par le plexus qui accompagne I’artére

splénique [20].

5.5-Les variations du pédicule splénique

La longueur du pédicule artériel est considérée comme courte en dessous de
3cm. Cette notion permet la classification chirurgicale du pédicule splénique. Dans

le type long, la division de l'artére splénique se fait trés précocement ("pré-hilaire")
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avec une disposition en éventail des rameaux vasculaires facilitant une hémostase
soigneuse lors d'une splénectomie. Dans le type court, I'artere splénique se divise au
contact du hile, réalisant un "T" couché a partir duquel naissent plusieurs rameaux
courts qui pénétrent perpendiculairement dans la rate. Cette conformation est
source de difficultés chirurgicales lors d'une splénectomie (nécrose de la queue du

pancréas, problémes d'hémostase) (Figurell) [21].
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FigurelO : Schéma du trajet de la veine splénique [22].

Vaisseaux cowrts gastrospléniquer

Artére splinique

Arta coiolca )

division =précoce= de I'artére splénique, & distance du hile divitian intrahilaice de U'artére splénique.

Figurell : Représentation schématique des variations du pédicule splénique [23].
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D- RAPPEL HISTOLOGIQUE :

La rate est entourée d’une capsule conjonctive de laquelle naissent des
cloisons porte-vaisseaux, divisant I’organe en compartiments avec une pulpe
blanche et une pulpe rouge.

La pulpe blanche correspond au tissu lymphoide de la rate. Il représente
10%du tissu splénique. Les lymphocytes T se disposent le long des artérioles,
accompagnés de cellules histiocytaires. Les lymphocytes B se regroupent en
follicules autour de I'artériole terminale. Ces follicules présentent une structure
identique a celle du follicule lymphoide ganglionnaire. Ils sont composés de
lymphocytes B et de quelques lymphocytes T helper.

La pulpe rouge est formée des cordons de Billroth et des sinus. Elle contient

des lymphocytes B et des plasmocytes et de nombreux lymphocytes suppresseurs

[9].
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E- RAPPEL PHYSIOLOGIQUE :

1- Fonction hématopoiétique :

A I’état normal chez le feetus, la rate a une fonction hématopoiétique entre le
4eme et |e 6me mois, puis cette fonction diminue et disparait avant la naissance. Dans
certains cas pathologiques, cette fonction hématopoiétique réapparait notamment

au cours de certaines hémopathies [9].

2- Fonction hémolytigue :

L’hémolyse ne concerne que 20%des globules rouges normaux agés, la moelle
reste le site électif de I’hémolyse physiologique. Le rbéle de la rate devient
prépondérant dans la destruction des globules rouges anormalement fragiles ou
altérés. La perte de plasticité et de déformabilité des globules rouges (sphérocytose,

hémoglobinopathies, enzymopathies) sont les causes de I’hémolyse intrasplénique

[9].

3- Fonction de réservoir :

Le pool splénique des globules rouges est faible, 1 a 2% de la masse des
globules rouges circulants. La rate contient une petite fraction du pool marginal des
polynucléaires. Les lymphocytes représentent un tiers du pool lymphocytaire.
Environ 30%des plaquettes circulants sont mises en réserve dans la rate.
L’hyperséquestration d’éléments sanguins est responsable des cytopénies de

I’hypersplénisme [9].
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4- Fonction d’épuration :

La rate joue un rble dans le remodelage des globules rouges circulants.
L’apparition, dans le sang, d’hématies a corps de Jolly aprés splénectomie témoigne

de I’'absence de cette action de remodelage [9].

5- Fonction immunitaire :

La rate est un organe important du systéeme immunologique. Elle joue un réle
dans les réactions humorales et a médiation cellulaire et dans I’élimination de

micro-organismes et des particules d’antigénes présents dans le sang [9].

6- Fonction métabolique :

La rate sécréte des substances opsonisantes : la tuftsine, tétrapeptide capable
de se fixer sur les polynucléaires pour stimuler leur phagocytose, et la properdine,

protéine activatrice de la voie alterne du complément [9].
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INDICATIONS HEMATOLOGIQUES DES SPLENECTOMIES

|. Les étiologies hématologiques

Dans le cadre des étiologies hématologiques, on distingue les rates
hyperactives mais primitivement saines d’une part, et d’autre part les rates

primitivement pathologiques.

A- Les splénectomies pour rates primitivement saines

L’hyperactivité splénique est ici secondaire a une anomalie des cellules
sanguines circulantes, la rate étant I’organe le plus sensible pour détecter et détruire

les cellules sanguines endommageées. Les principales étiologies sont :

1- Les anémies hémolvytiques

1.1- constitutionnelles

a- anomalie de la membrane du GR

a.1l- La sphérocytose héréditaire

La sphérocytose héréditaire (SH), appelée aussi maladie de Minkowsky-
Chauffard, est la maladie constitutionnelle du globule rouge la plus fréquente. Sa
transmission est dominante dans 75 % des cas.

La SH est secondaire a un déficit quantitatif ou qualitatif de certaines
protéines de membrane, en I’occurrence : ankyrine, bande 3, spectrine, protéine 4.2.
Quelle que soit la protéine responsable, son déficit aboutit a une perte du matériel
membranaire, a une sphérisation des cellules, a une diminution de leur résistance
osmotique et a une diminution de leur déformabilité.

Le diagnostic de SH est en général aisé lorsqu’il existe :

des antécédents familiaux de SH.
des signes cliniques évidents (paleur, ictere, splénomégalie).
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une anémie régénérative avec signes d’hémolyse aux examens
biologiques.

présence de sphérocytes sur le frottis sanguin.

un exces de cellules hyperdenses.

Des examens biologiques spécifiques de confirmation du diagnostic de SH
peuvent étre réalisés comme :

I’ektacytométrie en gradient osmolaire actuellement le test le plus
sensible et le plus spécifique.

la résistance osmotique : montrant une fragilité osmotique des globules
rouges aux solutions hypotoniques élevée, mais ce test est moins
sensible.

la cytométrie en flux, encore peu utilisée, semble étre une méthode
diagnostique prometteuse.

Mais ce type de tests de confirmation du diagnostic n’est utile qu’en cas :
d’antécédent familial de SH si le décompte des cellules hyperdenses
n'est pas réalisable.
en I'absence d’histoire familiale, devant toute atypie du frottis.
chez le nouveau-né et avant splénectomie, notamment pour éliminer le
diagnostic de stomatocytose héréditaire, contre-indiquant formellement
la splénectomie [24].

La SH est souvent bien tolérée et ne nécessite que rarement des transfusions.
L’évolution peut cependant étre émaillée de complications: crises de
déglobulisation, lithiase vésiculaire [9].

- Indication de splénectomie :

La SH n’est pas une indication en soi a la splénectomie. Avant toute

splénectomie, il est essentiel d’avoir éliminé une stomatocytose héréditaire, maladie

constitutionnelle rare du globule rouge, se compliquant de manifestations
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thromboemboliques aprés splénectomie. L’indication de la splénectomie dépend de
I'importance de 'anémie et de sa tolérance clinique, la splénectomie est indiquée
dans les formes séveres ; elle est souvent indiquée dans les formes modérées selon
le degré d’anémie et son retentissement sur I’état général (fatigabilité) ; elle n’est
pas indiquée dans les formes minimes et asymptomatiques.

La splénectomie pour rate trés volumineuse se discute uniguement s’il existe
une géne fonctionnelle ou un risque important de traumatisme splénique dans les
activités sportives ou professionnelles. L’indication de la splénectomie chez un
patient ayant une lithiase biliaire, sans anémie profonde ou mal tolérée, est

controversée [24].

Tableau 1 : Critéres diagnostiques simples de la sphérocytose héréditaire.

Parameétres cliniques Paleur, splénomégalie, ictere

Indices érythrocytaires IHb, 1CCMH, | VGM, 1% cellules hyperdenses, 1 réticulocytes
Frottis sanguin Sphérocytes (peuvent étre absents)

Signes d’hémolyse 1 bilirubine libre, haptoglobine, 1 réticulocytes

Test de Coombs érythrocytaire | Négatif

a.2- L’Elliptocytose héréditaire :

-L’Elliptocytose héréditaire est caractérisée par la présence d’érythrocytes de
forme ovale au frottis sanguin, les elliptocytes. Elle est le reflet d’'une anomalie du
cytosquelette de la membrane du globule rouge. La maladie se transmet selon le
mode autosomique dominant. Les formes hétérozygotes sont fréquentes, mais les
formes homozygotes sont rares et sont caractérisées par la sévérité de I’lhémolyse.

-L’Elliptocytose est cliniquement latente. Elle se traduit uniquement par

I’lanomalie morphologique des globules rouges que I’on découvre fortuitement a
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I’'occasion d’'un hémogramme. L’anomalie caractéristique est la présence sur le
frottis sanguin de plus de 15% des globules rouges ayant une forme ovale. Dans
10al15% des cas il existe une anémie hémolytique semblable a celle de la
sphérocytose héréditaire.

La splénectomie reste le traitement des formes hémolytiques [9].

b- Hémoglobinopathies

Les principales hémoglobinopathies posant l'indication de splénectomie
sont :

b.1- La béta-thalassémie majeure :

Elle correspond a la maladie de Cooley, forme habituelle de thalassémie
homozygote avec absence totale de I’'HbA.
Sur le plan clinique, 'anémie n’apparait pas dés la naissance car la synthese
d’HbF est alors majoritaire. Le diagnostic est fait entre 3et18 mois, on observe :
une paleur cutanéo-muqueuse,
un subictére,
un aspect mongoloide du facies,
un retard staturo-pondéral,
une hépato-splénomégalie ayant tendance a s’accroitre progressivement
et a créer une augmentation de volume de I’abdomen [9].
Sur le plan biologique :
L’hémogramme révele une anémie profonde, inférieure a 7 g/dl,
hypochrome microcytaire.
L’examen du frottis sanguin montre aussi une anisocytose, une
poikilocytose, des ponctuations basophiles fréquentes, et une
érythroblastose majeure.
L’étude de I’hémoglobine permet le diagnostic ; le pourcentage d’HbF est

constamment trés augmenté pour I’age (50 % a 98 %).
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La bilirubine non conjuguée est augmentée du fait de I’hémolyse
chronique.

Le contenu en fer de I’organisme est toujours augmenté et le bilan de fer
positif, méme en I’'absence de transfusion, du fait de I’hyperabsorption
intestinale du fer secondaire a la dysérythropoiese.

En I'absence de traitement, I'anémie sévere se complique d’insuffisance
cardiaque, I’hépato-splénomégalie se majore, un retard de croissance s’installe ; le
déces survient avant I’adolescence [7].

Indication de la splénectomie :

Le développement d’un hypersplénisme est pratiqguement constant dans la
thalassémie majeure. Il apparait en régle vers 6-8 ans, parfois plus tard chez des
patients soumis d’emblée a des apports transfusionnels élevés. Dans la grande
majorité des cas, un hypersplénisme est évoqué devant une augmentation des
besoins transfusionnels d’année en année, avec parfois constatation d’une
leucopénie ou d’'une thrombopénie. On estime actuellement qu’une consommation
annuelle supérieure a 200 ml/kg de concentrés érythrocytaires pour maintenir un
taux d’hémoglobine moyen proche de 12 g/dl doit faire évoquer un hypersplénisme

et conduire a une splénectomie [7].

Tableau 2 : critéres diagnostiques de la thalassémie majeure

Parameétres cliniques Paleur, subictére, hépato-splénomégalie, facies
mongoloide, retard staturo-pondéral

Indices érythrocytaires IHb, |VGM, ICCMH

Signes d’hémolyse 1 bilirubine libre, | haptoglobine

Frottis sanguin anisocytose, poikilocytose, érythroblastose majeure

Electrophorése d’Hb 1 % HbF

Contenu en Fer TFer sérique, tFerritinémie
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b.2- Les syndromes drépanocytaires majeurs

Regroupent la drépanocytose homozygote S/S, forme la plus sévere, et les
hétérozygotes S /C, S/B-thalassémie.

Le diagnostic est habituellement fait vers 6mois-1an, lorsque I’'HbF laisse
place a I’HbS, et souvent a I’occasion d’une complication aigue :

Crises douloureuses drépanocytaires.

Crises aigues de séquestration splénique avec chute brutale de I'Hb et

augmentation rapide du volume de la rate.

Infections graves (septicémie, méningites.....)

Accidents vaso-occlusifs graves [9].

Les indications de splénectomie sont [I'augmentation des besoins

transfusionnels et I’hypersplénisme [25].

b.3- L’anémie hémolytique a Hb instable ou anémie hémolytique a corps de

Heinz.

Les hémoglobines instables, sont dues a une mutation ponctuelle modifiant la
structure primaire de la globine. Elles précipitent sous forme de corps de Heinz
intraérythrocytaires, frequemment liés a la protéine bande 3 de la membrane
érythrocytaire. Les globules rouges ainsi modifiés perdent leur élasticité et sont
sélectivement détruits dans la rate, entrainant une hémolyse. Elles sont rares et
souvent limitées a une seule famille, de transmission génétique généralement
autosomique dominante et les patients sont hétérozygotes.

Le tableau clinique d’une hémoglobine instable est fonction de la nature de la
mutation. L’anémie hémolytique est le signe clinique majeur, fréguemment
accompagnée d’hépato-splénomégalie et d’ictere. Des crises d’hémolyse peuvent
survenir suite a une infection virale ou bactérienne ou suite a la consommation

d’oxydants chimiques.
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A I’'hémogramme, outre l'anémie, on peut noter de I'anisocytose, de la
poikilocytose, parfois une hypochromie.

La recherche des corps de Heinz montre des inclusions souvent attachées a la
membrane. Aprés splénectomie, les corps de Heinz sont souvent visibles sur des
frottis de sang frais.

A I’électrophorese des hémoglobines, I’lhémoglobine instable apparait comme
une bande diffuse, témoin d’une dénaturation lors de la préparation ou en cours
d’électrophoreése.

Le test de stabilité ou le test a la chaleur est un test simple qui permet le
diagnostic. Il consiste en une incubation de I’'hémolysat 1 & 2 heures a 50 °C : la
présence d’un précipité visible signe la présence d’une Hb instable.

Indication de la splénectomie :

Dans les cas modérés, le traitement est généralement préventif et supplétif. Il
faut prévenir et traiter rapidement les infections, en limitant les épisodes fébriles
avec de I'aspirine et éviter les médicaments oxydants (paracétamol, sulfamides).

Dans les cas graves, la question de la splénectomie doit toujours étre posée
en tenant compte du réle important de la rate dans la petite enfance contre les
infections bactériennes. La splénectomie n’est cependant pas toujours bénéfique.
Deux cas graves d’hémoglobine instable ont été traités par Hydroxyurée avec une

augmentation du taux d’Hb F et diminution du taux d’Hb instable [4].

c- Déficit enzymatique

Il s'agit de maladies géniques de transmission récessive autosomique ou liée
au sexe [26]. Tout déficit enzymatique du GR perturbe le métabolisme érythrocytaire
et concourt a la destruction prématurée du GR. Le déficit enzymatique peut

concerner les différentes enzymes: pyruvate kinase, hexokinase, glucose phosphate,
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isomérasephosphofractokinase, aldolase, triose phosphate isomérase,
phosphoglycerate kinase.
Les signes cliniques ce sont ceux de toute hémolyse chronique :
splénomégalie
ictere
lithiase biliaire
trouble de croissance [22].
Le diagnostic biologique se fait en plusieurs étapes que I'on peut résumer en
quatre phases :
mise en évidence de I‘hémolyse.
diagnostic différentiel avec les maladies auto-immunes, les
hémoglobinopathies et les maladies de la membrane érythrocytaire.
mise en évidence du déficit enzymatique par la mesure d'activité
enzymatique réalisée sur hémolysat.
caractérisation de la mutation en biologie moléculaire [26].
La splénectomie permet de réduire les besoins transfusionnels et d'améliorer

la survie des hématies [27].

1.2- L’anémie hémolytique auto immune (AHAI)

Les anémies hémolytiques auto-immunes font partie des anémies
hémolytiques acquises d’origine extracorpusculaire. Elles sont liées a la présence
d’auto-anticorps dirigés contre un ou plusieurs composants ou antigenes de la
surface des globules rouges.

La classification des AHAI dépend essentiellement des caractéristiques
immunochimiques et de I'isotype des auto- anticorps en cause. Les auto -anticorps
sont ainsi qualifiés de « Chauds » lorsqu’ils exercent leur activité hémolytique

maximale, a des températures comprises entre 35 et 400C, ils sont le plus souvent
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d’isotype immunoglobuline IgG, et dirigés contre les antigénes du systeme Rhésus.
A I'inverse, les auto- anticorps « froids » sont actifs & basse température (< 30 o C),
sont presque toujours de type IgM et entrainent la lyse des hématies par le biais
d’une activation du complément [28].

Il est important de distinguer, au plan clinique, les AHAI « chaudes » des
AHAI« froides ». Leur symptomatologie est différente.

AHAI chaudes :

Les manifestations cliniques révélatrices des AHAI sont non spécifiques. Elles
associent, un syndrome anémique et des signes d’hémolyse extravasculaire a type
de subictére conjonctival, voire d’ictere généralisé avec urines foncées. Lorsque
I’hémolyse est intense et le début brutal, des signes d’hémolyse intra vasculaire
(fievre, lombalgies, urines rouges « porto » et parfois insuffisance rénale) peuvent
étre associés et faire parfois errer le diagnostic. En dehors de toute maladie
associée, une splénomégalie modérée liée a I’hémolyse extravasculaire est observée.
Une splénomégalie plus importante que ne le voudrait le degré d’hémolyse (>16-18
cm) doit inciter a rechercher une maladie sous-jacente et notamment une
hémopathie lymphoide.

AHAI froides :

Les formes aigués postinfectieuses (infection a Mycoplasma pneumoniae)
s’observent surtout chez I’enfant de moins de 5 ans, elles sont dominées par un
tableau d’anémie sévere.

L’hémoglobinurie paroxystique a frigore est une forme d’AHAI a anticorps
froids est le plus souvent postinfectieuse (virale) et se manifeste chez I’enfant par
une hémolyse aigué intravasculaire potentiellement grave.

Les examens complémentaires a réaliser devant une suspicion d’AHAI doivent

répondre aux deux objectifs suivants : (1) confirmer le diagnostic et classer I’AHAI,

et (2) rechercher une maladie associée.
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Biologiquement, le diagnostic est évoqué devant une anémie classiquement
normochrome macrocytaire et régénérative, avec parfois des érythroblastes
circulants.

En dehors du cadre du syndrome d’Evans (qui se définit par la survenue,
simultanée ou décalée dans le temps, d’une thrombopénie auto-immune et d’une
AHAI et/ou d’une neutropénie auto-immune), le nombre de leucocytes et de
plaguettes est normal.

Le caractére hémolytique de I'anémie est facilement confirmé par I’élévation
du taux de LDH et/ou de la bilirubine libre, et surtout par la baisse de
I’haptoglobine.

Le frottis montre classiquement une anisocytose et une polychromatophilie
liée a 'augmentation des réticulocytes.

La preuve de la nature auto-immune des AHAI repose sur :

le test de Coombs direct : qui démontre la présence d’lg ou de facteurs du
complément, anormalement fixés in vivo a la surface des hématies [29].

le test d’élution-fixation consiste a dissocier I'auto-anticorps de la surface
du globule rouge a laquelle il est attaché, permettant ainsi, d’étudier sa
nature et sa spécificité.

le titrage des auto-anticorps sériques ou test Coombs indirect qui reste
un élément important du diagnostic dans les AHAI a anticorps froids et en
cas de suspicion d’AHAI avec test Coombs direct négatif ou Coombs direct

positif de type complément(C3) isolé [30].
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Indication de splénectomie :

La splénectomie est le traitement de deuxiéme ligne. Il faut I’envisager chez
les patients ayant une AHAI chaude idiopathique résistant a la corticothérapie ou
chez les patients initialement répondeurs mais qui ont un seuil de
corticodépendance élevé (supérieure a 20 mg/j). Elle est efficace en cas de
splénomégalie palpable, quand les auto-anticorps sont incomplets de nature IgG,
quand leur quantité est faible, et lorsque la séquestration splénique des globules
rouges est exclusive ou prédominante. Elle est inefficace donc non indiquée en cas
d’agglutinines froides (en raison du siége essentiellement intrahépatique de

I’hémolyse) ou en présence d’anticorps fixant le complément [30].

Tableau 3 : Critéres diagnostiques des AHAI

Parameétres cliniques AHAI chaudes |Sd anémique, ictére, splénomégalie

AHAI froides Les formes aigues postinfectieuses

L’hémoglobinurie paroxystique a frigore

Indices érythrocytaires lHb, T VGM, 1 reéticulocytes
Signes d’hémolyse t LDH, 1 bilirubine libre, | I’haptoglobine
Frottis sanguin Anisocytose, polychromatophilie

Test de Coombs érythrocytaire | positif

2-Le purpura thrombopénique auto immun

Le purpura thrombopénique auto-immun encore appelé purpura
thrombopénique idiopathique est la maladie hémorragique la plus fréquente chez
I’enfant (5/100 000 enfants/an). Il s’agit d’'une maladie auto-immune primitive
caractérisée par la destruction prématurée des plaquettes sanguines recouvertes
d’auto-anticorps spécifiques par le systéme réticulo-endothélial. Elle touche de

facon équivalente les filles et les garcons, et responsable d’un syndrome
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hémorragique brutal chez un enfant jeune (pic entre 2 et 10 ans), auparavant sain,
souvent quelques jours ou semaines aprés une infection virale ou une vaccination
[31].

Le plus souvent, la thrombopénie régresse spontanément dans les 6 premiers
mois définissant ainsi le PTI aigu. La persistance de la thrombopénie (< 150.000/ml)
au-dela de ce délai caractérise la forme chronique de la maladie [32].

L’hémorragie intracranienne est la complication la plus grave de cette maladie
bénigne [31].

Il est habituellement facile de porter le diagnostic de PTAI sur les éléments
suivants :

absence de prise médicamenteuse potentiellement responsable.

examen clinigue normal en dehors du syndrome hémorragique et
notamment absence d’organomégalie (splénomégalie, hépatomégalie,
adénopathies).

thrombopénie isolée sans autres anomalies de la numération et du
frottis sanguin.

absence d’anomalies de I’hémostase.

myélogramme (s’il est réalisé) montrant une moelle normale et riche en
mégacaryocytes.

La recherche d’anticorps antiplaquettes ou le test de Coombs plaquettaire
peut étre utile lorsqu’il existe un doute diagnostique, en particulier lorsque la
thrombopénie est modérée, car la découverte d’anticorps antiplaquettes est alors un
argument supplémentaire, mais non absolu, en faveur du mécanisme
immunologique de la thrombopénie. Elle n’est pas indispensable au diagnostic
lorsque ce dernier n’est pas discutable. Le PTAI peut étre isolé ; il est alors considéré
comme idiopathique. Il peut aussi compliquer I’évolution d’un lupus, étre parfois

associé a une anémie hémolytique auto-immune (syndrome d’Evans), accompagner
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une hémopathie lymphoide chronique (lymphome), ou une infection virale aigué ou
chronique(VIH), les examens biologiques sont orientés en fonction des signes
cliniques d’appel, pour essayer de documenter ces maladies associées au PTAI. Au
minimum et de maniere systématique, on recherche des anticorps antinucléaires et
des anticorps anti-Ro (syndrome sec), test de Coombs direct en cas d’anémie,
sérologie de VIH et sérologie d’hépatite B et C [33].

Indication de splénectomie :

La rate constitue un site important de production des autoanticorps
antiplaquettes et le lieu principal de destruction des plaquettes opsonisées. Ces faits
expliquent que la splénectomie soit efficace [33]. La splénectomie est considérée
comme le traitement de référence en cas d’échec des traitements de premiére ligne
(corticothérapie et des Ig IV). Elle ne doit étre envisagée que chez les patients ayant
un chiffre de plaquettes inférieur & 30.000 /ml, a fortiori s’il existe des signes
hémorragiques. Il est recommandé d’attendre au moins six a 12 mois d’évolution
aprés la date du diagnostic de PTI avant de proposer la splénectomie car une
rémission, voire une guérison du PTI, peut étre observée pendant cette période [34].
En cas d’échec de la splénectomie ou de rémission partielle, la réadministration des
traitements qui s’étaient précédemment avérés inefficaces (et en particulier la

corticothérapie) peu alors étre couronnée de succes [74].

Tableau4 : Critéres diagnostiques du PTAI

Parametres cliniques |sd hémorragique, absence d’organomégalie

Indices plaquettaires | ! plaquettes

Bilan d’hémostase normal
Frottis sanguin normal
myélogramme Moelle normale et riche en mégacaryocytes
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B- Les splénectomies pour rates primitivement pathologigues

Dans ce groupe la rate, elle-méme, est le siege d’un processus pathologique.

1-Les lymphomes
Le Ilymphome constitue un ensemble de proliférations tumorales

monoclonales développées aux dépens des lymphocytes. Le lymphome est la tumeur
maligne la plus fréquente de la rate. Les lymphomes malins non hodgkiniens (LNH),
sont cing fois plus fréquents que la maladie de Hodgkin [18].

Pour les LNH, [l'atteinte de la rate est de peu d'importance car le pronostic et
le traitement dépendent du type histologique. Dans 30% des cas, la rate est envahie
de facon diffuse se manifestant par une splénomégalie.

Le LNH primitif isolé de la rate est exceptionnel puisqu'il ne représente que 1
% des lymphomes malins.

Dans la maladie de hodgkin, il existe une atteinte splénique dans 60% des cas.
La taille de la rate ne permet pas d'affirmer I'atteinte réelle, puisque un tiers des
splénomégalies ne présente pas de signes histologiques de la maladie, et a I'inverse
un tiers des rates ayant une taille normale possede des signes positifs histologiques.

L'échographie affirme facilement l'existence d'une splénomégalie, d'autant
plus suspecte que son écho structure est hétérogene [10].

La splénectomie peut étre réalisée dans un but diagnostique; En effet il s'agit
souvent d'un diagnostic méconnu, et c'est I'étude anatomopathologique qui en
révele la nature maligne, ou visant a établir un inventaire anatomique et
thérapeutique en assurant l'éradication de foyers spléniques occultes, point de
départ potentiel d'une dissémination secondaire lymphatique et hématogeéene.

La splénectomie, suivie d'une chimiothérapie post opératoire, aurait des

résultats de survie excellents [35].
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2-Leucémie myéloide chronique

La leucémie myéloide chronique (LMC) est un syndrome myéloprolifératif
affectant les cellules souches hématopoiétiques et prédominant sur la lignée
granuleuse. L'anomalie cytogénétique spécifique, la translocation (9;22), a été
caractérisée au plan moléculaire [36]. Elle est rare, représente 2 a 5 % des leucémies
de I’enfant et 15 % des leucémies de I’adulte. En I’'absence de traitement, la LMC
évolue en 3 a 5 ans vers une leucémie aigué rapidement mortelle [37]. Elle évolue
classiguement en trois phases : aprés une phase chronique ou stable de 36 mois
environ, les malades présentent une phase accélérée, puis une crise blastique a
partir de laquelle la médiane de vie n'est que de 3 mois [38]. La grande majorité des
cas pédiatriques sont diagnostiqués au-dela de I’dge de 5 ans. La LMC de type
juvénile est généralement décrite chez I’enfant de moins de 2 ans, avec une fievre et
un syndrome hémorragique dans 50 % des cas, souvent associée a des lésions
cutanées, une hépato-splénomégalie et des adénopathies généralisées.
L’hémogramme retrouve une monocytose et une thrombopénie. Le frottis du sang
périphérique montre une prolifération de type myélo-monocytaire [39].

La splénectomie est indiquée au cours de la phase d’accélération, évitant ainsi
au malade d’intolérables douleurs spléniques liées a la splénomégalie et a I'infarctus
splénique, les risques de la thrombopénie et en réduisant les besoins

transfusionnels [40].



Il. Les étiologies nhon hématologiques

1. les causes tumorales

Le kyste épithélial splénique: I’abstention thérapeutique est choisie pour tout
patient asymptomatique avec une lésion de plus grand axe inférieur a 5 centimetres.
En revanche, tout kyste de plus de 5 centimetres et/ ou symptomatique doit étre
opéré et un traitement conservateur adopté [41].

L’hémangiome splénique : lorsqu’il est asymptomatique, c’est juste la
surveillance. Dés que les symptémes apparaissent la splénectomie devient
nécessaire [41].

L’hamartome splénique : la splénectomie partielle pour hamartome splénique
symptomatique a déja été realisée deux fois dans la littérature, toujours chez
I’enfant avec conservation de la fonction splénique résiduelle. La splénectomie
partielle n’expose pas au risque de récidive dans le cas de I’hamartome, celle-ci

étant théoriqguement impossible du fait du caractere congénital de cette Iésion [42].

2. les causes infectieuses

Les abcés spléniques : une ponction diagnostique sous scanner ou Sous
échographie doit étre rapidement réalisée en I’'absence d’identification d’un germe
lors des hémocultures. Elle peut étre complétée d’une évacuation lorsque I'abcés a
moins de 3 cm de diametre ou d’un drainage associé a une antibiothérapie par voie
générale. Cette procédure est efficace dans 75 %des cas. En cas d’échec ou d’abces
hilaire, multiloculé ou multiple, la splénectomie est nécessaire. Pour certains
auteurs, elle devrait étre systématique pour les abces au cours des endocardites
[10].

Le kyste hydatique splénique : Le traitement est chirurgical ; splénectomie

totale, ou partielle selon que le kyste hydatique est polaire, ou situé sur le pédicule
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splénique, et selon que sa taille soit grande ou petite, la splénectomie permet un
diagnostic exact aprés étude anatomopathologique, et empéche I’apparition de
complications [74].

La tuberculose splénique : une splénectomie a visée diagnostique, peut étre le
seul moyen d'affirmer le diagnostic quand toutes les investigations restent non
concluantes. La splénectomie a visée thérapeutique est indiquée en cas d'échec du
traitement médical, dans la forme cytopénique de la tuberculose splénique, dans les
splénomégalies  tuberculeuses compliqguées d'hémorragie digestives par
hypertension portale, et en cas d'échec du drainage percutané d'un abcés splénique,

ou lorsqu'il existe des abces multiples de la rate [43].

3. les maladies de surcharge

C’est surtout la maladie de Gaucher ou la splénectomie permet de gérer les
complications liées au syndrome tumoral et & son retentissement en terme de
douleur et d’envahissement local, aux cytopénies et au syndrome hémorragique. Elle
est actuellement réservée aux échecs du traitement enzymatique substitutif et aux

situations d’urgence [44].

4. les autres

C’est essentiellement I’hypertension portale d’origine cirrhotique ou en dehors
de la cirrhose. La splénectomie est indiquée en raison du volume important de la
rate menacée par le moindre traumatisme mais surtout en raison de

I'hypersplénisme constant et souvent majeur [45].
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Tableau5 : Les principales indications hématologiques de la splénectomie chez
I’enfant.

pathologie bénigne

pathologie maligne

sphérocytose héréditaire
elliptocytose héréditaire

béta thalassémie majeure
syndrome drépanocytaire majeur
anémie hémolytique a Hb instable
anémie hémolytique par déficit
enzymatique

anémie hémolytique auto immune

purpura thrombopénique auto immun

leucémie myéloide chronique
lymphome malin non hodgkinien

maladie hodgkin
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Prise en charge chirurgicale

|- Anesthésie-réanimation

A) période préopératoire

Le bilan de I’hémopathie justifiant le recours a la splénectomie est bien sar
effectué par les hématologues.

Sur le plan hématologique, la thrombopénie ne doit bien slr pas faire récuser
le patient. Dans le cas du PTI avec thrombopénie sévere, I’administration
d’immunoglobulines et de corticoides en préopératoire et/ou de plaquettes en cours
d’intervention permet de conditionner au mieux le patient. La réalisation d’examens
de mensuration splénique n’est pas indispensable dans le PTI ou la rate est le plus
souvent normale. Dans les autres indications ou en cas de splénomégalie, on
demande une échographie, avec Doppler splénoportal afin de ne pas méconnaitre
une hypertension portale. Une vaccination contre Haemophilus influenzae B,
Streptococcus pneumoniae et Neisseria Meningitidis est effectuée au moins 15 jours
avant la splénectomie [46].

Le risque transfusionnel chez ces malades est augmenté par la fréquence
d'apport de produits dérivés du sang au cours de I'évolution de leur maladie. Il faut
en période préopératoire réaliser non seulement un groupage dans les systemes
ABO et Rhésus avec phénotypage mais aussi dans le systeme Kell avec une

recherche d'anticorps irréguliers [47].

B) période opératoire

L'emploi d'une neuroleptanalgésie ou d'un anesthésique halogéné avec un
morphinomimétique est toujours associé a une curarisation parfaite, tout en sachant

qu'en dehors d'une indication contraire liée a l'existence d'une tare respiratoire, le
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réveil s'effectue en salle d'opération. La posologie des médicaments anesthésiques
est adaptée au poids du malade qui prend en compte l'augmentation du volume de
diffusion lié a la splénomégalie. La surveillance électrocardioscopique et la prise de
la tension artérielle constituent les moyens habituels de surveillance. Deux voies
veineuses périphériques suffisent a assurer I'anesthésie et la réanimation per- et
postopératoire.

Comme toute laparotomie, cette intervention demande une bonne analgésie.
Cependant I'extraction d'une rate trés volumineuse est facilitée par un relachement
musculaire parfait. La durée de l'intervention est en moyenne de 2 heures. Les
besoins transfusionnels sont tres différents selon lI'importance de la splénomégalie,

le taux initial de I'hémoglobine et le type d'hémopathie [47].

C) période post opératoire

La réanimation hydro-électrolytique et générale d'un malade venant de subir
une splénectomie ne comporte aucune particularité. La reprise d'une alimentation
orale est réalisée lors de la reprise du transit intestinal qui s'effectue aux environs
des 48 heures. Un apport hydrique et calorique de base administré par voie veineuse
périphérique permet de maintenir les constantes biologiques élémentaires durant

cette période [47].
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II- Intervention chirurgicale

A- Les moyens :

1- Splénectomie totale :

1-1- Splénectomie a ciel ouvert :

Le patient est en décubitus dorsal, I’opérateur et les aides disposés de part et
d’autre. Un piquet de Toupet est mis en place a I’épaule gauche. Pour les rates
descendant jusqu’a hauteur de I'ombilic, I'incision est une sous-costale gauche.
Pour les rates encore plus volumineuses, I’abord est une médiane (Figure 12).

Le premier temps de I'intervention est la recherche d’une rate accessoire dans
le grand épiploon et sa corne gauche. Le temps suivant est celui de I’abaissement de
I’langle colique gauche et de la corne épiploique gauche. L’épiploon gastro-
splénique est ensuite ouvert, et les vaisseaux courts sectionnés entre des ligatures
ou clips de bas en haut (Figure 13). Le contrdle des vaisseaux courts devient difficile
en montant vers le pble supérieur de la rate ou I’espace est de plus en plus étroit.

Traditionnellement, la splénectomie par laparotomie pour rate hématologique
est dite « rate en place », c’est-a-dire avec abord premier des vaisseaux spléniques
par devant, prés du hile. Cette notion était applicable pour des rates de taille
normale, maintenant retirées par ccelioscopie. Les indications actuelles de la
laparotomie étant surtout les grosses, voire trés grosses rates, la splénectomie «
rate en place » semble un peu risquée. En effet, sur ces grosses rates, le bord
antérieur tend a recouvrir le hile et a géner le contréle des vaisseaux spléniques au
hile. La « rate en place » risque alors de devenir une « rate par derriére dans la

précipitation » [46].
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Figurel?2: Splénectomie par laparotomie. Installation, incision sous costale

gauche ou médiane. 1. Opérateur ; 2. Aide ; 3. Instrumentiste [46].

Figure 13 : Ligature-section des vaisseaux courts [46].
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1-1-1-rate en place :

Une fois les vaisseaux courts liés, il est parfois possible de contrdler les
vaisseaux spléniques, parfois seulement I’artére (Figurel4), au bord supérieur de la
queue du pancréas. Si I’abord de I’artére au hile est complexe, il est possible de la
controler temporairement a son origine avec un lacs siliconé. Les vaisseaux sont
disséqués au dissecteur, le plus prés possible de la rate, artere puis veine, de bas en
haut. Des ligatures non serties sont ainsi posées progressivement et la rate se
décolore au fur et a mesure. Une fois les vaisseaux hilaires supérieurs liés, il est
possible de mobiliser la rate de facon peu hémorragique. Sur des grosses ou tres
grosses rates, le bord antérieur de la rate tend a recouvrir le hile et a géner le
contrble des vaisseaux spléniques au hile, la splénectomie « rate en place » nous
semble un peu risquée. Il ne faut pas s’acharner a essayer de les contrdler dans une
position difficile : la survenue d’une plaie de la queue du pancréas ou d’une plaie de
ces Qgros vaisseaux peut vite devenir problématique, par I’abondance de
I’lhémorragie. La survenue d’une plaie vasculaire au cours de ce temps antérieur doit
faire passer rapidement a la mobilisation splénique.

La dissection splénique postérieure se fait a la main. La rate est décollée de
ses adhérences diaphragmatiques latérales, et postérieures, au doigt, en faisant
attention de ne pas ouvrir la capsule splénique (Figurel5). Cette dissection est
poussée jusqu’au poéle supérieur. La rate est alors complétement libre, et peut étre

extériorisée [46].

1-1-2- luxation de la rate ou I’abord latéropostérieur :

Les temps initiaux d’exposition et de ligature des vaisseaux courts sont les
mémes. Il peut étre alors plus facile de mobiliser la rate en premier, méme de tres

grosses rates, et méme avec une périsplénite importante. Les adhérences latérales et

52



postérieures sont libérées a la main, en veillant a ne pas décapsuler. Une fois
décollée, il est plus facile de sortir le pble inférieur et « d’accoucher » la rate, juste
attachée par son pédicule. Apres repérage de la queue du pancréas, I'artere puis la
veine splénique peuvent étre disséquées par derriere et liées (Figurel6), au contact
du hile.

Un drain de Redon peut étre laissé dans la loge de splénectomie, et I’incision

fermée [46].
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Figure 15 : Mobilisation splénique. La main droite libére les attaches

postérolatérales. Les deux mains tractent la rate hors de I’hypocondre [46].

i

Figure 16: Luxation de la rate. Ligature-section des vaisseaux spléniques par

derriére [46].



1-2- Splénectomie par voie laparoscopique

La splénectomie est réalisable par laparoscopie. Cette voie d’abord est devenue
un acces privilégié [48]. Les avantages de cette technique sont une reprise du transit
plus rapide, des douleurs postopératoires moindres, une hospitalisation plus courte
et un bénéfice esthétique indiscutable. La diminution de brides postopératoires,
comme pour toutes les interventions sous coelioscopie, est aussi un avantage certain
a long terme [49].Elle permet aussi de réduire considérablement les pertes sanguines
peropératoires et rend inutile un drainage externe postopératoire.

Par contre, I'allongement de la durée opératoire, le manque de sensibilité dans
la détection des rates accessoires et la limitation des indications a des rates de
volume normal sont les principaux inconvénients de la laparoscopie [48].

Installation et disposition des trocarts :

Sous anesthésie générale, le patient est installé en décubitus latéral droit
complet, avec un billot sous l'auvent costal. Un premier trocart de 10 mm est
introduit par open-coelioscopie sur la ligne mamelonnaire, 3 a 4 cm sous le rebord
costal, pour une optique de 30°. Aprées insufflation, un trocart de 5 mm et un de 12
mm sont introduits sous contréle visuel en triangulation. Un quatriéme trocart, de 5
mm, est souvent utile, plus externe (Figurel7). L’opérateur, I'aide et I'instrumentiste

sont face au patient [46].
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Figurel?: installation du malade et Disposition des trocarts [46]
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Dissection splénique :

Ici aussi, le premier temps est une exploration du grand épiploon a la recherche
d’une rate surnuméraire, qui doit étre retirée. On mobilise le ligament suspenseur de
la rate et les quelques adhérences que I’on peut rencontrer entre celui-ci et le pble
inférieur de la rate (Figure A18). Il est rarement nécessaire de mobiliser I'angle
colique gauche. A partir de cette incision polaire inférieure, le péritoine est ouvert de
bas en haut jusqu’a ouvrir I’arriere-cavité des épiploons. La queue du pancréas peut
étre visualisée dés ce temps. La dissection est poursuivie dans I’épiploon gastro-
splénique, jusqu’au pole supérieur en sectionnant les vaisseaux courts au fur et a
mesure (Figure B18). La pince fenétrée main gauche est alors utile pour tracter la
grande courbure gastrique et exposer les derniers vaisseaux courts. Un palpateur ou
une pince fenétrée, placé dans le quatriéme trocart, peut récliner le bord antérieur de
la rate vers le haut. Le pble supérieur de la rate est mobilisé le plus possible par
devant, méme si c’est malaisé : c’est encore plus difficile par derriére. Les adhérences
fixant la rate au diaphragme et a la loge rénale sont libérées de bas en haut, en
restant trés prés de la rate (Figure C18). La queue du pancréas doit alors étre vue et,
si nécessaire, étre écartée des vaisseaux spléniques au contact de la rate. La
mobilisation splénique est poussée vers le pble supérieur de facon a rejoindre la
dissection effectuée par devant.

Une fois ce temps achevé, la rate est completement mobilisée, et n’est plus
fixée que par son pédicule. Celui-ci est lié et sectionné par une ou plusieurs prises de
pinces a agrafes vasculaires, introduites par le trocart de 12 mm (Figure D18).

Un endosac est introduit par le trocart de 12 mm, déplié, et entoure la rate en
commencant par le p6le inférieur. La rate est sortie dans son sac, en élargissant

I’orifice de 12 mm ou en le rejoignant a I'orifice externe de 5 mm.
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On ne morcele pas la rate :
Pour qu’elle puisse étre examinée en totalité par les anatomopathologistes
Par crainte d’une ouverture du sac, avec dispersion et greffe de morceaux
spléniques (splénose) et donc d’une récidive de la pathologie initiale.

Un drain de Redon est parfois laissé dans la loge de splénectomie [46].
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A-Mobilisation du péle inférieur B-Ligature-section de I’épiploon
section du ligament suspenseur gastrosplénique et des vaisseaux

de la rate, courts

C- Dissection de la face D- Agrafage-section du pédicule

postérolatérale de la rate splénique

Figurel8 : les différentes étapes de splénectomie laparoscopique [46]
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2. Splénectomie partielle :

La splénectomie partielle peut se faire soit par I’ablation partielle du pdle
inférieur de la rate, soit par la désartérialisation partielle de la rate (qui consiste a ne
conserver que l'artére polaire supérieure et la totalité des veines spléniques). La
splénectomie partielle a I’'avantage de préserver I'immunité humorale [50].

L’anatomie de la rate se préte a la résection partielle car sa vascularisation est
terminale et segmentaire. La dissection est la méme que pour les splénectomies
totales. Le poble inférieur est mobilisé (Figure 19). Les vaisseaux courts sont
sectionnés en totalité, et la rate est entierement libérée, décollée de ses attaches
postérieures, pour n’étre plus maintenue que par les vaisseaux spléniques. Les
branches de division de I’artere splénique sont disséquées et clippées et sectionnées
au plus prés de la rate, sélectivement, avec leurs veines satellites (Figure 20). On
dépasse ainsi le pble ou se trouve la lésion a enlever : cette zone dévascularisée
change trés vite de couleur, séparée du parenchyme sain par une démarcation
franche (Figure 21). La section splénique est faite en zone dévascularisée, a 1 cm de
la ligne de frontiéere, la pince harmonique étant introduite active dans le parenchyme
(Figure 22). Il peut exister un saignement au cours de ce temps, la rate
dévascularisée se vidant. Il est de faible abondance, et s’arréte rapidement ; la
persistance d’un saignement actif doit faire poursuivre la ligature-section de
branches artérielles hilaires. La tranche de section peut étre laissée telle quelle, ou
recouverte de tissu hémostatique ou de colle biologique. Un scanner avec injection

de produit de contraste a 1 mois post opératoire pour s’assurer de la bonne

vascularisation de la rate laissée en place [46].
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Figure 19 : Mobilisation du poéle Figure 20 : Clippage artériel polaire

inférieur [46] inférieur [46].

Figure21 : La zone clippée, Figure22 : Transsection parenchymateuse
dévascularisée, change de couleur [46] en zone dévascularisée [46].
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B- Les indications

1- Splénectomie totale :

Poser la question de I’'abord coelioscopique ou par laparotomie revient a
aborder le probleme de la taille de la rate. Faut-il opérer sous coelioscopie les
splénomégalies, et donc, a partir de quelle taille ne faut-il pas proposer de
coelioscopie ?

La plupart des équipes semblent d’accord pour opérer les splénomégalies par
coelioscopie, mais il n’existe pas de consensus sur I'abord & employer pour les
splénomégalies massives (au dessus de 20 cm de grand axe, ou au-dessus de 1 kg,
selon les auteurs). De nombreux auteurs remarquent que la conversion et les
complications se majorent avec la splénomégalie, mais n’en font pas clairement une
contre-indication a la coelioscopie. Pour d’autres, méme les splénomégalies
massives sont de bonnes indications a la coelioscopie, hand-assisted ou non. Enfin,
certains concluent que la laparotomie reste I’abord de choix dans ce contexte de
splénomégalie massive.

Les hémopathies auto-immunes, c’est-a-dire principalement le purpura
thrombopénique immunologique (PTI), I'anémie hémolytique auto-immune (AHAI),
le syndrome d’Evans, constituent les indications de choix de la splénectomie
coelioscopique, en raison de la taille normale de la rate. Les autres hémopathies
bénignes (sphérocytose héréditaire, thalassémie, etc.) sont des indications beaucoup
plus rares. Enfin, les hémopathies malignes (lymphome non hodgkinien, etc.)
représentent environ un tiers des splénectomies coelioscopiques [46].

La laparoscopie est contre-indiquée en cas d’hypertension portale et de

thrombopénie majeure non corrigée [3].
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2- splénectomie partielle

Le risque infectieux consécutif a la splénectomie a conduit a développer des
techniques conservatives. Ceci est vrai dans les traumatismes spléniques, ou les
indications et les interventions visent a préserver de plus en plus de rates. C’est
également le cas pour certaines tumeurs spléniques ou certaines maladies
hématologiques : I'intervention est alors une splénectomie partielle. Aucune étude
ne permet d’affirmer que la splénectomie partielle évite les accidents infectieux
graves et il existe au moins un exemple publié du contraire. Cependant, des études
animales ont montré qu’en cas de splénectomie partielle la fonction immunitaire
contre les bactéries encapsulées était conservée quoique peut-étre un peu
diminuée. Cette technique ne dispense pas de I'administration de vaccins en

préopératoire [46].
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Conséquences de la Splénectomie

|-a court terme :

A. au plan hématologique :

Les perturbations portent essentiellement sur les plaquettes : le taux de
plaquettes s'accroit en moyenne de 30 %, pouvant dépasser 1 000 000/mm3 ; cette
augmentation touche 75 % des splénectomisés, elle débute entre le 2éme et le 10eme
jour postopératoire et passe par un pic a la troisieme semaine [18]. La prévention du
risque thrombotique ne se discute que pour des chiffres de plaquettes supérieurs a
700 000/mm3. En [I'absence d’antécédent de thrombose, de syndrome
myéloprolifératif, ou de risque thrombotique congénital (déficit en protéine S), trois
attitudes sont possibles en I’absence de consensus actuel :

— abstention thérapeutique.

— aspirine (100 mg/j).

— Hydroxyurée (Hydréa) jusqu’a la baisse des plaquettes en dessous de

700 000/mma3.

En revanche, chez les patients splénectomisés pour un syndrome
myéloprolifératif, ou présentant un risque thrombotique, on préférera maintenir les
plaquettes en dessous de 700 000/mm3 par de I’'Hydréa.

Les patients aux antécedents de thromboses veineuses seront soumis a une
héparinothérapie hypocoagulante, de préférence par une héparine de bas poids
moléculaire [49].

Les leucocytes peuvent étre élevés transitoirement ou de facon durable. La

lignée rouge n'est pas touchée [17].



B. au plan chirurgical

1- les complications thromboemboliques :

Il s'agit le plus souvent de phlébothromboses des membres avec risque
d'embolie pulmonaire. Plus préoccupantes, sont les thromboses portales,
mésentériques ou spléniques. La survenue de ces thromboses n'est pas corrélée
avec I'hyperplaquettose et semble plus probable aprés splénectomie pour maladie
hématologique ou leur prévention exige une héparinothérapie a dose efficace [17].
Des douleurs abdominales ou un fébricule persistant doivent faire craindre cette
complication, qui est asymptomatique dans la moitié des cas. Son délai de survenue
est débattu, mais il semble plus fréquent a la fin de la premiére semaine et jusqu’a 2
mois apres la chirurgie. Compte tenu de ce pic de fréquence et du caractére souvent
asymptomatique, un écho doppler est systématique au 7¢me jour postopératoire

[46].

2- les complications infectieuses :

Le risque infectieux est plus préoccupant, compte tenu de sa gravité
potentielle chez les splénectomisés, c'est pourquoi une antibioprophylaxie
préopératoire est conseillée.

- Les pneumopathies sont fréquentes ; qu'il s'agisse d'atélectasies ou de
broncho-pneumopathies, elles semblent liées aux troubles de la mobilité
de la coupole gauche.

- Les abces sous-phréniques sont rares.

— Les pyrexies postopératoires isolées posent un probleme difficile car si
certaines sont attribuables a des microatélectasies ou a une pancréatite,
d'autres restent inexpliquées et disparaissent dans un délai variable

pouvant dépasser 1 mois [17].
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3- les complications hémorragigues :

Les hémorragies postopératoires sont trés rares (< 5 %) et nécessitent une
réintervention rapide, par laparotomie. Elles représentent I’essentiel des causes de
déces postopératoire (< 3 %) [46]. Deux pourcent des splénectomies se compliquent

d'un hématome pariétal nécessitant une évacuation chirurgicale [47].

4- la fistule pancréatigue :

La blessure peropératoire de la queue du pancréas est rare (moins de 1 % des
cas). Elle survient généralement aprés une intervention difficile quant a la dissection.
Le diagnostic est facile devant un écoulement de liquide citrin tres riche en amylase.
Le traitement mal codifié impose parfois une réintervention. Le traitement médical

par l'utilisation de la somatostatine est proposé depuis quelques années [47].

5-les autres :

Elles sont rares et ne représentent aucune spécificité liée au geste. Il s'agit
d'insuffisance respiratoire, d'hémorragie gastro-intestinale, de thrombose de la
veine porte, d'occlusion du gréle sur bride. Elles sont le fait de toute la chirurgie de
I'étage sus-mésocolique, leur fréquence globale de survenue est inférieure a 2 %

[47].
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II- a long terme :

A. au plan biologigue

L'augmentation des globules blancs, en particulier des lymphocytes, est
possible ; Les plaquettes peuvent rester élevées mais reviennent habituellement
a des taux normaux ; méme élevées elles ne justifient aucune thérapeutique ; la
lignée rouge reste stable, mais il existe des fragments nucléaires résiduels (corps de
Howell-Jolly) dans les érythrocytes, dont la présence signe l'absence de rate
fonctionnelle ; enfin, il peut exister des perturbations immunologiques dont la plus

fréquente est la diminution du taux des IgM [17].

B. au plan clinigue

La rate joue un rdéle fondamental dans la défense de l'organisme contre les
germes encapsulés. Apres splénectomie, les altérations de la fonction immunitaire,
d’autant plus importantes que le sujet est jeune ou atteint d’autres pathologies
(cancers, immunosuppression, radio ou chimiothérapie, diabéte, etc.), sont la cause
de linfection fulminante postsplénectomie ou overwelming post splenectomy
infection (OPSI). Chez I’enfant, le risque d’OPSI est marqué jusqu’a I’age de 15 ans
(de I'ordre de 4 %), I'infection se manifestant le plus souvent par une meéningite. La
splénose post traumatique, les rates accessoires et l'autotransplantation ne
semblent pas jouer un rdle protecteur puisque d’authentiques OPSI sont survenus
malgré la présence de rates accessoires.

L’OPSI se manifeste sur le plan clinique par 24 a 48 heures de prodromes de
type grippal, avec éventuellement des douleurs abdominales puis un tableau de
septicémie brutale s’installe avec un purpura évoluant vers une défaillance
multiviscérale conduisant, dans plus de la moitié des cas, au décés dans les 24-48

heures. Le diagnostic est souvent porté devant le nombre tres élevé de germes
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retrouvés a I’examen d’un frottis sanguin [49].Contrairement a I’adulte il n’existe
pas chez I'enfant de prépondérance du Streptococcus pneumoniae, et les
méningites a Haemophilus influenzae et a Neisseria meningitidis sont aussi
fréquentes [5]. D’autres germes plus rares peuvent étre en cause de I’OPSI en
particulier Samonella spp, Pseudomonas aeruginosa, Capnocytophaga canimorsus
(saprophyte des cavités buccales des chiens et chats), Burkholderia pseudomallei, et
des parasites Babesia bovis et Plasmodium. Le délai de survenue d’infections
fulminantes aprés splénectomie est variable, mais possible tout au long de la vie :
50 % des décés surviennent dans les trois mois aprés la chirurgie et 28 % au cours

des trois premiéeres années [49].
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Prophylaxie

A-L’information :

Les patients et leurs familles doivent étre clairement informés:

— qu’il y a un risque d’infection, et que ces infections peuvent mettre en jeu le
pronostic vital ;

— que toute fievre inexpliquée est une urgence médicale et doit conduire le
patient a consulter dans les plus brefs délais et/ou a administrer un
antibiotique par voie parentérale ;

— que le risque d’infection est plus élevé dans les 2 premiéres années apres la
splénectomie, mais qu’il est probablement présent pour de plus longues
périodes et peut étre tout au long de la vie ;

— qgu’il est nécessaire d’informer les médecins traitants du patient qu’il est
asplénique ;

— que le patient peut porter un bracelet ou une carte informant de son statut
d’asplénique ;

— que les patients aspléniques doivent au mieux éviter des voyages ou sinon
doivent prendre impérativement des précautions prophylactiques dans les
zones ou le paludisme ou la babésiose sont endémiques, en raison du

risque vital de ces infections dues a ces protozoaires [48].

B-vaccination :

Les patients doivent impérativement recevoir une vaccination anti-
pneumococcique, anti-Haemophilus et anti-méningococcique. Avant toute
splénectomie programmeée, le patient doit recevoir ces vaccins dans les 2 semaines

au plus tard précédant le geste chirurgical. Le vaccin conjugué anti-pneumocoque
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7-Valent (Prevenar®), ainsi que le vaccin anti-méningocoque du groupe C conjugué
doivent étre utilisés chez les enfants de moins de 2 ans. Ces vaccinations
conjuguées doivent étre réalisées également chez les patients agés de plus de 2 ans
et complétées par le vaccin anti-pneumococcique polysaccharide 23-valent
(Pneumo 23®) et le vaccin anti-méninogococcique non-conjugué quadrivalent A, C,
Y, W-135, avec des rappels tous les 5 ans. La vaccination systématique contre H.
influenzae de type b (Hib®) doit étre réalisée chez les enfants non vaccinés de plus
de 5 ans (deux doses a 2 mois d’intervalle) et poursuivie chez les enfants déja
vaccinés avec un rappel tous les 10 ans. La vaccination annuelle antigrippale doit
étre proposée chez le patient et sa famille pour réduire le risque d’infection
bactérienne secondaire [48].

Si la vaccination n’a pu étre faite avant I'intervention, deux attitudes peuvent

étre retenues :

- idéalement, les vaccins sont administrés 30 jours aprés l’opération, la
réaction immunitaire permettant la synthese d’immunoglobuline n’étant pas
garantie avant ce délai.

- la deuxieme attitude consiste a vacciner le patient le jour de sa sortie (j7 le

plus souvent), afin d’en garantir I’observance [52].

Tableau6 : vaccins antipneumococciques préconisés chez I’enfant splénectomisé (ce
schéma vaccinal est proposé par le Center for Disease Control Nord-américain et

I’lacadémie de pédiatrie) [52].

Moment de la vaccination Schéma vaccinal

Enfant vacciné a la naissance |3 injections de Prevenar®
1 rappel de Prevenar® a 16-18 mois

Pneumo 23 a partir de 2 ans®

Enfant vacciné aprés un an 2 injections de Prevenar®

Pneumo 23 a partir de 2 ans®
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C- ATBprophylaxie :

La prophylaxie antibactérienne recommandée dans le cadre d’une
splénectomie est la pénicilline V a cause de son spectre étroit et d’un risque de
sélection de bactéries résistantes minime. L’utilisation de cet antibiotique a
I’'avantage de réserver I'utilisation des céphalosporines pour le traitement curatif.
Cette antibiothérapie postopératoire est débutée le lendemain de I'intervention, la
posologie pédiatrique recommandée est de 100 000 UI/kg par jour jusqu’a 10 kg et
de 50 000 UI/kg apres 10 kg sans dépasser 2 MUI/j, a donner en 2 a 3 prises par
jour [52]. La prophylaxie par pénicilline de I’enfant allergique n’est pas optimale : il
est proposé du triméthoprime-sulfaméthoxazole ou de I’érythromycine. La durée de
cette antibioprophylaxie est controversée ; il faut la maintenir au moins dans les 3
ans qui suivent la splénectomie. Si la compliance est bonne, le mieux est de

poursuivre cette antibiothérapie le plus tard possible.

La prophylaxie recommandée en cas de contact avec un individu présentant
une infection invasive a Neisseria meningitidis : rifampicine 5 mg/kg matin et soir
pendant 2 jours chez les enfants agés de moins de 1 mois, rifampicine 10 mg/kg
matin et soir pendant 2 jours chez les enfants de 1 mois a 12 ans. En cas d’allergie

I’alternative est la spiramycine.

La prophylaxie recommandée en cas de contact avec un individu porteur d’'une
infection invasive a Haemophilus influenzae est la rifampicine 20 mg/kg matin et

soir pendant 5 jours [48].

En cas de fievre chez un patient asplénique, une antibiothérapie curative
empirique doit étre proposée. Ces traitements antibiotiques empiriques ne sont que

des propositions, et il faudra bien sdr les adapter a la documentation infectieuse :
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Une antibiothérapie parentérale par ceftriaxone 100 mg/kg/j en une fois
(maximum 2 g).

Pour les sujets allergiques aux béta-lactamines le triméthoprime-
sulfaméthoxazole ou la clindamycine sont des solutions alternatives.

En cas de prévalence locale élevée de souches de pneumocoques
résistantes a la pénicilline, le traitement empirique devra étre fait en

association avec de la vancomycine [45].
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ETUDE PRATIQUE

PATIENTS ET
METHODES




Il s’agit d’'une étude rétrospective de 8 dossiers exploitables sur 9 enfants
splénectomisés pour indications hématologiques différentes, colligée au service de
chirurgie pédiatrique du CHU Hassan Il de Fés, durant une période de 7 ans allant du
1er janvier 2003 a décembre 2009.

Notre étude s’est définie comme objectifs :

- faire le point sur les indications hématologiques de la splénectomie chez
I’enfant.

- évaluer les résultats de la splénectomie dans les maladies hématologiques.

Nous avons procédé a une étude des dossiers, en respectant les données
suivantes :

@ ldentité
Le numéro du dossier
L’age du patient
Le sexe du patient
@ Les antécédents
@ Les manifestations cliniques
@ Les données paracliniques préopératoires
Les signes biologiques
Les signes radiologiques
@ Les thérapeutiques prescrites
Le traitement médical pré et post opératoire
L’indication chirurgicale
Le geste chirurgical
@ Le compte rendu anatomopathologique
@ Les suites opératoires immeédiates et lointaines

Ces différentes données sont rapportées sur les tableaux suivants:
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Tableaul : SPHEROCYTOSE HEREDITAIRE (2cas)

-Nom splénectomie Suites
-Numéro Age | Sexe Antécédents | Clinique Biologie Echographie | Dic | Indication Ttt pré- ATB prophylaxie | Ana path Immédiates Lointaines
dossier abdominale splénectomie opératoire V.A | Technique
-Date de
splénectomie
-LJ 12 F -pére -début a -An NN Hb=9.4 -SMG SH -SMG énorme -vaccin LMSO | rate en Oracilline -hyperplasie | thrombocytose .1mois (3/2/05)
-923/09 ans splénectomisé | I’age de -Résistance homogéne anti PNO place+ 1cp/j de la pulpe a 1040 000 a Hb=13.3
-29/12/04 et cholécyst- 3ans osmotique - vésicule et anti Cholécyst- rouge été observée au PIg=981000
ectomisé -Ictére+ diminuée biliaire MNO ectomie .poids=70g 10 jour Puis PDV
paleur -frottis sanguin : lithiasique postopératoire.
-douleur absence de
de I’'HCDt sphérocytes
ilya 18 - I’électrophorése
mois d’Hb est normale
-SMG
énorme
-F.A 7 ans —suivi pour - début il -AnNN Hb=6.1 importante SH Hypersplénis- | -vaccin LTSO | rateen Extencilline Ana Path ?? Amélioration 17 jours aprés
-190/08 et M Sphérocytose ya 3 mois. | - BIL directeet totde SMG me+ SMG anti PNO place 600000 Poids ?? clinique (10/4/08)
-24/03/08 12 héreditaire - ictére+ élevées homogéne énorme et anti Ul/3semaines thrombocytose Hb=10,2
sd -haptoglobine MNO =606 000 au 7 | plg=1100 000
anémique | diminuée jour puis PDV
-SMG - Résistance postopératoire
énorme osmotique
diminuée

- Electrophorése
d’Hb est normale.
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Tableau2 : PURPURA THROMBOPENIQUE AUTO-IMMUN (3CAS).

| i s ) -Ttt médical Ttt pré- splénectomie ATB- Suites
\ dossier e Anté- .. . . Echographie . s . ; - . o -
Date Age < cédents Clinique Biologie abdominale Dic —delfu - opératoire V.A Technique | prophylaxie Ana Path Immédiates Loin
. -Indication -
Jlénectomie @ . . ;
splénectomie aine
7 M -suivi pour _début remonte a 2ans thrombopénie a 9000 normale PTAI -corticoides vaccin anti LMSO | rate en starpen Hypersplé- -simples PDV
1.0 ans PTAI depuis | -purpuras pétéchiales éléments /mm3 -lan 8mois PNO et place nisme en Amélioration
L03/03 2 ans et ecchymotiques au .corticorésistance | anti MNO rapport avec | biologique et
5/02/03 -traité pour | niveau des membres PTI, sans clinique
pyodermite inférieurs signes de Mais a j8
anté- - légere adiposité malignité. plg=25000
auriculaire. faciotronculaire. Poids=60g
- une cicatrice cro(tée
antéauriculaire droite.
9 M consanguin - début remonte a 4 .thrombopénie & 15.000 plg/mm3. normale. PTAI -corticoides vaccin anti LSCG luxation Oracilline rate Ajl PDV
M.A ans -ité du ans .TP=80% -2mois PNO et rate 1cp/j congestive plg=69000 a
188/09 premier - des épistaxis + des .médullogramme : moelle normale. .corticorésistance | anti MNO Poids=100g j3 choc
5/04/09 degré des gingivorragies frottis sanguin : absence hémorragique.a
parents. - purpuras pétéchiales d’agrégation plaquettaire avec j10 plg=8000
et ecchymotiques au présence de macroplaquettes. — bolus de
niveau du tronc et dans Ac antinucléaires, Ac anti DNA solumédrol
le membre inférieur natifs négatifs. aj20
gauche .fond d’ceil :hémorragie plg=36000
- des lésions intravitréeenne gauche d’allure
impétigéniformes au ancienne.
niveau des doigts.
LY 11 M - suivi pour | -début remonte & 2 ans | .thrombopénie a 80.000 plg/mma3. normale PTAI -corticoides+ . vaccin LSCG rate en Extencilline ? simples, PDV
504 /09 ans PTAI depuis | -ecchymoses .TP=80% Ig IV anti PNO, place 1,2 million -amélioration
L5/07/09 deux ans. secondaires a des .médullogramme : thrombopénie -2ans vaccin anti /21jours des
-sceur traumatismes minimes périphérique. .corticorésistance MNO et plg=297000 a
décédée a - syndrome anémique frottis sanguin : absence vaccin j8 post-
I'age d’un - des épistaxis, des d’agrégats plaquettaires. contre opératoire
mois. gingivorragies .Ac antiplaquettaires : suspicion virus
- ecchymoses au d’Ac circulants contre Ilb Illa et Ib d’hépatite
niveau des deux IX et absence d’Ac contre la lla. B

membres inférieurs.

. Ac antinucléaires, Ac anti DNA
natifs, Latex test, Waaler rose et la
sérologie HIV sont négatifs.
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Tableau3 : B thalassémie homozygote (3cas)

-Nom S splénectomie .
-Numéro dossier e Echographie Indication ) Suites
-Date de Age | x Antécédents Clinique Biologie abdominale Dic splénectomie O;gt:re pm/;;;_axie Ana Path o -
splénectomie e VA e Immédiates Lointaines
- HS 9 M | .suivi pour B début il ya .An HM : Hb=6,1 volumineuse | B TH Hyper- -vaccins LMSO Luxation Extencilline la rate .élévation PDV
-190/07 ans thalassémie Sans .Electrophorese SMG splénisme+ antiPNO, dela 600.000Ul/ congestive et ferritinémie a
_5/03/07 homozygote -Sd d’Hb=taux d’HbF homogeéne. la rate anti MNO, rate 15jours hémorragiq- 1860ng/ml.
-consanguinité anémique élevé a 98,5%. énorme antiHiB et ue avec des .thrombocytose
de 3eme degré - facies .Ferritinémie=754 anti dépots =1.150.000
chez les Parents asiatique ng/ml. HépatiteB importants au 10 jour
qui sont - énorme d’hémosidé- postopératoire
thalassémiques SMG rine. - persistance
mineurs Poids=900g de I'anémie
hétérozygotes. nécessitant des
transfusions
sanguines.
- DS 3 M | . suivi pour B .début a An NM : Hb=6,6 SMG BTH Hyper- vaccin LSCG rate en 7 rate normale simples transfusions
-833/09 ans thalassémie I'age de 1 frottis sanguin : modérée splénisme anti PNO place Poids=650g sanguines
~30/09 /09 .consanguinité mois anisocytose et homogene. et anti mensuelles.
de 2éme degré .Sd poikylocytose. MNO
chez les anémique .Electrophorese
parents. .enorme d’Hb=taux d’HbF
SMG élevé a 90 %.
.Ferritinémie=152
ng/ml.
-H.Z 2 F .suivie pour B .début il ya -An HM : Hb=10. Non faite BTH Hyper- Vaccin anti | LSCG -rate en 7 métaplasie -simples 1 mois aprés
-1150/09 ans thalassémie 1 an et demi | -.hyperleucocytose splénisme+ PNO et place myéloide -amélioration syndrome
-10/12/09 et .Sd a66700/mm3. SMG anti MNO -rates Poids=850g clinique et tumoral,
1/2i anémique - plg=56000/mm3 importante surnumeér biologique fievre, hyper-
fievre+.AEG | -L’électrophorése -aires. Hb=12,7g/dl, leucocytose a
.distension d’Hb=taux d’HbF GB=5000/mm3 120000 et le
abdominale élevé a19, 4%. s diagnostic de
.CvC plg=73000/m LMC juvénile
.SMG m3. a été posé.
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NOS OBSERVATIONS




1ere pbservation :

H.O, enfant de 7ans, suivi pour PTAI depuis 2ans sous corticothérapie, et
traité pour pyodermite antéauriculaire il ya 4ans.

-Hospitalisé au service de chirurgie pédiatrique le 5 février 2003 pour purpura
thrombopénique auto immun corticorésistant.

-Le début de sa symptomatologie remonte a 2ans par I'apparition des
purpuras pétéchiales et ecchymotiques au niveau des membres inférieurs sans
autres signes de syndrome hémorragique. Devant cette symptomatologie, un bilan
biologique a été réalisé objectivant une thrombopénie a 6000 éléments /mm3, et le
diagnostic de PTI a été retenu puisque I’enquéte étiologique était négative, ainsi le
malade était mis sous corticothérapie le 18 mai 2001 avec un suivi régulier en
consultation.

L’évolution a été marquée par la persistance de thrombopénie, et le patient
était déclaré corticorésistant, et il nous a été adressé pour splénectomie.

L’examen clinique est sans particularité a part une légere adiposité
faciotronculaire et une cicatrice crodtée antéauriculaire droite.

- Biologiguement : taux plaquettes a 9000 éléments/mm3.

- Echographie abdominale : normale.

- Le traitement :

Une préparation vaccinale par vaccin antipneumococcique (Pneumo23) et
antiméningococcique a été faite avant la splénectomie.

Le malade était opéré le 5 février 2003 sous anesthésie générale, en décubitus
dorsal, incision médiane sus ombilicale, ligature du pédicule splénique,
splénectomie, hémostase et fermeture plan par plan.

- En post opératoire : le malade était mis sous: opticilline+ rocéphine

pendant 5jours puis sous starpen a vie.
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- L’évolution :

Les suites opératoires ont été simples. Biologiguement on a constaté une
augmentation des taux des plaquettes a 49 000 /mm3, mais au 8éme jour
postopératoire, les chiffres plaquettaires ont baissé a une valeur de 25 000
éléments/mma3, d’ou il était adressé en hématologie pour suivi, puis perdu de vue.

- Examen anatomopathologique :

La piéce de splénectomie pese 60g, avec un hypersplénisme en rapport avec

PTI, sans signes de malignité.
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2¢eme gbhservation :

L.J, fille de 12ans, originaire et habitant Sefrou, ayant comme antécédents un
pere splénectomisé apres plusieurs épisodes d’hémolyse puis cholécystectomisé
puis décédé dans un tableau d’insuffisance rénale.

- Le début de sa symptomatologie remonte a I’dge de 3ans par I'apparition
d’épisodes d’ictere sur un fond de paleur, elle a été hospitalisée a I’hépital de Sefrou
pour transfusion en 2003 et il ya 18 mois, la patiente a présenté des douleurs au
niveau de I’hypochondre droit, motivant sa consultation dans notre formation.

L’examen clinique trouve une fille avec des conjonctives décolorées, un ictére
cutanéomugeux et une splénomégalie énorme arrivant jusqu’au I’ombilic.

- Les examens biologiques :

anémie normochrome normocytaire : Hb=9,4g/dl, VGM=83fL,
CCMH=35,6g/dI.

frottis sanguin : absence de sphérocytes.

étude de résistance osmotique montre une fragilité osmotique élevée
avec une valeur initiale a 7,6 et totale a 4,4.

I’électrophorése d’hémoglobine est normale.

Le reste du bilan biologique est sans particularité.

- Les examens radiologiques :

Echographie abdominale : met en évidence une splénomégalie homogene, une
vésicule biliaire muiltilithiasique a paroi non épaissie avec des voies biliaires
intrahépatiques et voie biliaire principale dilatée a 8 mm sans obstacle
échographiquement décelable (Figurel).

Devant ce tableau clinique et paraclinique, le diagnostic de sphérocytose

héréditaire compliquée de lithiase vésiculaire a été poseé.
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- Le traitement :

Une splénectomie a été indiquée devant la splénomégalie énorme, associée a
une cholécystectomie devant la vésicule biliaire multilithiasique.

Une préparation vaccinale par vaccin antipneumococcique (Pneumo23) et
antiméningococcique a été faite avant la splénectomie.

La patiente a été opérée 29 décembre 2004 sous anesthésie générale, en
décubitus dorsal, une laparotomie médiane sus ombilicale, ligature section du
ligament gastrosplénique, libération de la queue du pancréas, ligature section du
pédicule splénique, splénectomie, puis cholécystectomie rétrograde, ligature section
de I'artére cystique et du canal cystique, voie biliaire principale non dilatée, et
fermeture plan par plan sur 2 drains de Redon en sous hépatique et dans la loge
splénique.

- En post opératoire : la patiente était mise sous : opticilline+Genta pendant

7 jours puis sous Oracilline 1 million 1cp/j a vie.

- L’évolution :

Une thrombocytose a été observée 10 jours aprés la splénectomie avec un
taux de plaquettes=1 040 000/mma3, exigeant la réalisation d’un doppler veineux
qui était normal, et la patiente était mise sous antiagrégant plaquettaire (aspégic
125mg 1 sachet/ j), et les chiffres de plaquettes ont baissé a une valeur de 699
000/mm3.

Une échographie abdominale : absence de collection péritonéale ou au niveau
de la loge splénique.

La patiente a été revue apres 2 mois avec NFS: Hb=13,3 g/dI

Plaquettes=981 000/mm3, puis elle était perdue de vue.
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- Examen anatomopathologique :

La piéce de splénectomie pese 70g, avec une importante hyperplasie de la
pulpe rouge compatible avec un contexte d’hémolyse. L’analyse de la vésicule
biliaire trouve une cholécystite chronique non spécifique et I’'absence de signes de

malignité.
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3eme gpservation :

H.S, enfant de 9ans, originaire de Sefrou et habitant Fes, suivi pour béta
thalassémie homozygote depuis juin 2005, avec notion des transfusions a
répétition, un épisode d’accident transfusionnel immunologique, et notion de
consanguinité de 3éme degré chez les parents qui sont thalassémiques mineurs
hétérozygotes.

- Le début de sa symptomatologie remonte a I’'année 2002 par I’apparition
progressive d’un syndrome anémique (paleur+asthénie) sans signes de pertes
sanguines, motivant sa consultation ou le diagnostic de béta thalassémie
homozygote a été retenu. Depuis le malade a bénéficié des transfusions sanguines
en fonction du taux d’hémoglobine.

L’évolution a été marquée par I’'augmentation progressive du volume de la rate
qui a occupé les deux tiers de I’'abdomen, avec I'augmentation de la fréquence des
transfusions et diminution d’intervalle entre elles d’ou [I'indication d’une
splénectomie.

- L’examen clinique trouve un enfant avec une paleur cutanéomuqueuse
importante, faciés asiatique et une énorme splénomégalie dépassant I’ombilic et
arrivant jusqu’a la fosse iliaque gauche.

- Les examens biologiques :

anémie  hypochrome  microcytaire : Hb=6,1g/dl, VGM=76,1fL,
CCMH=30,3g/dI.

L’électrophorése d’hémoglobine=taux d’hémoglobine fcetale élevé a
98,5% HbA2=1,5% et HbA1=0%, ces valeurs sont compatibles avec une
béta thalassémie homozygote.

Ferritinémie=754ng/ml.
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- Les examens radiologiques :

Une échographie abdominale : volumineuse splénomégalie homogeéne.

-Le traitement :

Une préparation vaccinale par vaccin antipneumococcique (PneumoZ23), vaccin
anti Hib (ACT HIB) et vaccin contre le virus d’hépatite B a été faite une semaine
avant la splénectomie.

Le malade était opéré le 5mars 2007 sous anesthésie générale, en décubitus
dorsal, incision médiane sus ombilicale gauche, I’exploration trouve une énorme
rate que l'on a luxé en dehors, coagulation de vaisseaux courts, ouverture de
I’épiploon gastrosplénique, puis de I’épiploon pancréatico-splénique (pancréas
presque accolé a la rate), ligature section du pédicule splénique, splénectomie et
fermeture plan par plan.

- En post opératoire : le malade était mis sous : unasyn pendant 10jours puis
sous Extencilline 600.000UI/15jours a vie.

- L’évolution :

Les suites opératoires ont été simples. Vu que la ferritinémie était de
1860ng/ml, I'indication d’une chélation de fer était posée, et le malade était mis
sous Desferal.

Une thrombocytose a été observée 10 jours aprés la splénectomie avec un
taux de plaquettes=1.150.000/mm3, par conséquent le malade était mis sous
antiagrégant plaquettaire.

L’évolution était marquée par la persistance de I'anémie ayant nécessité des
transfusions sanguines. A long terme le malade était perdu de vue.

- Examen anatomopathologique :

La piéce de splénectomie péese 900g, la rate est congestive et hémorragique

avec des dépbts importants d’hémosidérine.
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4eme gpbservation :

F.A, enfant de 7ans et demi, originaire et habitant Houssima suivi pour
sphérocytose héréditaire depuis 3 mois.

- Le début de sa symptomatologie remonte a 3 mois par l'installation
progressive d’un ictére, paleur cutanéomuqueuse, asthénie et d’une fiévre non
chiffrée. Pour I’ensemble de cette symptomatologie, I’enfant était hospitalisé a
I’hépital Houssima ou il a été transfusé, et le diagnostic de sphérocytose héréditaire
a éteé retenu, et le malade était déclaré sortant avec une bonne amélioration clinique.
2 mois aprés I’'enfant a présenté la méme symptomatologie clinique, et il était
hospitalisé au service de pédiatrie ou il a été transfusé et déclaré sortant sous acide
folique+vitamine B12.

Deux semaines apres, le malade a présenté une récidive de la méme
symptomatologie, puis il nous a été adressé pour splénectomie devant des crises de
déglobulisation a répétition et rapprochées avec signes d’hypersplénisme et la rate
énorme.

L’examen clinique trouve un enfant pale, ictérique avec une énorme
splénomégalie arrivant jusqu’au I’ombilic.

- Les examens biologiques :

anémie normochrome normocytaire avec une Hb=6,1g/dl, VGM =91fL,
CCMH=32,7g/dlI.

haptoglobine<0,24g/l, bilirubine totale=65, bilirubine directe=9.
L’électrophorese d’hémoglobine=profil normal.

étude de résistance osmotique montre une fragilité osmotique
immédiate avec une hémolyse a 50% obtenue avec 0.58% de Nacl, ce qui
est compatible avec une sphérocytose héréditaire ou acquise.

Le reste du bilan biologique est sans particularité.
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- Les examens radiologiques :
échographie abdominale : importante splénomégalie homogene arrivant
jusgu’au flanc gauche (Figure2).

- Le traitement :

Une préparation vaccinale par vaccin antipneumococcique (PneumoZ23), vaccin
anti méningocoque (Mencevax) a été faite une semaine avant la splénectomie.

Le malade était opéré le 24mars 2008 sous anesthésie générale, en décubitus
dorsal, incision transversale sus ombilicale latéralisée a gauche, dissection sous
cutanée, puis musculo-aponévrotique, I’exploration montre une rate tres augmentée
de volume mesurant 20 cmx>x15cm>=10cm, ligature section du pédicule splénique,
ligature section des vaisseaux courts, splénectomie, vérification d’hémostase et
fermeture plan par plan.

- En post opératoire : le malade était mis sous : Augmentin+Genta pendant
10jours, puis sous Extencilline 600 000 Ul/3semaines a vie.

- L’évolution :

Les suites opératoires ont été simples, avec disparition de Il’ictere et de
Ilanémie (Hb=11,5).

Une thrombocytose a été observée 7 jours aprés splénectomie avec un taux
de plaquettes=606 000 éléments/mma3, d’ou la nécessité de réalisation d’un écho
doppler abdominal objectivant I’absence de thrombose veineuse et absence
d’hématome de la loge splénique, et le malade étais mis sous antiagrégant
plaquettaire (aspégic100mg lsachet/j).

Une NFS faite 17 jours aprés splénectomie montrant: Hb=10,2,
plaguettes=1 100 000/mm3.

A long terme, le malade est perdu de vue.

On ne dispose pas d’examen anatomopathologique de la piece de

splénectomie.
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Figure2 :- échographie abdominale -: importante splénomégalie homogeéne arrivant
jusqu’au flanc gauche.

89



5éme gpservation :

L.Y, enfant de 1lans, originaire et habitant Fes, ayant comme antécédents un
PTAI suivi depuis deux ans, et une sceur décédeée a I’4ge d’un mois.

- Le début de sa symptomatologie remonte a deux ans par I’apparition
d’ecchymoses secondaires a des traumatismes minimes, motivant sa consultation ou
il a bénéficié des bilans, et le diagnostic de PTAI a été posé, avec mise sous
corticothérapie, depuis il a présenté des épisodes hémorragiques nécessitant sa
transfusion par des culots plaquettaires. L’évolution a été marquée par I’extension
des taches purpuriques avec l'installation d’un syndrome anémique (céphalées,
palpitations et asthénie), des épistaxis, des gingivorragies et des douleurs
abdominales diffuses dans un contexte d’altération de I’état général. Devant cette
aggravation, il était hospitalisé au service de pédiatrie ou il a été transfusé, mis
sous bolus de corticothérapie et des immunoglobulines intraveineuses, puis adressé
chez nous pour splénectomie devant PTAI chronique corticoreésistant.

L’examen clinique trouve des ecchymoses au niveau des deux membres
inférieurs.

- Les examens biologiques :

thrombopénie a 80 000 plaquettes/mm3.

médullogramme en faveur d’une thrombopénie périphérique.

frottis sanguin : absence d’agrégats plaquettaires.

recherche d’anticorps sériques antiplaquettaires : suspicion d’anticorps
circulants dirigés contre les complexes glycoprotéiques llb Illa et Ib IX et
absence d’anticorps dirigés contre le complexe glycoprotéique la lla.
recherche étiologique était revenu négative: les anticorps
antinucléaires, les anticorps anti DNA natifs, Latex test, Waaler rose et la

sérologie HIV sont négatifs.
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- Les examens radiologiques :
Echographie abdominale : normale.

- Le traitement :

Une préparation vaccinale par vaccin antipneumococcique (Pneumo23) ,vaccin
anti méningocoque (Mencevax) et vaccin contre le virus d’hépatite B (Engerix B) a été
faite 2mois avant la splénectomie.

Le malade était opéré le 15juillet 2009 sous anesthésie générale, en décubitus
dorsal, laparotomie sous costale gauche, ligature section des vaisseaux courts,
ligature section du pédicule splénique, extraction de la rate, hémostase assurée et
fermeture plan par plan.

- L’évolution :

Les suites opératoires ont été simples, avec amélioration du taux de
plaquettes=297 000/mm3. Le malade était déclaré sortant sous Extencilline 1,2
million /21jours, avec un rendez vous dans un mois mais il était perdu de vue.

On ne dispose pas d’examen anatomopathologique de la piece de

splénectomie.
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6éme pbservation :

M.A, enfant de 9ans, originaire et habitant Rachidia, ayant comme antécédents
une consanguinité du premier degré des parents.

- Le début de sa symptomatologie remonte a 4 ans suite a un syndrome
grippal pour lequel il a pris de I'aspirine et il a présenté des épistaxis de grande
abondance a répétition, la symptomatologie s’est aggravée par I’apparition des
gingivorragies suite a une extraction dentaire, motivant son hospitalisation au
service de pédiatrie ou le diagnostic de PTI chronique a été retenu, et il était mis
sous corticothérapie orale le 31/1/2009, associée a des bolus de corticothérapie et
des transfusions des culots plaquettaires, puis il nous a été adressé pour
splénectomie devant PTAI corticorésistant.

L’examen clinique a trouvé des purpuras pétéchiales et ecchymotiques au
niveau du tronc et dans le membre inférieur gauche, des Iésions impétigéniformes
au niveau des doigts.

- Les examens biologiques :

thrombopénie a 15 000 plaquettes/mm3.

médullogramme : moelle riche.

frottis sanguin : absence d’agrégation plaquettaire avec présence de
macroplaquettes.

recherche étiologique était revenu négative: les anticorps
antinucléaires, les anticorps anti DNA natifs sont négatifs.

fond d’ceil : hémorragie intravitréenne gauche d’allure ancienne avec un

glaucome juvénile bilatérale.
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- Les examens radiologiques :
Echographie abdominale : normale.

- Le traitement :

Le malade était opéré le 6 avril 2009 sous anesthésie générale, en décubitus
dorsal, laparotomie sous costale gauche, I’exploration trouve une petite rate,
dissection du ligament spléno-colique spléno-gastrique, dissection du pédicule
splénique, ligature section du pédicule en monobloc=splénectomie, hémostase
assurée et fermeture plan par plan. Au cours de I’acte opératoire un saignement en
nappe a été controlé.

- En post opératoire immeédiat: le malade était transfusé par 1/2 culot

globulaire+5 culots plaquettaires (NFS périopératoire : Hb=9,5 plgq=7000).

Il était mise sous : Augmentin pendant 7 jours puis sous Oracilline

1 million 1cp/j a vie.

- L’évolution :

Au 3®me jour postopératoire, le malade a présenté un état de choc
hémorragique qui a été pris en charge au service de réanimation, avec une bonne
évolution.

On a noté une amélioration des chiffres plaquettaires (69 000) mais au 10éme
jour post opératoire, les plaquettes ont baissé a une valeur de 7000/mm3 d’ou la
décision des bolus de solumédrol pendant 3jours de suite, avec une bonne
évolution.

A long terme, le malade était perdu de vu.

- Examen anatomopathologique :

La piece de splénectomie pése 100g avec une rate congestive.
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7¢me observation :

D.S, enfant agé de 3ans, suivi pour béta thalassémie depuis un an et demi
avec notion de consanguinité de 2éme degré chez les parents.

- Le début de sa symptomatologie remonte a I’age d’un mois par I'installation
d’une paleur cutanéomuqueuse d’aggravation progressive, associée a des
vomissements alimentaires précoces motivant sa consultation au privé qui I'a mis
sous traitement martial a I’aveugle, devant I’absence d’amélioration le malade a été
hospitalisé au service de pédiatrie ou le diagnostic de béta thalassémie a été posé,
depuis le malade a bénéficié des transfusions a répétitions en fonction du taux d’Hb,
puis nous a été adressé pour splénectomie devant I'augmentation des besoins
transfusionnels (hypersplénisme).

L’examen clinique trouve un enfant péle avec une splénomégalie arrivant
jusqu’au I’'ombilic.

- Les examens biologiques :

anémie  normochrome  microcytaire = Hb=6,6g/dl; VGM=77fL;
CCMH=32,8g/dlI.

frottis sanguin : anisocytose et poikylocytose.

L’électrophorése d’hémoglobine=taux d’hémoglobine fcetale élevé a
90% HbA2=2,1% et HbA1=7,9%, ces valeurs sont compatibles avec une
béta thalassémie homozygote.

ferritinémie=152ng/ml.

- Les examens radiologiques :

Une échographie abdominale : splénomégalie modérée homogéne

(Figure3).
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- Le traitement :

Une préparation vaccinale par vaccin antipneumococcique (Pneumo23) et
antiméningococcique a été faite avant la splénectomie.

Le malade était opéré le 30 septembre 2009 sous anesthésie générale, en
décubitus latéral droit, incision sous costale gauche, dissection sous cutanée,
dissection des différents plans musculaires, ligature section des vaisseaux courts,
dissection ligature du pédicule splénique, extraction de la rate, hémostase assurée
et fermeture plan par plan.

- En post opératoire : le patient était mise sous : Augmentin+Genta pendant
5jours.

- L’évolution :

Les suites opératoires immeédiates ont été simples.

A long terme, le malade est suivi en pédiatrie avec notion de transfusions
sanguines mensuelles.

- Examen anatomopathologique :

La piece de splénectomie pése 650g avec une rate normale.
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Figure3 :- échographie abdominale -: splénomégalie modérée homogeéne.
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8eme gpservation :

H.Z, fille de 2 ans et demi, originaire et habitant Fes, suivi pour béta
thalassémie depuis un an et demi.

- Le début de sa symptomatologie remonte a I’age d’'un an ou la patiente a
présenté une distension abdominale, vomissements, diarrhées chroniques et une
paleur dans un contexte d’altération de I’état général et de fievre. Pour I’ensemble
de cette symptomatologie, la patiente a été hospitalisé a I’hopital Ibn khateb ou le
diagnostic de béta thalassémie a été posé, depuis elle a bénéficiée des transfusions
a répétition et vu I’état d’hypersplénisme et le volume important de la rate, elle nous
a été adressée pour splénectomie.

L’examen clinique trouve une fille pale, fébrile, avec un thorax en entonnoir,
abdomen distendu, circulation veineuse collatérale et une splénomégalie avancée.

- Les examens biologiques :

anémie hypochrome microcytaire Hb=10g/dl; VGM=74,5 fL;

CCMH=31,2g/dI.

hyperleucocytose avec des GB=66700/mm3. Des

plaguettes=56000/mm3

L’électrophorése d’hémoglobine = taux d’hémoglobine faetale élevé a
19,4%, HbA1=79,1%, HbA2=1,5%: en faveur d’une béta thalassémie
homozygote.

- Le traitement :

Une préparation vaccinale par vaccin antipneumococcique (Pneumo23) et
antiméningococcique a été faite avant la splénectomie.

La malade était opérée le 10decembre 2009 sous anesthésie générale, en
décubitus latéral droit, incision sous costale gauche, I’exploration trouve une

énorme rate, ligature section des vaisseaux courts, dissection du pédicule splénique,
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ligature section de l'artére puis de la veine splénique avec une artére polaire
inférieure, extériorisation difficile de la rate, la vérification du pédicule splénique
trouve beaucoup de rates surnuméraires faisant 1 a 4 cm, résection de ces
différentes rates, vérification d’hémostase et fermeture plan par plan.

- L’évolution :

Les suites opératoires a court terme ont été simples, avec une amélioration
clinique et biologique : Hb=12,7 g/dl, GB=5000/mm3, plaquettes=73000/mm3.

1 mois aprés la splénectomie, la patiente a présenté un syndrome tumoral
(adénopathies cervicales, hépatomégalie, néphromégalie et des adénopathies
intrapéritonéales et rétropéritonéales), fievre et une hyperleucocytose a 120 000
GB/mm3 nécessitant son hospitalisation ou le diagnostic de leucémie myéloide
chronique juvénile a été posé et elle était adressée a rabat pour chimiothérapie.

- Examen anatomopathologique :

La piece de splénectomie pése 850g, et le diagnostic de métaplasie myéloide

est retenu.
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RESULTATS




|-EPIDEMIOLOGIE

Entre le 1¢r janvier 2003 et 31 décembre 2009, 8 enfants ont été hospitalisés
au service de Chirurgie pédiatrique de CHU Hassan Il de Fés pour une splénectomie
dans le cadre d’une maladie hématologique.

Il s’agissait de 6 garcons (75%) et de 2 filles (25%), de 2ans et demi a 12 ans,
avec un age moyen de 7 ans.

Cing enfants sont issus du service de pédiatrie de CHU Hassan Il de Fes, 3
autres étaient suivis a titre externe, dans une autre formation hospitaliére.

L’indication de la splénectomie a été posée en commun entre les pédiatres
ayant pris en charge I’exploration et le traitement et les chirurgiens pédiatres qui
ont fait le geste chirurgical.

Parmi les pathologies en cause :

Le purpura thrombopénique auto-immun (PTAI): 3cas.
La béta thalassémie homozygote (THAL): 3 cas.

La sphérocytose héréditaire (SH): 2cas.

Tableau 4 : Indications de la splénectomie dans notre série.

Indication nombre de cas | garcon fille age moyen
PTAI 3 3 0] 9
Béta thalassémie
homozygote 3 2 1 S
SH 2 1 1 10
TOTAL 8 6 2 7
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37,50%

37,50%

OSH EPTAI OTHAL

Graphique 1 : Indications de la splénectomie dans notre série.

II. ETUDE ANALYTIQUE DE CHAQUE INDICATION

A. Le purpura thrombopénigue auto-immun (PTAI)

@ Epidémiologie
3 malades sur 8 présentaient un PTAI.
L’age des malades était compris entre 7 et 11 ans, avec
une moyenne de 9 ans.
Il s’agissait de 2 garcons et d’une fille
@ Antécédents
Consanguinité du 1er degré dans un cas.
soeur décédée a I’age d’un mois dans un cas.
Pyodermite antéauriculaire dans un cas.
@ Clinique et paraclinique
La base du diagnostic de PTAI a été la découverte d’une thrombopénie

périphérique le plus souvent révélée par :
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v Clinique :

Un syndrome hémorragique dans 100% des cas, a type d’ecchymose dans
tous les cas, de gingivorragies, d’épistaxis et de pétéchies dans 2 cas.

Un syndrome anémique dans 1 seul cas.

vV Biologie :

L’hémogramme a montré :

Une thrombopénie vraie dans 100% des cas, avec un taux de plaquettes
moyen : 34.700 elts/mm3et des extrémes de 9000 a 80.000 elts/mma3.

TP était normal dans 100% des cas.

Deux malades ont bénéficié d’un myélogramme qui a montré une richesse
médullaire normale.

Le frottis sanguin, réalisé chez 2 malades, a montré I’absence d’agrégation
plaquettaire.

La recherche d’une étiologie virale ou immunologique s’est révélée négative
chez 100% des malades.

La recherche d’anticorps sériques antiplaquettaires réalisée chez un seul
malade a montré : suspicion d’anticorps circulants dirigés contre les
complexes glycoprotéiques llb Illa et Ib IX et absence d’anticorps dirigés
contre le complexe glycoprotéique la lla.

Le fond d’ceil réalisé chez un seul malade montrant une hémorragie

intravitréenne gauche d’allure ancienne.

v Radiologie :

L’échographie abdominale était normale dans 100% des cas.
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@ Indication opératoire et délai de la splénectomie
Tous nos patients ont recu en premiére intention une corticothérapie orale,
associée a des bolus de corticoides dans deux cas, et a des immunoglobulines en
intraveineuse dans un seul cas.
Le délai moyen de la splénectomie par rapport au début de corticothérapie
était de 15 mois, avec des extrémes de 2 mois a 2 ans, elle était indiquée devant la

corticorésistance.

B. La béta thalassémie homozygote

@ Epidémiologie
Trois malades ont présenté une béta thalassémie homozygote, soit 37.5%
des patients de notre série.
Il s’agissait de 2 garcons et d’une fille. L’age était compris entre2,5ans et 9
ans avec une moyenne de 5 ans.

@ Antécédents
Consanguinité des parents dans 2 cas.
Parents thalassémiques mineurs hétérozygotes dans un seul cas.

@ Clinique et paraclinique

v Clinique :
Un syndrome anémique a été trouvé chez les 3 malades, associé dans un
seul cas a une fiévre, AEG et a une distension abdominale.
L’examen abdominal a trouvé une splénomégalie énorme dans 100% des
cas, associée a une circulation veineuse collatérale et a un facies asiatique

dans un 1 cas.
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vV Biologie :
L’hémogramme a montré une anémie hypochrome microcytaire dans 2 cas
et normochrome microcytaire dans 1 cas avec un taux moyen d’Hb de
7,5g9/dl, une hyperleucocytose a 66700/mm3 et une thrombopénie a 56000
elts/mm3 dans 1 cas.
A I’électrophorese d’Hb, le taux d’HbF était élevé dans 100% des cas avec
un taux moyen d’HbF a 69%.
La ferritinémie réalisée chez 2 malades était élevée avec un taux moyen de
453ng/ml.
Le frottis sanguin fait pour un malade montrant une anisocytose et une
poikylocytose.

v Radiologie :
L’échographie abdominale faite dans 2 cas montrant une splénomégalie
homogéne dans 100% de cas.

@ Indication opératoire de la splénectomie

La splénectomie a été indiquée devant I’hypersplénisme dans 100% des cas.

C. La sphérocytose héréditaire

@ Epidémiologie
Deux patients sur 8 ont été splénectomisés pour une sphérocytose
héréditaire, soit 25% des patients de notre série.
Il s’agissait d’un garcon et d’une fille, &gés respectivement de 7,5 ans et
12 ans.

@ Antécédents
Pére splénectomisé et cholécystectomisé danslcas.

@ Clinique et paraclinique
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v clinique :
Les 2 malades ont présenté un syndrome anémique +ictére, associé dans
un cas a des douleurs de I’hypochondre droit.
L’examen abdominal a trouvé une SMG énorme dans les deux cas.

vV Biologie :
L’hémogramme a montré une anémie normochrome normocytaire avec un
taux moyen d’Hb de 7,7 g/dl.
Résistance osmotique diminuée dans les 2 cas.
Frottis sanguin fait chez 1 seul malade: absence de sphérocytes.
Bilirubine directe et totale élevées et haptoglobine diminué réalisés chez un
seul malade.
L’électrophorese d’hémoglobine est normale dans les 2 cas.

v Radiologie :
Echographie abdominale : splénomégalie homogéne dans les 2 cas avec une
vésicule biliaire multilithiasique dans un cas.

@ Indication opératoire
La splénectomie a été indiquée devant I’hypersplénisme et la rate énorme

chez les deux malades.

[Il. LE GESTE CHIRURGICAL

Toutes les splénectomies ont été réalisées a ciel ouvert.

La splénectomie totale a été effectuée chez la totalité de nos malades.

A. La voie d’abord

La laparotomie médiane sus ombilicale a été réalisée chez 4 malades, soit 50%
des cas.

L’incision sous costale gauche a été réalisée chez 4 patients, soit50% des cas.
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Graphique?2 : voies d’abord chirurgicales dans notre série.

B. La techniqgue chirurgicale

1- La splénectomie rate en place

Cette technique a été réalisée chez 6 patients, soit 75%.
Il s’agissait de 2 cas de SH, 2 cas de B thalassémie homozygote et de 2 cas de
PTAI

2-La splénectomie par luxation de la rate

Cette technique a été réalisée chez 2 patients, soit 25%.

Il s’agissait d’un cas de B thalassémie homozygote et d’un cas de PTAI.

C. Les gestes associés

Un geste était associé a la splénectomie dansl cas :
.Cholécystectomie pour une vésicule biliaire multilithiasique dans un cas de

SH.

D. Le drainage

Dans un seul cas de SH avec mise en place de 2 drains de Redon en sous
hépatique et dans la loge splénique.
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V. LE TRAITEMENT MEDICAL COMPLEMENTAIRE

Tous nos patients ont regcu une vaccination anti pneumocoque et anti
méningocoque avant I’intervention.

Le vaccin anti heamophilis influenzae b a été fait dans 1 cas de B thalassémie
homozygote.

Le vaccin contre I’hépatite B a été fait dans un cas de PTAI et 1 cas de B
thalassémie homozygote.

Une ATB prophylaxie post opératoire soit a base d’Oracilline, d’Extencilline, ou
de starpen a été faite sauf dans 2 cas de P thalassémie homozygote, ou elle n’était

pas préciseée.

V. LES SUITES OPERATOIRES

A. Les suites opératoires immeédiates

1- Mortalité
Aucun déces n’est survenu dans notre série.

2- Morbidité

Les suites opératoires ont été simples dans 87.5%.

La morbidité a court terme a été observée dans un cas, soit12.5% de nos malades :
c’est un saignement en nappe au cours de l’acte opératoire ayant eu comme
conséquence un état de choc hémorragique dans un cas de PTAL.
3-Résultats du bilan biologigue

a) Le PTAI

Nous avons noté une ascension du taux moyen des plaquettes en post

opératoire immédiat. Ce taux est passé de 34 700 elts/mm3 en préopératoire a
59 000 elts/mm3 en postopératoire immeédiat. Mais au 8éme jour postopératoire 2

cas ont présenté une diminution du taux des plaquettes.
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Graphique4 : modification du taux des plaquettes dans le PTAI.

b) La sphérocytose héréditaire

Le taux moyen de I’hémoglobine est passé de 7.65g/dl en préopératoire a
9,8g/dl en post opératoire (Graphiqueb).

Une hyperplaquettose a été observée dans les 2 cas de SH.
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Graphique5 : modification du taux de I’Hb dans la sphérocytose héréditaire.
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c) La béta thalassémie

Le taux moyen d’Hb est passé de 7.46g/dl en préopératoire a 11,15 g/dl en
post opératoire (Graphique®6).
Une hyperplaquettose a été observée chez un cas, avec un taux de plaquettes

égal a 1.150.000 elts/mm3.
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Graphique6 : modification du taux de I’Hb dans la thalassémie.

B- Les suites opératoires lointaines

1- Recul et complications :

Le recul va de 17jours a 2 mois. Quatre malades ont été perdus de vue, soit
50% des malades.
On n’a pas observé des complications infectieuses ni thromboemboliques.

2- Les effets lointains de la splénectomie

a) Les anémies hémolytiques

Une rémission compléte a été obtenue chez 2 patients (2 cas de SH).

Une rechute a été observé chez 2 cas de béta thalassémie, et ayant nécessité
des transfusions a répétitions.

Un cas de béta thalassémie est revenu 2 mois aprés avec un syndrome tumoral
et une hyperleucocytose a 120.000 elts/mm3, pour lesquels le diagnostic de

leucémie myéloide juvénile a été retenu.

109



b) Le purpura thrombopénique auto-immun

Une rémission compléete a été obtenue chez un patient, soit 33.3% des cas de

PTAL

Une rechute au 8¢®™e jour post opératoire a été observée chez 2 cas, soit 66.6%

des patients présentant un PTAI, nécessitant des bolus des corticoides dans un cas

avec une réponse favorable.

VI. Résultats anatomopathologiques

L’étude anatomopathologique a permis de calculer le poids de la rate et

d’aboutir & une conclusion histologique.

Dans le PTAI, le poids de la rate n’a jamais dépassé 100g avec une moyenne

de 80g. Dans la SH, la moyenne de poids était de 70g.

Les rates volumineuses ont été observées dans la B thalassémie homozygote

allant de 650g a 900g avec une moyenne de 800g.

La rate était primitivement saine sauf dans un cas ou le diagnostic de

métaplasie myéloide a été poseé.

Tableau5 : Poids moyen des pieces opératoires et conclusion

anatomopathologique.

Etiologies Poids (moyen et Histologie
extréme) en
gramme
SH 709 -hyperplasie de la pulpe rouge.
-bilan manquant dans 1 cas.
B thalassémie -800g - rate congestive et hémorragique avec des dépbts importants
homozygote -(650-900) g d’hémosidérine.
- rate normale
- métaplasie myéloide de la rate.
PTAI -80g - hypersplénisme en rapport avec PTI, sans signes de
-(60-100) g. malignité.

-rate congestive

-bilan manquant dans un cas.
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Graphique3 : Poids moyen de la rate en fonction de I’étiologie
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DISCUSSION




|- Les indications de la splénectomie :

La splénectomie est I’ablation chirurgicale de la rate. Elle peut étre proposée a
visée diagnostique devant des anomalies morphologiques non élucidées par
I'imagerie. La splénectomie peut étre aussi réalisée a visée thérapeutique : maladie
de Minkowski Chauffard, maladie de Gaucher, aprés échec des traitements pour
maladies auto-immunes (purpura thrombopénique idiopathique, anémies
hémolytiques...) [14]. Elle s’adresse en général a des affections hématologiques
dominées par une baisse du taux des cellules circulantes et ou la rate est
responsable, en partie ou en totalité, de la cytopénie. Elle s’adresse également a
des hémopathies malignes, au cours desquelles la rate est souvent intéressée mais
ou elle ne mérite d’étre enlevée que dans certains cas qui ne font pas I'unanimité.

Dans toutes ces indications, I'intervention ne cherche pas a guérir la
maladie mais a corriger des effets secondaires liés a la présence de la rate [54].

Dans plusieurs séries, la splénectomie a visée thérapeutique est la plus
frequemment indiquée, et ce avec une fréquence de 100% dans la série de Laguausie
[55], Dans notre modeste série cette fréquence est aussi de 100%.

Ces indications thérapeutiques sont nombreuses et variables selon certaines

séries (tableau 6).

Tableau6 : Indications des splénectomies selon les séries.

Séries Minkes [56] Laguausie [55] Notre série
Affection Nombre | % Nombre | % Nombre | %
PTAI 24/52 | 46,15% 3/23 13% 3/8 37,5%
Sphérocytose héréditaire 10/52 19,23% 9/23 39,1% 2/8 25%
Béta thalassémie 10/52 19,23% 1/23 4,34% 3/8 37,5%
Drépanocytose - - 4/23 17 ,39% - -
Sd d’Evans - - 1/23 4,34% - -
Thrombopénie liee a I’X - - 3/23 13% - -
Anémie auto-immune - - 2/23 8,69% - -
Autres 8/52 15,38% - - - -
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Dans notre étude, le purpura thrombopénique auto-immun a été présent avec
une fréquence de 37.5%, soit un malade sur trois. Dans la série de Minkes [56] cette
indication a été de 46%soit un malade sur deux. Elle n’a été que de 13% dans la
pratique de Laguausie [55], soit un malade sur huit.

La béta thalassémie majeure représente 37.5% de nos indications, soit un
malade sur trois. Dans la série de Minkes [56] cette indication a été de 19% soit un
malade sur cinqg. Elle n’a été que de 4% dans la série de Laguausie [55], soit un
malade sur vingt-trois.

La sphérocytose héréditaire représente 25% de nos indications, soit un malade
sur quatre. Elle est de 39%, soit deux malades sur cing dans la série de Laguausie
[55]. Elle n’est que de 19% dans la série de Minkes [56] soit un malade sur cing.

Sur le plan épidémiologique, et en fonction de chacune des affections traitées
dans notre service, nous pouvons soulever les constatations suivantes par rapport

aux données de la littérature :

A- PTAI :

1- Epidémiologie

Dans la littérature, I’age des enfants atteints de PTI est souvent compris entre
2 ans et 10 ans [28], il a été compris entre 7 et 11 ans, avec une moyenne de 9 ans
dans notre étude.

Le PTI touche de facon équivalente les filles et les garcons [28], dans notre
pratique il s’agissait de 3 garcons.

2-La clinique :

Généralement le tableau clinique est dominé par le syndrome hémorragique

[28].Dans notre étude, il est retrouvé chez tous nos malades.
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L’examen clinique est normal en dehors du syndrome hémorragique et
notamment absence de splénomégalie [33], c’était le méme constat dans notre
étude.

3-La paraclinique :

L’étude du myélogramme permet le plus souvent d’affirmer la nature
périphérique de la thrombopénie et d’éliminer une thrombopénie centrale, en
montrant une moelle normale et riche en mégacaryocytes [33]. Dans notre étude, le
myélogramme est tout a fait normal.

4- Le traitement :

La splénectomie reste le traitement de référence chez les patients atteints de
PTI chronique au-dela de 6 mois a un an, aprés échec des traitements de premiere
ligne [34]. Dans notre série elle n’a été faite qu’apres un délai moyen de 15mois par
rapport au début de la corticothérapie avec des extrémes de 2mois a 2 ans.

La splénectomie n’a été indiquée que devant la corticorésistance chez les
patients de Belkheiri [57]. Dans notre étude, elle a été aussi indiquée devant la
corticorésistance chez tous les malades.

La splénectomie permet a la fois la suppression de la production splénique
d’anticorps, et la suppression de la destruction macrophagique des plaquettes [33].

Dans 16 séries comportant 271 enfants splénectomisés, la rémission compléte
a été de 72% [58]. Dans la série Belkheiri [57], une rémission compléte définitive a
été obtenue chez 66.6% des patients. Dans notre pratique, une rémission compléte
a été obtenue chez 33.3% des malades. On a observé deux cas d’échec biologique
ayant nécessité la reprise de la corticothérapie dans un cas avec une bonne
évolution.

Nos résultats se concordent tant sur le plan clinique que thérapeutique, aux

données de la littérature. lls confirment I’'intérét de la splénectomie comme recours

115



thérapeutique de choix dans le purpura thrombopénique auto-immun apres échec

de la corticothérapie.

B- La sphérocytose héréditaire :

1- Epidémiologie :

Dans les anémies hémolytiques secondaires a une sphérocytose héréditaire, la
notion de transmission génétique dominante est retrouvée dans 75% des cas [24],
cette notion a été trouvée chez un cas de nos malades.

L’age de prédilection de la sphérocytose héréditaire est souvent supérieur a 5
ans dans la série de Meekes [59], ce qui concorde avec I’age de nos patients qui sont
respectivement agés de 7ans et %2 et 12 ans.

2- La clinique :

Le diagnostic est évoqué sur la triade symptomatique de I’hémolyse chronique
. péaleur, ictere et splénomégalie [18]. Chez tous nos malades, cette triade a été
trouvée associée dans un cas a des douleurs de I’hypochondre droit.

3- Le traitement :

La sphérocytose héréditaire n’est pas une indication en soi a la splénectomie,
son indication dépend de I'importance de I'anémie, de sa tolérance clinique et de
I’existence d’une rate trés volumineuse ayant causé une géne fonctionnelle ou un
risque important de traumatisme splénique dans les activités sportives. L’indication
d’une splénectomie chez un patient ayant une lithiase biliaire, sans anémie profonde
est controversée. Cette indication est retenue dans les recommandations anglaises
[24]. Dans notre série I'indication était la rate énorme et I’hypersplénisme dans tous
les cas et devant les crises de déglobulisation dans 50% des cas. Dans la série de
Machado, 6 malades ont été splénectomisés pour sphérocytose héréditaire,
I'indication c’était I'anémie sévére chez 100% des malades et la lithiase biliaire

symptomatique chez 66,6% des malades.
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On doit toujours explorer la vésicule biliaire et les voies biliaires en pré et
peropératoire a la recherche de lithiases pigmentaires qui imposent une
cholécystectomie de nécessité. Nous I’avons réalisé une fois. Par conséquent, un
abord par laparotomie médiane sus ombilicale est conseillé pour aborder les deux
sites opératoires [60].

Dans la série de Machado, la splénectomie a été efficace chez 100% des cas
[61]. Chez nous, elle était aussi efficace chez tous les malades.

La splénectomie corrigera I'anémie, mais n’aboutit pas a sa guérison car la
sphérocytose persiste, mais la durée de vie des globules rouges augmentera ; on
n’observera plus de crises de déglobulisation aigue, ni de lithiases biliaires.
L’apparition de corps de Jolly est un bon signe de I’effet positif de la splénectomie
[9].

La splénectomie partielle peut étre proposée comme alternative a la
splénectomie totale dans certaines indications, et permettrait de diminuer le risque
infectieux postsplénectomie. Elle préserve le pole inférieur ou supérieur de la rate
aprés résection de 80 a 90 % du volume de la rate (splénectomie partielle ou
subtotale). La splénectomie partielle permet de diminuer I’hémolyse et
probablement de préserver la fonction splénique. La croissance du moignon
splénique est constante, mais n’entraine pas toujours une aggravation de I’hémolyse

[24].

C- La thalassémie majeure

1- Epidémiologie

Dans la littérature, le diagnostic de la thalassémie majeure ou la maladie de
Cooley se fait entre 3 mois et 18 mois [9], dans notre étude trois patients ont été
splénectomisés pour thalassémie majeure dont le diagnostic de thalassémie a été

posé respectivement a I’age de 6 mois, 12mois et 4 ans.
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La béta thalassémie majeure est une maladie génétique, de transmission
autosomique récessive, fréequente dans le Bassin méditerranéen et en Asie [7]. Dans
notre étude la notion de consanguinité a été trouvé chez deux malades, et chez un
malade d’entre eux, les parents ont été thalassémiques mineurs.

2- La clinique :

Le tableau clinique associe une paleur a un ictére conjonctival. Une hépato-
splénomégalie s’installe progressivement dans les premiers mois de la vie.
L’hyperplasie des os plats de la face conféere aux enfants un aspect asiatique [7].
Dans notre série, le syndrome anémique et la splénomégalie étaient présents chez
tous les thalassémiques, alors que la fievre, AEG, circulation veineuse collatérale et
le facies asiatique étaient présents dans un 1 cas.

3- La paraclinique :

L’étude de I’hémoglobine permet le diagnostic ; le pourcentage d’HbF est
constamment trées augmenté pour I’age (50 % a 98 %) [7], chez nos malades le taux
d’HbF était élevé dans 100% des cas avec un taux moyen d’HbF a 69%.

4- Le traitement :

Le développement d’un hypersplénisme est pratiqguement constant dans la
thalassémie majeure. Il apparait en regle vers 6-8 ans, il est évoqué devant une
augmentation des besoins transfusionnels d’année en année, avec parfois
constatation d’une leucopénie ou d’une thrombopénie. Une consommation annuelle
supérieure a 200 ml/kg de concentrés érythrocytaires pour maintenir un taux
d’hémoglobine moyen proche de 12 g/dl doit faire évoquer un hypersplénisme et
conduire a wune splénectomie [7]. Dans notre étude, [Iindication était
I’hypersplénisme dans 100% des cas, la méme indication dans la série de Dick [50]

et Koffi [25].
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A court terme, I’évolution a été marquée par une augmentation du taux d’Hb
avec un taux moyen de 11,15g/dl (7,46g/dl avant la splénectomie), ce qui concorde
avec les résultats d’étude de Koffi [25], Dick [50] et PINNA [25].

A long terme, I'anémie chronique avait récidivé chez deux malades, avec
reprise des transfusions sanguines a répétitions. Dans un autre cas, le diagnostic de
leucémie myéloide chronique de type juvénile a été posé. Dans les séries Koffi [25],
Dick [50] et PINNA [25], on a constaté une diminution significative des besoins

transfusionnels aprés splénectomie.

D- Les syndromes drépanocytaires majeurs

En matiere d’hémoglobinopathie, La drépanocytose et la thalassémie en
constituent les causes les plus fréquentes ; la rate reste I’'un des principaux organes
concernés par leurs complications évolutives [50].

Dans notre étude nous n’avons pas d’expérience en matiére des
splénectomies pour drépanocytose. Constat non observé dans I’exercice des
chirurgiens pédiatres, telle dans la série de Dick qui, sur les onze enfants opérés
pour rate hématologique huit avaient une drépanocytose homozygote soit 73% des
malades [50].

Au cours des syndromes drépanocytaires majeurs, la rate augmente le plus
souvent de volume pendant la premiére décennie puis subit une atrophie
progressive conduisant a I'autosplénectomie. Lorsque la splénomégalie persiste, la
rate peut étre a I'origine de diverses complications qui grévent la morbidité et la
mortalité des syndromes drépanocytaires majeurs.

Les nécroses et fibroses du parenchyme splénique, provoquées par les crises
vaso-occlusives massives et répétées, entrainent une involution des fonctions
immunitaires de la rate. Cette asplénie fonctionnelle expose a de graves infections

par diminution de I'immunité humorale [50].
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La séquestration splénique est une complication aigué définie par la survenue
d’une augmentation brutale de plus de 2 cm de la taille de la rate, et d’'une chute du
taux de I’hémoglobine d’au moins 2 g/dl. C’est une complication fréquente et grave
chez I’enfant chez qui il s’agit encore d’une des principales causes de déceés liée a la
drépanocytose [62].

La splénectomie est indiquée non seulement pour éviter ces complications
spléniques, mais également pour diminuer la fréquence des transfusions sanguines.
Cette diminution est d’autant plus salutaire pour ces enfants, lorsqu’on sait les
difficultés liées a la transfusion dans les pays sous-développés, notamment la non
disponibilité de sang dans les banques de sang et surtout le risque de transmission
de maladies virales, notamment le sida [63].

La splénectomie partielle préventive exposerait encore I’enfant aux
complications spléniques de la drépanocytose comme I’ont si bien démontré Koffi et
al. En effet, ces auteurs ont remarqué une augmentation de volume de rate restante
chez tous les patients ayant subi ce type de traitement [25].La splénectomie totale

préventive serait I'idéal [63].

E- L'hémoglobine instable

Les hémoglobines instables, quant a elles, regroupent une grande variété
d'anomalies de structure de I'hémoglobine, qui est responsable d'anémie
hémolytique.

L'hémoglobine instable précipite dans les hématies qui seront retenues lors
du passage splénique. La splénectomie peut étre utile lorsque la participation
splénique (par étude isotopique) a la rétention des hématies est importante [54].
Dans notre étude, nous n’avons pas d’expérience en matiere des splénectomies

pour anémie hémolytique a Hb instable.
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F- Les hémopathies malignes

En ce qui concerne la leucémie myéloide chronique, la splénectomie est
indiquée au cours de la phase d’accélération, évitant ainsi au malade d’intolérables
douleurs spléniques liées a la splénomégalie et a I'infarctus splénique, les risques de
la thrombopénie et en réduisant les besoins transfusionnels [40].

Pour les lymphomes malins hodgkiniens ou non hodgkiniens, la splénectomie
peut étre réalisée dans un but diagnostique grace a I’étude anatomopathologique de
la piece de splénectomie qui révéle la nature maligne et dans un but thérapeutique
en assurant I’éradication de foyers spléniques occultes qui constituent un point de
départ d’une dissémination secondaire lymphatique et hématogéne [35]. Dans notre
série, nous n’avons pas de malades splénectomisés pour leucémie myéloide ni pour

lymphome.
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lI-Les résultats post splénectomie :

Les résultats postopératoires aprés une splénectomie, notamment en matiére
de bénéfice sont variables d’un auteur a I'autre. En effet, la splénectomie peut étre
rendue une intervention lourde, parce que la plupart des malades porteurs d’une
affection hématologique sont des corticothérapés de longue durée et/ou ayant
bénéficié d’une ou de plusieurs séances de transfusion, ou possédant une rate tres
volumineuse, voire le plus souvent ayant été mis sous chimiothérapie. Dans notre
étude, nous n’avons pas trouvé une relation significative entre [I’affection
hématologique et la morbi-mortalité en raison d’abord du nombre réduit des
patients dans notre série, d’une indication correcte des splénectomies en commun
accord avec les pédiatres, et aussi pour avoir bénéficié d’'une bonne préparation

préopératoire de chaque patient et de I’amélioration certaine de la réanimation.

1-La mortalité

Nos résultats montrent que le taux de mortalité nul et de morbidité ne
dépassant pas 12,5% sont tout a fait acceptables chez les patients splénectomisés
pour affection hématologique si on les compare aux données de la littérature

(tableau?).

Tableau 7 : Etude comparative de la mortalité selon certaines séries.

Séries pays Nombre de cas Mortalité (%)
GRANT 1988 Angleterre 106 5%
MEEKES 1995 Hollande 74 1,35%
MINKES 2000 Amérique 52 1,92%
DURAKBASA 2006 Angleterre 119 1,68%
AL SALEM 2006 Saudi Arabie 134 0%
MACHADO 2009 Oman 150 0%
NOTRE SERIE 2009 Maroc (Fes) 8 0%
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Les causes de décés dans ce type de chirurgie sont trés variables; Ce sont les
conditions générales de la maladie associée et la qualité de la prise en charge pré,
per et postopératoire qui conditionnent le taux de mortalité [51].

Dans les séries de GRANT [64], Meekes [59] et Durakbasa [65], les taux de
mortalité ont été respectivement de 5%, 1,35% et 1 .68%. Dans la série de
Durakbasa, la cause de décés était I'infection fulminante postsplénectomie ou
overwelming post splenectomy infection secondaire a I’absence de prise de
I’antibioprophylaxie [65]. Dans la série de Meekes, le déces était secondaire a une
hémorragie intracranienne chez un cas de PTAI [59]. Pour les autres, nous ne
disposons pas de ou des causes de leur déces.

Dans notre série aucun décés n’est survenu, pareil chez les autres auteurs, a

savoir Machado [61] pour une série de 150 malades et AL-Salem [66] pour 134

splénectomies (tableau?7).

2-la morbidité

Quant a la morbidité, on peut rencontrer d’éventuelles complications per
et/post opératoires immédiatement, secondairement voire a distance de la

splénectomie.
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Tableau 8 : Etude comparative de la morbidité de la splénectomie selon

certaines séries

omplications

Meekes [59]

AL Salem [66]

Koffi [25]

Dick [50]

Laguausie [55]

Notre série

nombre %

nombre %

nombre

%

nombre

nombre %

nombre

fection paroi

2

2 1,49

bces profond

2 8,69

neumopathie

5 6,75

d thoracique

\igu

1 0,74

panchement

leural

1 0,74

1 4,34

ématome

olénique

1 0,74

leuro-

éricardite

4,76

9,09

réche

iaphragmatique

1 4,34

ricardite

1 1,35

Iéningite

4,76

9,09

cces palustre

4,76

ancréatite

émopéritoine

4,76

émorragie

12,5

bstruction

itestinale

1 0,74

spticémie

4,76

9,09

Les complications liées a I'intervention sont marquées essentiellement par le

risque hémorragique secondaire a une malfacon technique, telle une section hilaire,

un lachage d’un vaisseau splénique. Ce risque hémorragique est une complication

de plus en plus rare, en raison de I'affinement des techniques et du matériel

chirurgical [17]. Nous avions eu un saignement en nappe en peropératoire de cause

non déterminée qui était bien contrélé survenu chez un cas de PTAL.
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En postopératoire immédiat, le splénectomisé est exposé a I’hémorragie. Ce
risque est majoré quand coexiste une thrombopénie. Le saignement est alors en
nappe ne relevant pas de la chirurgie pour son hémostase mais plutét d’une
réanimation a base de transfusion sanguine. Parfois le saignement survient par le
lachage d’un ou des éléments du pédicule splénique ou par la Iésion d’un élément
vasculaire de la grande courbure gastrique imposant la réintervention en extréme
urgence, ce qui justifie pour certains auteurs la mise en place de drains aspiratifs
sentinelles dans la loge splénique [67].

L’abcés sous phrénique est devenu rare, grace a I'antibioprophylaxie
périopératoire et le diagnostic précoce de I’hématome de la loge splénique. Son
incidence est fonction de I'étiologie. Cliniquement, il est révélé par un hoquet
rebelle avec fievre. L’échographie permet de poser le diagnostic et de guider un
éventuel drainage percutané ; Le drainage aspiratif permet de prévenir la formation
de cet abces [68]. Dans notre étude, aucun cas d’abces sous phrénique n’a été noté.

La pancréatite aigue post opératoire est liée aux traumatismes de la glande
elle méme ou a une ligature d’arteres au niveau du hile a trajet rétrograde
vascularisant la queue du pancréas [69]. C’est pourquoi le dosage de I'amylasémie
et de I’amylasurie devrait étre demandé le lendemain d’une splénectomie [68].

L’irritation de la coupole diaphragmatique durant I’acte opératoire provoque
fréiquemment un épanchement pleural qu’il peut étre nécessaire d’évacuer par un
drain thoracique, afin d’éviter toute atélectasie faisant le lit d’infection respiratoire.
Il est recommandé de faire un examen clinique et une radiographie thoracique avant
la sortie du patient [68].

Les pyrexies postopératoires peuvent étre dues a des micro-atélectasies ou
rester inexpliquées [17].

Les complications thromboemboliques aprés splénectomie varient de 3 a 10 %

selon les séries. C’est surtout le syndrome myéloprolifératif qui constitue le facteur

125



de risque principal des complications thromboemboliques postopératoires. La
manifestation clinique la plus fréquente est I’embolie pulmonaire. Dans plus de 95 %
des cas, Les complications thromboemboliques surviennent dans les deux mois qui
suivent la splénectomie mais quelques rares cas ont été rapportés chez des patients
splénectomisés ayant une thrombocytose persistante plus de deux ans apres
Ilintervention. L’intérét d’un traitement préventif est encore controversé et aucune
étude n’a réellement évalué son efficacité. Le traitement préventif repose
essentiellement sur I'administration d’anti-agrégants plaquettaires a faible dose
(aspirine 75 mg a 100 mg par jour) et d’héparine de bas poids moléculaire.

La durée optimale de ce traitement préventif n’est pas clairement déterminée
et des durées variant de un a deux mois sont rapportées dans la littérature.

En pratique, il parait licite, en I’absence de contre indications, d’administrer de
I’aspirine a faible dose chez les patients splénectomisés pour un syndrome
myéloprolifératif. Chez les autres patients, la surveillance et la réalisation d’un
examen doppler ou d’une scintigraphie pulmonaire au moindre symptéme pouvant
faire évoquer une complication thromboembolique sont les mesures préventives les
plus efficaces pour permettre un diagnostic et un traitement précoces, et limiter
ainsi la gravité de ces complications [5].

Parmi les complications a long terme susceptibles de survenir aprés une
splénectomie, les complications infectieuses sont les plus fréquentes. Chez I’enfant,
80 % des infections postsplénectomie surviennent au cours des 20 premiers mois
postopératoires.

Chez I'enfant, linfection la plus fréquente est une méningite assez
rapidement compliquée d’une septicémie. Contrairement a I’adulte, il n’existe pas
chez I’'enfant de prépondérance du Streptococcus pneumoniae, et les méningites a

Haemophilus influenzae et a Neisseria meningitidis sont aussi fréquentes. Le tableau
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9 résume les schémas thérapeutiques actuellement recommandés chez I’enfant en
cas de suspicion d’infection postsplénectomie.

Devant tout épisode fébrile chez un patient splénectomisé, doivent étre
systématiqguement réalisés une radio de poumon, une numération formule sanguine,
un ionogramme sanguin, des hémocultures, un examen cytobactériologique des
urines et des crachats. Chez I’enfant, étant donnée la fréquence des méningites, une
ponction lombaire doit étre réalisée au moindre doute. Si I'un des ces examens
d’urgence montre un signe en faveur d’un syndrome infectieux, un traitement
antibiotique intraveineux doit étre débuté avant I'identification, par les prélevements
bactériologiques, du germe en cause.

Le traitement préventif est certainement le traitement le plus efficace pour
diminuer la mortalité des infections post splénectomie. Il repose essentiellement sur

I’éducation des patients et des médecins, la vaccination, et I’antibioprophylaxie [5].

Tableau9 : Traitements antibiotiques empiriques par voie intraveineuse pour la

suspicion d’une infection grave postsplénectomie.

Antibiotiques

En I’absence de suspicion de méningite Ampicilline 75 mg/kg/6 h

Ceftriazone 50 mg/kg/12 h

En présence de suspicion de méningite Ceftriazone 50 mg/kg/12 h

En I’absence d’amélioration rapide faisant Vancomycine 30 mg/kg/12 h

suspecter une résistance

La splénose péritonéale correspond a une autotransplantation ectopique de
tissu splénique a la suite d’un incident peropératoire provoquant la rupture de la
capsule de la rate avec dissémination des implants de pulpe splénique dans la cavité

péritonéale, peut compliquer I’évolution lointaine de la splénectomie. La plupart du
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temps, la splénose est asymptomatique, découverte fortuitement lors d’une
intervention chirurgicale, lors d’une autopsie ou d’une imagerie. Parfois, elle peut
étre source de douleurs abdominales ou pelviennes, secondaires a un infarctus par
torsion, une rupture spontanée, une occlusion digestive, ou un effet de masse sur
les organes adjacents. Elle peut se manifester par un saignement intrapéritonéal ou
digestif, ou par la récidive d’une pathologie hématologique traitée par splénectomie.
L’imagerie conventionnelle n’étant pas spécifique, le diagnostic est le plus souvent

posé grace a la scintigraphie aux hématies marquées au technétium 99 m [70].
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PRISE EN CHARGE POSTOPERATOIRE D’UN SPLENECTOMISE

POUR UNE AFFECTION HEMATOLOGIQUE

Malgré la qualité des résultats obtenus dans notre série par rapport aux
données de la littérature, il reste que le risque infectieux est un probléme grave
chez les patients splénectomisés, d’autant plus que I’affection hématologique sous
jacente soit une affection immunodépressive, d’ou I'intérét d’une prise en charge
périopératoire rigoureuse et une surveillance postopératoire longtemps suivie.

La prévention du risque thrombotique ne se discute que pour des chiffres de
plaquettes supérieurs a 700.000/mma3.

En I'absence d’antécédents de thrombose, de syndrome myéloprolifératif ou
de risque thrombotique congénital (déficit en protéine S), trois attitudes sont
possibles en I’absence de consensus actuel :

- abstention thérapeutique ;

— aspirine (100 mg/j) ;

- Hydroxyurée (Hydréa) jusqu’a la baisse des plaquettes en dessous de
700 000/mm3.

En revanche, chez les patients splénectomisés pour un syndrome
myéloprolifératif, ou présentant un risque thrombotique, on préférera maintenir les
plaquettes en dessous de 700 000/mm3 par de I’'Hydroxyurée. On commence par
2-3 comprimés/j, puis on adapte la dose en fonction des contrbles des numérations
plaquettaires hebdomadaires ; on arréte I’'Hydroxyurée quand les plaquettes sont
inférieures a 700 000/mm3. Les modifications des doses d’Hydroxyurée se feront
par pallier de 1 comprimé.

Les patients aux antécédents de thromboses veineuses seront soumis a une
héparinothérapie hypocoagulante, de préférence par une héparine de bas poids

moléculaire, pendant 3 & 6 semaines (100 U/kg, 2 fois par jour) [71].
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Le traitement préventif des infections graves postsplénectomie est
certainement le traitement le plus efficace pour diminuer la mortalité des infections
postsplénectomie. Il repose essentiellement sur I’éducation des patients et des
médecins, la vaccination, et I’antibioprophylaxie [5].

Il existe 3 vaccins immunisants contre les germes encapsulés ; pneumo23
couvrant le pneumocoque, le vaccin antiheamophilus de type b et celui protégeant
contre le méningocoque de type C.

Chez I’enfant, ces trois vaccins restent toujours systématiques dés I’age de
2ans, et ce depuis les recommandations inspirées des directives d’experts
britanniques [72].

Ces vaccins devraient classiqguement étre faits 15 jours avant I’'intervention
mais un délai de 6 semaines serait plus a méme d’assurer une immunité compléte
postopératoire. Un rappel est nécessaire aprés 5 ans pour le pneumocoque et le
méningocoque, apres 10 ans pour I’lhaemophilus b [72]. Dans notre série tous nos
patients avaient regu leur vaccination avant I’intervention.

L’antibioprophylaxie garde une place importante dans la prévention de ces
infections. Les recommandations britanniques récentes sont de proposer une
antibioprophylaxie a vie a tous les patients. Elles insistent sur sa nécessité au cours
des deux ans qui suivent la splénectomie, chez les enfants jusqu'a I'dge de 16 ans et
chez les patients ayant un déficit immunitaire surajouté.

En France, a la suite de I'AMM délivrée en 2001, la pénicilline V est le seul
antibiotique indiqué tant chez I'enfant que chez I'adulte en cas de splénectomie. En
2002, la commission de la Transparence a conclu que cet antibiotique présente dans
cette indication un caractere indispensable, qu'il est la seule alternative chez I'enfant

et gu'il posséde une gamme posologique adaptée.
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En pratique, la pénicilline V s'administre en deux prises quotidiennes a la posologie
de :
- 100 000 Ul/ kg / jour chez le nourrisson ou I'enfant de moins de 10 kg
- 50 000 UI/ kg / jour chez le nourrisson ou I'enfant d'un poids compris entre 10 et
40 kg (sans dépasser2 000 000 UI/j) [73]. Dans notre série, les patients ont recu
une antibioprophylaxie a base de pénicilline V a vie.

Il faut reporter la splénectomie apres I’age de 5 ans si possible, car le risque
d’infection fulminante encouru aprées une splénectomie est plus élevé a cette tranche
d’age [71]. Dans notre série, on a eu des enfants qui ont été opérés avant I’age de
5ans.

Enfin il faut informer le patient, sa famille et les médecins sur les risques
encourus et les dispositions pratiques qu'ils doivent prendre d'urgence en cas de
signes d'infection [73].

Le suivi de I’évolution des pathologies hématologiques apres splénectomie est

assuré par le pédiatre hématologue ayant pris en charge le malade en préopératoire.
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CONCLUSION




Nous observons une augmentation des indications de splénectomie dans les
maladies hématologiques. Ceci est la conséquence d’une liste sans cesse croissante
des maladies associées a une anomalie splénique et un élargissement des
indications de la splénectomie pour ces mémes maladies. La splénectomie est une
intervention efficace si on respecte ses indications.

La connaissance des fonctions immunitaires de la rate impose de bien discuter
les indications de la splénectomie et d’évaluer le risque opératoire immeédiat et
lointain.

La sphérocytose héréditaire est I’anémie hémolytique congénitale pour
laquelle la splénectomie est curative. La splénectomie est généralement conseillée
dans Le purpura thrombopénique idiopathique (PTI), lorsque la thérapeutique
médicale conventionnelle échoue. Dans les hémopathies malignes, le rbéle de
splénectomie est complexe et controversé.

Les complications postopératoires sont marquées par le risque infectieux et
hémorragique. Les complications thromboemboliques sont rares mais imposent une
surveillance rapprochée des patients splénectomisés.

La lutte contre les infections des splénectomisés repose sur I’association
d’une vaccination préventive contre le pneumocoque, I’Haemophilus et le

méningocoque et d’une antibioprophylaxie antipneumococcique par pénicilline V.
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RESUME

Introduction : La connaissance des fonctions immunitaires de la rate et les
progrés réalisés dans la connaissance du mécanisme pathogénique de certaines
affections hématologiques ont permis de poser de facon plus précise les indications
de la splénectomie.

Objectif : Le but de cette étude est de faire le point sur les indications
hématologiques des splénectomies chez I’enfant et d’en évaluer les résultats.

Matériel et méthode : Nous présentons une étude rétrospective portant sur
8 patients atteints de diverses affections hématologiques, qui ont subi une
splénectomie dans le service de chirurgie pédiatrique du CHU Hassan Il de Fés de
2003a 20009.

Résultats : Nos malades sont répartis en 6 garcons (75%) et 2 filles (25%)
d’age moyen de 7ans. Les affections hématologiques qui ont imposés I'intervention
sont: le purpura thrombopénique auto immun (3cas), la béta thalassémie
homozygote (3cas) et la maladie de Minkowski chauffard (2cas).

Le geste chirurgical a consisté a une splénectomie totale dans tous les cas.
Tous nos patients ont recus leur vaccination associée a une antibioprophylaxie a
base de pénicilline V en postopératoire.

Les suites opératoires ont été simples, le taux de mortalité était nul et de
morbidité était de 12.5%. La splénectomie a permis une rémission compléte dans
100% des patients splénectomisés pour maladie de Minkowski chauffard, dans 33.3%
des cas de purpura thrombopénique auto immun. Dans un cas de béta thalassémie
homozygote, le diagnostic de leucémie myéloide chronique de type juvénile a été
posé en post splénectomie. Les résultats obtenus dans notre série concordent a
ceux de la littérature.

Conclusion : La splénectomie reste aujourd’hui un moyen a part entiére
dans I'arsenal thérapeutique des pathologies hématologiques et en particulier dans
Ilanémie hémolytique et le purpura thrombopénique auto immun. C’est une
intervention efficace exigeant, toutefois, une collaboration péri opératoire entre
chirurgien pédiatre, réanimateur, pédiatre et biologiste.
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ABSTRACT

Introduction: The perfect Knowledge of the immune functions of the spleen
and the progress made in understanding the pathogenesis of some hematological
disorders have afforded a more precise indications of splenectomy.

Objective: The aim of this study is to review the hematologic indications of
splenectomy in children and evaluate their results.

Methods: We present a retrospective study of eight patients with various
hematological disorders who underwent splenectomy in the pediatric surgery
department of CHU Hassan Il of Fez betwen2003 to 2009.

Results: Our patients are divided into six boys (75%) and 2 girls (25%) who
mean age was 7 years, The hematological disorders who imposed the intervention
are: immune thrombocytopenic purpura (3 cases), beta thalassemia homozygous (3
cases) and Minkowski chauffard (2 cases).

The surgical procedure consisted of total splenectomy in all cases. All patients
received their vaccinations associated with antibiotic prophylaxis with penicillin V
after surgery.

The postoperative course was uneventful, the mortality rate was zero and
morbidity was 12.5%. A complete remission was observed in 100% of patients
splenectomized for Minkowski chauffard, in 33.3% of immune thrombocytopenic
purpura. In a case of homozygous beta thalassemia, the diagnosis of chronic
myeloid leukemia juvenile- type has been placed in post splenectomy. The results
obtained in our series are consistent with those data literature.

Conclusion: Splenectomy remains today an integral part in the therapeutic
arsenal of hematologic diseases and especially in hemolytic anemia and immune
thrombocytopenic purpura. It requires an effective response, however, a
collaboration between pediatric surgeon, intensivist, a pediatrician and biologist.
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