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� Maladie génétique autosomique dominante

� Hémoglobinopathie la + fréquente au monde

� Pop. noire , 50 M individus, Caraïbe: 10%

� Présence d’ Hb S , symptomatique à l’état 
homozygote SS ou hétérozygote SC, S bêta 
thalassémie. Les AS sont en principe 
asymptomatiques

� France métro: 300 000 AS, 4000 à 6000 SS
� Cause la + fréquente d’ ONA hanche dans le 

monde



� Diagnostic : électrophorèse de l’Hb

� Hb S ��� � capacité à polymériser sous 
certaines conditions (hyper ou hypothermie, 
acidose, déshydratation, hypoxie)

� Hb S polymérisée ��� � affinité faible pour 
l’oxygène

� Après x cycles de poly/dépolymérisation, le 
GR subit des altérations membranaires et 
devient falciforme, état au début réversible 
puis irréversible ��� � drépanocyte

� Le drépanocyte est fragile et est détruit par 
le SRE ��� � anémie chronique



Physiopathologie de la 
drépanocytose



� Manifestations cliniques générales:

� 5 premières années: risque infectieux +++

� Crises douloureuses vaso-occlusives (+/-
facteurs déclenchants) possibles dans tous 
les territoires vasculaires

- ostéo-articulaires +++ très douloureuses

- Cardiopathies ischémiques, HTAP, pneumopathies
- Lithiases biliaires pigmentaires (50% > 20 ans)
- AVC, épilepsie, rétinopathie ischémique
- Insuf. rénale, priapisme, ulcères cutanés



��� � Malades fragiles à gros risque 
anesthésique et chirurgical +++

-Traitement des crises drépanocytaires

��� � Traitement symptomatique (antalgiques)
��� � Oxygénothérapie

��� � Traiter l’anémie : exsanguino-transfusion
��� � allogreffes de moelle (en évaluation)



L’ostéonécrose épiphysaire:
- Facteurs favorisants: Hernigou et al.

��� � Type d’Hb : SS (32%), SC (20%), S bêta
Thalas. (66%)

��� � Existence d’une rétinite ischémique

��� � ONA chez les membres homozygotes de la 
même famille (prédisposition génétique à la 
nécrose?)



Ostéonécrose de la tête fémorale:

��� � Hernigou et al.: 40% des syndromes drép. 
majeurs

��� � Ware et al.: 41% 
��� � vaso-occlusion des artérioles épiphysaires

(calibre réduit des vx., peu de circ. collaté rale) 

��� � Autres mécanismes : synovite, hémarthrose
��� � Début avant la fermeture du CC pour 50% des 

patients SS 

��� � Peut aussi débuter chez l’adulte SS  le plus 
souvent avant 30 ans



� Chez l’enfant:
��� � Diagnostic dif. LPC (exceptionnelle dans la 

pop.noire)

��� � LPC: 1/2000 pop. blanche, âge moy.5 ans, 
bilat. : 10%

OND: 1/1500 (Martinique), âge moy.12 ans, 
svt. bilat.

pronostic bcp. plus défavorable  / LPC +++
��� � Traitement : décharge/traction au début, si 

incongruence à la phase de remodelage: 
chirurgie (ostéotomies ext. sup. fémur et/ou 
péri cotyloïdienne)









� OND chez l’adulte:
��� � découverte souvent à un stade évolué, nécroses 

svt. massives et bilatérales



� OND chez l’adulte (suite):
��� � Peu de travaux sur l’évolution naturelle des OND de 

l’adulte:
Hernigou: a étudié 45 OND stade 1 ou 2 de Ficat ��� �
100% de stades 3 à 5 ans
Conf. Enseig. SOFCOT 2002: rôle de l’étendue de la 
nécrose. Stabilisation si la nécrose est < 30% de l a 
tête fémorale

32ans32ans

HbHb SSSS

Début à 16 ansDébut à 16 ans



Traitement chez l’adulte :

� Stades I et II de Ficat
.Simple surveillance             
.Forage                  
.Forage + injection de moelle

� Stade II : ostéotomie fémur et/ou bassin ��� �
peu utilisé chez l’adulte car résultats 
aléatoires et  éventuelle PTH + difficile 

� Stade III : relèvement d’un séquestre + 
comblement de ciment ? 

� Stade III et IV invalidants :  PTH



��� � Forage: diminution de la pression intraosseuse + 
néo-vascularisation

Mukisi Mukaza Orthopaedics, 2000
13 cas     9 stades II        
Stabilisation dans 93% des cas

Hernigou AAOS 2002,  Dallas

43 nécroses : stade 1 : 11             
stade 2 : 32

Evolution vers stade 3 : 4

Recul : 7 ans

��� � Forage+ponction-réinjection de moelle :
Prélèvement sur les crêtes iliaques



OND et PTH: complications
Auteurs Revue Année Nbr PTH Nbr patient
Hanker JBJS 1988 11 8
Bishop JBJS 1988 13 11
Clarke JBJS 1989 27 15
Acurio JBJS 1992 35 25
Moran CORR 1993 22 14
Sanjay Inter Orthop 1996 26 21
Hickman J Arthroplasty 1997 15 10
Ilyas J Arthroplasty 2002 36 16
Al-Mousawi Inter Orthop 2002 35 28

220 148

� 220 PTH, 195 prothèses primaires (100 
cimentées / 95 non cimentées)

� 148 patients (72H / 74F), âge moyen : 26,33 
ans (15 - 58)

� Recul moyen = 11,5 ans (5-16)



SS  
63%

SC
11%

S thal
16%

AS
10%

� Crise vaso-occlusives 16%

� Réactions transfusionnelles 4%

� Insuffisance cardiaque 4%

� Décès 1%



��� � Sclérose fût fémoral : 26,6%
Fractures per-opératoire : 15,1%

- Alésage du fût : 
Al Mousawi : 10 cas (28%) avec 3 perforations et 1 fracture
Clarke : 9 cas (33%)  avec 4 fractures
- Rx ou Ampli per-op. ?



��� � Descellements précoces : 40 %

Auteur Nbr HanchesDescellement Aseptique Septique
Hanker 8 63% 60% 40%
Bishop 13 31% 26% 74%
Moran 13 38% 81% 29%

��� � Infections profondes
– Sur PTH primaire : 20,2%
– Sur PTH de reprise : 16,6%
– Sanjay : 4 prélèvements + sur 26 PTH de 1ère intention



Descellement du cotyle
(cotyles cimentés +++)

- Fragilité os spongieux
- Protrusion avec  arrière fond
cotyloïdien  fin

- Sans ciment ?
- Hémi arthroplastie : 
Berend : échec à 2 ans



LUXATIONS TARDIVES

Von Knoch JBJS 02 : luxations à 5 ans � usure 
précoce du PE (patients jeunes)



USURE DU POLYETHYLENE

Hickman : 2 cas / 7 

7ans



� Taux de complications : 64 % 

� Taux d ’échec primaire : 54%
� Taux d ’échec révision : 36,5%

10 patients 10 patients 
en résection tête et colen résection tête et col



ConclusionConclusion
Équipe multidisciplinaire (malades fragiles)

Prélèvements bactério. systématiques

Problèmes techniques +++

Prothèse sans ciment ? AL/AL ?

Évaluation bénéfice risque avec le patient

Conseil génétique, dépistage ��� � Centres 

Intégrés de la Drépanocytose (3 en France)


