CO-EXISTENCE D’UNE DREPANOCYTOSE ET
D’UN LUPUS ERYTHEMATEUX DISSEMINE
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REsume : La drépanocytose et le lupus érythémateux dis-
séminé (LED) sont deux pathologies chroniques distinctes
partageant certaines manifestations cliniques communes.
La coexistence de ces deux pathologies est rare. Cepen-
dant, il est important de faire le diagnostic de LED chez
ces patients drépanocytaires afin de pouvoir instaurer un
traitement adéquat et limiter le risque de complications.
Des hauts titres d’anticorps ont été décrits chez les patients
drépanocytaires ainsi qu’'un risque plus élevé de déficits
immunitaires. Ces patients présentent un défaut dans I'ac-
tivation de la voie alterne du complément qui augmente
le risque d'infection a bactéries encapsulées et un défaut
d’élimination d’antigénes qui pourrait prédisposer aux
maladies auto-immunes. Nous décrivons le cas de trois
patientes drépanocytaires majeures. Elles ont développé
des symptdmes attribués initialement a la drépanocytose,
mais qui se sont par la suite révélés étre un LED.

Morts-cLEs : Diagnostic - Drépanocytose - Lupus
érythémateux disséminé - Pédiatrie

INTRODUCTION

La drépanocytose est la maladie génétique
héréditaire la plus fréquente avec une dis-
tribution prédominante dans les populations
africaines, méditerranéennes et antillaises (1,
2). Elle se manifeste, principalement, par une
anémie, une sensibilité aux infections, une
hémolyse intravasculaire chronique, des crises
vaso-occlusives principalement marquées par
des crises douloureuses, et différentes compli-
cations liées a la cyclisation des globules rouges
(accidents vasculaires cérébraux, crises thora-
ciques aigués, priapisme, séquestration splé-
nique...) (2-4). Sur le long terme, des atteintes
multi-organiques peuvent se développer (2, 5).

L’incidence du lupus érythémateux disséminé
(LED) chez les patients drépanocytaires n’est
pas connue, la plupart des études publiées étant
des cas cliniques (2, 5, 6). Ces deux maladies
chroniques ont une prévalence plus élevée chez
les personnes d’origine africaine; cependant,
leur coexistence chez un méme patient reste
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COEXISTENCE OF SICKLE CELL DISEASE AND SYSTEMIC
LUPUS ERYTHEMATOSUS

SummaRy : Sickle cell disease and systemic lupus erythe-
matosus (SLE) are two distinct chronic conditions sha-
ring many clinical manifestations. Coexisting of these two
diseases is rare, but it is important to make the diagnosis of
SLE in sickle cell patients to initiate appropriate treatment
and limit the risk of complications. High titers of autoantibo-
dies have been reported in sickle cell patients as well as a
higher risk of immune deficiency. These patients present a
defective activation of the alternative pathway of the com-
plement that increases the risk of infection with encapsu-
lated bacteria and a difficulty in eliminating antigenes that
could predispose to autoimmune diseases. We report three
case of children with sickle cell disease. They developed
symptoms initially attributed to sickle cell disease, but after
investigations revealed an underlying SLE.

Kevyworps : Diagnosis - Sickle cell disease - Systemic
lupus erythematosus - Pediatrics

rare (6, 7). Un retard diagnostique de LED chez
le patient drépanocytaire est fréquent puisque
ces deux pathologies partagent de nombreuses
manifestations et complications multi-systé-
miques (5, 7). Cependant, il est important de ne
pas retarder ce diagnostic de LED afin d’éviter
des errances thérapeutiques et I'apparition de
complications.

Les patients drépanocytaires présentent un
défaut dans l'activation de la voie alterne du
complément. Ceci augmente le risque d’infec-
tion a bactéries encapsulées par altération de
la capacité a phagocyter ces bactéries (5, 7,
8). Cette anomalie peut également mener a un
défaut d’élimination d’antigénes (bactériens et
viraux) qui pourrait prédisposer aux maladies
auto-immunes (4, 7, 8).

CAs cLINIQUE 1

Il s’agit d’'une patiente de 12 ans, diagnos-
tiquée drépanocytaire majeure (HbSS) a I'age
de 1 an. Son histoire clinique est marquée par
plusieurs crises vaso-occlusives (CVO) et un
syndrome thoracique aigu. Un traitement par
hydroxyurée (Hydrea®) est débuté a I'dge de 6
ans. Une greffe de moelle avait été proposée et
refusée par la famille. Lors d’'une consultation de
suivi, 'examen clinique de la patiente montre une
splénomégalie. La biologie révele une anémie
hémolytique (hémoglobine a 6 g/dl) ainsi qu’une
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thrombopénie a 60.000/mm?3. Un arrét transi-
toire de I'Hydrea® est décidé par crainte que
la thrombopénie soit un effet secondaire de ce
traitement. La réévaluation aprés un délai d’'une
semaine objective une majoration de la spléno-
meégalie et de la thrombopénie. Un hypersplé-
nisme est suspecté. La patiente bénéficie d’'une
transfusion de culot globulaire et de plaquettes,
mais la thrombopénie persiste. Le bilan est com-
plété : pas de syndrome inflammatoire, I'écho-
graphie abdominale n’objective pas de signes de
séquestration splénique, la ponction de moelle
permet d’exclure une cause centrale, la toxico-
logie et le bilan infectieux sont négatifs. Le bilan
auto-immun met en évidence la présence d’anti-
corps (Ac) anti-plaquettaires sériques et fixés,
d’Ac anti-nucléaires (ANA) homogeénes, des Ac
anti-nucléosome positifs et des Ac anti-DNA
positifs, attestant de la présence d’un LED. L'ins-
tauration initiale de hautes doses de corticoides
et la mise sous hydroxychloroquine (Plaquenil®)
ont permis une bonne évolution biologique.

CAS CLINIQUE 2

Il s’agit d’'une patiente de 10 ans atteinte de
drépanocytose majeure sous traitement par
Hydrea® depuis I'age de 2 ans. Son histoire cli-
nique est marquée par de multiples CVO, des
lithiases vésiculaires ayant nécessité une cho-
lécystectomie et une cardiomyopathie de type
non-compaction du ventricule gauche.

Dans le décours d’'une nouvelle hospitalisa-
tion pour CVO, elle présente une dégradation
de I'état général accompagnée de fievre, d’adé-
nopathies diffuses réactionnelles (confirmées
par biopsie), d’'une néphrite, d’'une pancréatite
et d’'une hépatite sévére. La biologie initiale
objective des signes inflammatoires majeurs
(hyperleucocytose, hyperplaquettose, vitesse
de sédimentation augmentée, hyperferritinémie,
hypergammaglobulinémie polyclonale). Un bilan
complet est réalisé : les recherches virales et
bactériologiques sont négatives, la ponction de
moelle est normale, la recherche d’atteinte auto-
immune met en évidence un LED (ANA 1/3200,
Ac anti-DNA et ASCA positifs et consommation
du complément). Une corticothérapie est débu-
tée. Dés la diminution des doses de corticoides,
une récidive clinique et biologique apparait. Du
méthotrexate (MTX) est alors ajouté a son trai-
tement. Deux mois plus tard, la corticothérapie
est reprise a plus fortes doses suite a I'apparition
d’'une nouvelle CVO, de fievre, d’'une majoration
du syndrome inflammatoire, d’'une hémolyse et
d’'une vascularite des paumes des doigts et des
mains. Trois mois plus tard, une récidive d’une

poussée de lupus justifie la mise en route de
Plaquenil®. Malgré la triple association cortico-
thérapie-MTX-Plaquenil®, son LED reste mal
controélé et nécessite I'administration de plu-
sieurs bolus de méthylprednisolone. Deux mois
plus tard, apparaissent des lésions lupiques
cutanées faciales et disséminées. Cette évo-
lution conduit a l'arrét du MTX et a la mise
en route d’'un traitement complémentaire par
mycophénolate mofétil (MMF). Le suivi néces-
site une majoration progressive des doses de
MMF et la réalisation de plusieurs nouveaux
bolus de méthylprednisolone suite a des pous-
sées de LED (arthrite des mains et de I'épaule;
pancréatite, cholangite, syndrome néphrotique
secondaire sur une glomérulonéphrite lupique
confirmée par une biopsie rénale). Malgré un
traitement intensif, la patiente est hospitali-
sée a plusieurs reprises suite a des nouvelles
manifestations : CVO diffuses, atteinte rénale
en majoration (syndrome néphrotique), atteinte
cutanée (alopécie), atteinte digestive (entéro-
pathie inflammatoire), atteintes pancréatique
et hépatique. Un traitement supplémentaire par
rituximab est entamé, permettant une réponse
clinique partielle. La patiente présente, par la
suite, plusieurs épisodes infectieux (sepsis a
Escherichia coli, sepsis a Serratia marcescens,
abcés cutané a Pseudomonas aeruginosa en
regard de son porth-a-cath,...), mais égale-
ment plusieurs épisodes de poussées lupiques
(cutané, arthrite, péricardite,...). Chaque pous-
sée de lupus a été marquée par un tableau
fébrile et par un syndrome inflammatoire majeur
persistant malgré la disparition des manifesta-
tions cliniques (hypergammaglobulinémie trés
importante, VS et ferritine augmentées,...).

CAs cLINIQUE 3

Il s’agit d’'une patiente agée de 21 ans,
atteinte de drépanocytose majeure. Elle est la
sceur de la patiente du deuxieme cas clinique.
Le décours de la maladie est marqué par de
multiples CVO requérant des échanges transfu-
sionnels, des lithiases vésiculaires ayant néces-
sité une cholécystectomie, des infarcissements
osseux multiples. La patiente présente, égale-
ment comme sa sceur, une cardiomyopathie de
type non-compaction du ventricule gauche. Lors
d’'une hospitalisation pour CVO accompagnée
de fievre secondaire a un sepsis d’origine uri-
naire a E. coli, elle mentionne la présence de
douleurs articulaires d’allure chronique. Cette
hospitalisation est également marquée par I'ap-
parition d’'une éruption cutanée érythémateuse
de type rash malaire et d’'une atteinte pancréa-
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tique. Le diagnostic de LED est alors pose (ANA
mouchetés positifs, Ac anti-DNA positifs, com-
plément initialement normal). Un traitement par
Plaquenil® est instauré. Deux mois plus tard,
elle présente un épisode d’arthrite nécessitant
'administration de naproxeéne. Par la suite, elle
a dd étre hospitalisée suite a des arthralgies
récidivantes et des douleurs d’allure neuropa-
thique, mais sans activation significative de son
LED (mis a part une altération transitoire des
enzymes hépatiques et pancréatiques). A noter
que, quelques années plus t6t, elle avait pré-
senté un tableau de blépharite inflammatoire
rebelle (biopsie réalisée), n'ayant répondu qu’a
la mise sous MTX. Le bilan d’auto-immunité réa-
lisé a ce moment était resté négatif.

DiscussioN

Les cas cliniques de ces trois patientes sou-
lignent la difficulté de diagnostiquer un LED chez
les patients drépanocytaires, vu la similitude de
certains symptomes et des manifestations cli-
niques et biologiques.

GENERALITES

La drépanocytose est une hémoglobinopathie
d’origine génétique. Elle peut étre initialement
asymptomatique et n’étre diagnostiquée qu’a
I'occasion d’une électrophorése de I'hémoglo-
bine. Lorsqu’elle devient symptomatique, elle
entraine une anémie hémolytique chronique
et des CVO qui peuvent entrainer une atteinte
multi-organique au long cours (musculo-sque-
lettique, cutanée, rénale, cérébrale, pulmonaire,
hématologique, cardiaque) (7).

Le LED est une maladie auto-immune chro-
nique dont I'étiologie reste inconnue et dont
I’évolution clinique est difficilement prévisible.
Le LED peut également entrainer une atteinte
multi-organique. Au vu des manifestations cli-
niques communes, le diagnostic des maladies
auto-immunes comme le LED est souvent com-
pliqué et tardif chez les patients drépanocy-
taires. Malgré ces manifestations communes,
certaines caractéristiques cliniques doivent
néanmoins orienter vers un diagnostic de LED.

La drépanocytose et le LED sont deux mala-
dies chroniques qui ont une prévalence plus
élevée chez les patients de race noire, cepen-
dant leur coexistence est rare et la prévalence
de celle-ci n’est pas connue (6). De plus, il n'est
pas encore évident de savoir si la survenue
concomitante du LED et de la drépanocytose

peut changer I'expression clinique ou le pronos-
tic de ces deux pathologies (9).

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL
EN FONCTION DES COMPLICATIONS

MANIFESTATIONS ARTICULAIRES

Ce sontles manifestations les plus fréquentes.
Elles comprennent, notamment, les arthrites,
les ostéomyélites et les nécroses avasculaires.
Elles sont souvent imputées aux CVO chez les
patients drépanocytaires; cependant, il faut pen-
ser au LED si les caractéristiques des manifes-
tations ne sont pas classiques. Par exemple,
les arthrites chez les patients drépanocytaires
sont le plus souvent aigués, mono-articulaires,
asymétriques, non inflammatoires et de courte
durée (moins de 14 jours) tandis que, dans le
LED, l'atteinte est souvent symétrique, poly-
articulaire, avec une vitesse de seédimentation
longtemps élevée (2, 6, 9, 10). Il faut également
évoquer la possibilité d’'un LED face une atteinte
articulaire chez un drépanocytaire qui ne répond
pas au traitement classique par hyperhydrata-
tion et antalgiques (10).

MANIFESTATIONS RENALES

Tant la drépanocytose que le LED peuvent
causer des atteintes rénales : protéinurie, héma-
turie, glomérulopathie, syndrome néphrotique et
évolution vers une insuffisance rénale (8, 9, 10).
Une néphropathie se développe chez plus ou
moins 1/3 des patients drépanocytaires a I'ado-
lescence et a 'age adulte. L'atteinte peut étre
trés variée : hyperfiltration glomérulaire, dépots
d’hémosidérine, glomérulosclérose segmentaire
et focale, glomérulonéphrite membranoprolifé-
rative de type 1 avec ou sans dépots immuns,
nécrose papillaire, infarctus cortical, atrophie
tubulaire et fibrose interstitielle (7, 10). Les
néphropathies lupiques sont plus fréquentes
chez les patients de race noire. Souvent, les
patients lupiques, méme avec une atteinte
rénale sévere, répondent bien au traitement
et ne développent pas d’insuffisance rénale.
Il est donc important de pouvoir diagnostiquer
un LED afin d’instaurer un traitement adéquat.
Seule la biopsie peut permettre d’aider au dia-
gnostic différentiel entre ces deux étiologies
(7, 10). Dans le cas clinique n° 2, la patiente
a présenté une atteinte rénale initiale accom-
pagnée d’autres symptémes dont un syndrome
inflammatoire important, une atteinte hépatique
et pancréatique ayant poussé a une recherche
d’autres pathologies que la drépanocytose. Elle
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a présenté, dans le décours de I'’évolution de
son LED, un syndrome néphrotique important
secondaire a une glomérulonéphrite lupique
mise en évidence a la biopsie rénale.

MANIFESTATIONS HEMATOLOGIQUES

Les manifestations hématologiques sont
communes dans les deux pathologies dont,
notamment, la présence d’'une anémie. Dans le
LED, I'anémie est souvent initialement normo-
chrome normocytaire puis évolue vers une ané-
mie hypochrome microcytaire. Parfois, 'anémie
peut avoir une présentation hémolytique. Il est
donc difficile de faire le diagnostic de LED sur la
seule base de 'anémie, vu la présence, chez les
patients drépanocytaires, d’'une anémie hémo-
lytique chronique (qui peut étre compliquée par
des troubles de la synthése des érythrocytes
et une inflammation chronique) (6). Dans le
LED, on retrouve plus frequemment une leu-
copénie, une lymphopénie et une thrombopé-
nie tandis que, dans la drépanocytose, il est
plus fréquent d’avoir une thrombocytose et une
hyperleucocytose suite a une diminution de la
fonction splénique (7, 10). Moins fréquemment,
une thrombocytopénie peut apparaitre suite a
un hypersplénisme. Dans le cas clinique n° 1,
la patiente présente une thrombopénie initiale-
ment attribuée a un effet secondaire de son trai-
tement par Hydrea® puis, a un hypersplénisme.
Dans ce cas, c'est la sévérité (thrombopénie
majeure et non-réponse thérapeutique) qui a
aiguillé le diagnostic vers une autre origine que
les complications de la drépanocytose.

MANIFESTATIONS CUTANEES

Les manifestations cutanées peuvent inclure
un rash malaire, un érythéme palmo-plantaire,
un érythéme annulaire, des lésions vasculaires
type ulcéres ou nodules, des phénoménes de
Raynaud, une alopécie, une photosensibilité et
des lésions discoides,... La présence de lésions
discoides, d’un rash malaire, d’'une photosen-
sibilité permet de faciliter le diagnostic de LED
car ce sont des lésions peu fréquentes chez
les patients drépanocytaires (7, 10). Dans le
cas clinique n° 3, le diagnostic de lupus a été,
notamment, posé suite a I'apparition d’'un rash
malaire.

MANIFESTATIONS NEUROLOGIQUES

La prévalence des désordres neurologiques
est estimée a 25-50 % (grande variation dans
les études) dans le LED et a 25 % dans la drépa-
nocytose. Ceux-ci comprennent : convulsions,
dysfonctions cognitives, accidents vasculaires

cérébraux ischémiques et hémorragiques (6,
10). Faire la distinction entre une atteinte d’ori-
gine lupique et drépanocytaire est essentiel pour
adapter le traitement. Afin d’aider au diagnos-
tic, une ponction lombaire peut étre réalisée :
une pléiocytose, une protéinorachie élevée, une
diminution du complément, des immunoglobu-
lines élevées dans le liquide céphalo-rachidien
suggeéerent un LED (6). L’échographie doppler
transcranienne peut orienter le diagnostic vers
une drépanocytose si le flux sanguin au niveau
des artéres sylviennes s’avére accéléré (6, 7).
L'IRM cérébrale permet de mieux caractériser
les lésions; cependant, il n’y pas de lésions
pathognomoniques de l'une ou l'autre patho-
logie (6). Le traitement sera différent selon le
diagnostic retenu. En cas de vascularite secon-
daire a des Ac antiphospholipides, le traitement
consistera en une anticoagulation orale ou l'ins-
tauration de hautes doses de corticoides ou
d'immunosuppresseurs. Si I'atteinte est liée a
une crise drépanocytaire, le traitement recom-
mandeé sera la mise en route d’'un programme
d’échanges transfusionnels et de I'hydroxyurée
(Hydrea®) au long cours (6, 7).

AUTRES MANIFESTATIONS

Douleurs thoraciques, infiltrats pulmonaires,
épanchements pleuraux, cardiomeégalie, insuf-
fisance cardiaque, douleurs abdominales sont
également des manifestations communes aux
deux pathologies et difficiles a différencier (7).

La description de ces manifestations cli-
niques indique a quel point il peut étre difficile
de faire le diagnostic de LED chez les patients
drépanocytaires. Les trois cas cliniques décrits
montrent, également, la diversité des atteintes
et des manifestations cliniques du LED. Par
exemple, la patiente du cas clinique n° 2 pré-
sente une atteinte tres sévere et difficilement
contrélable contrairement a la patiente n° 1, qui
n’a aucune manifestation clinique et présente
une stabilité hématologique aprés l'instauration
du traitement. Il est donc important de considé-
rer d’autres pathologies que la drépanocytose
lors d’'un changement de symptomatologie,
d’une manifestation clinique atypique ou d’une
mauvaise réponse au traitement (7, 11).

PRODUCTION D’ANTICORPS CHEZ LES
PERSONNES AVEC DEPRANOCYTOSE

Un autre point qui peut majorer la difficulté
diagnostique est la présence, chez les patients
drépanocytaires, d’'une production et des titres
d’autoanticorps (anticorps antinucléaires (ANA),
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facteur rhumatoide (FR)) plus élevés que dans la
population générale (3). L'étiologie de ces hauts
titres d’autoanticorps reste cependant inconnue.
Plusieurs hypothéses ont été évoquées (2, 3, 6).

ORIGINE GENETIQUE / ENVIRONNEMENTALE

La présence d’auto-anticorps (ANA, FR, Ac
anti-cardiolipine) est plus fréquente dans la
population jeune africaine et afro-caraibienne
que chez les caucasiens. Cela pourrait étre lié a
des facteurs génétiques, mais aussi environne-
mentaux. En effet, I'inflammation peut stimuler
une activation polyclonale du systéme immu-
nitaire et une auto-réactivité. Ces populations
jeunes vivant dans des pays tropicaux sont
certes plus a risques de maladies infectieuses
chroniques comme la tuberculose, la malaria
ou d’autres maladies parasitaires... Cependant,
les facteurs génétiques paraissent plus impor-
tants. En effet, la fréquence de ces maladies
auto-immunes reste identique malgreé les chan-
gements liés a la migration de ces individus
d’origine africaine ou afro-caraibienne dans un
pays occidental (3).

ORIGINE INFLAMMATOIRE

La présence d’auto-anticorps pourrait étre
liée a l'inflammation chronique suite a une sti-
mulation persistante de I'immunité innée due a
I’hémolyse intra- et extravasculaire. De plus, la
survenue de phénomeénes infectieux dans un tel
état d’'inflammation chronique peut également
entrainer une production d’auto-anticorps. Les
antigénes viraux ou bactériens peuvent, par
mimétisme moléculaire, initier une auto-réacti-
vité, une activation polyclonale et le relargage
d’antigénes cryptiques (3). Cependant, il n’y pas
de corrélation entre la sévérité des manifesta-
tions drépanocytaires et I'apparition d’auto-anti-
corps. Ces hauts taux d’anticorps semblent donc
étre liés a la maladie, mais pas a sa sévérité.
L’hypothése que ces autoanticorps pourraient
étre induits par un état inflammatoire chronique
via la stimulation persistante de I'immunité, inné
par ’hémolyse intra/extravasculaire, reste donc
peu probable (3).

ORIGINE DYSIMMUNITAIRE

Les patients drépanocytaires présentent
une dysfonction immunitaire consistant en un
hyposplénisme, un déficit dans les composants
du complément, un défaut d’opsonisation, un
trouble de la phagocytose et un déficit de clai-
rance de complexes immuns. Des anomalies
des lymphocytes T régulateurs et T Natural Kil-

ler (NK cells) pourraient également jouer un role
(1-3, 10).

Les patients splénectomisés sans maladie
auto-immune associée ont également des taux
d’anticorps élevés. L’hyposplénisme pourrait
donc également étre impliqué dans ce phé-
nomeéne (2). Certains auteurs ont émis I’hypo-
thése que les patients drépanocytaires avaient
un défaut dans l'activation de la voie alterne du
complément, ce qui majore le risque d’infection
a bactéries encapsulées par défaut de phago-
cytose de ces bactéries (5, 7, 8). De plus, cette
anomalie peut mener a un défaut d’élimination
d’antigénes (bactériens et viraux) qui pourrait
prédisposer ces patients aux maladies auto-
immunes (4, 7, 8). Enfin, les Iésions tubulaires
rénales des patients drépanocytaires liees a
I’lhypoxie pourraient mener a une libération
tubulaire rénale d’antigénes et donc, a une auto-
sensibilisation (6).

Il a été remarqué que les patients traités
par hydroxyurée, un médicament cytostatique
qui inhibe la production cellulaire, ont des taux
d’autoanticorps moins élevés. Ceci plaiderait en
faveur d’'un mécanisme dysimmunitaire (3).

Les patients drépanocytaires ont des taux
d’autoanticorps élevés méme en l'absence
d’auto-immunité (2, 5). Les titres biologiques
majorés des auto-anticorps pourraient-ils donc
précéder I'apparition des premiers symptémes
de maladies auto-immune ? La réponse reste
incertaine. En effet, s’il a été prouvé qu’il n’y
avait pas de symptdémes suggestifs d’'une mala-
die auto-immune, il est démontré qu’un titre
majoré d’anticorps augmente le risque de mener
a un diagnostic erroné et a un traitement inadé-
quat (2, 3). De plus, il semble que le mécanisme
d’apparition de ces hauts titres d’anticorps soit
différent de celui menant au développement
d’un vrai processus auto-immun (3).

IMPLICATIONS THERAPEUTIQUES

Le diagnostic adéquat et précoce de ces
pathologies auto-immunes chez les patients
drépanocytaires est pourtant essentiel afin de
pouvoir adapter le traitement et prévenir les
potentielles complications (3, 7). Les traite-
ments de la drépanocytose et du LED peuvent
étre difficiles a combiner. Il faut, par exemple,
tenir compte du risque infectieux et des com-
plications drépanocytaires en cas de traitement
par corticoides ou immunosuppresseurs (2, 12).

Les corticoides représentent le traitement de
base dans le cadre d’'un LED, mais il a été décrit
chez les drépanocytaires que ces derniers pour-
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raient majorer le risque d’atteinte squelettique
(ostéoporose et infarcissements osseux), d’at-
teinte neurologique (AVC hémorragique), de
CVO plus séveres et d’infections séveéres (2, 4,
9). De plus, I'utilisation des corticoides en intra-
articulaire est déconseillée chez les drépano-
cytaires car ils peuvent précipiter ou prolonger
les crises douloureuses. Comme le traitement
par stéroides induit des complications poten-
tiellement séveres chez les patients drépano-
cytaires, l'utilisation d’autres traitements comme
les anti-TNF alpha (étanercept) en cas d’atteinte
articulaire est conseillée, car ils sont mieux tolé-
rés (2). Lazathioprine peut également étre une
alternative (2).

Les traitements anti-inflammatoires et immu-
nosuppresseurs peuvent également induire
une toxicité hépatique et rénale qui peut majo-
rer les complications de la drépanocytose. Par
exemple, l'utilisation du MTX est limitée chez
les patients drépanocytaires en raison de sa
possible toxicité hépatique (1). L’hydroxychloro-
quine a une toxicité oculaire qui pourrait majorer
la rétinopathie chez les patients drépanocytaires
(2).

Linitiation d’un traitement par anti-inflam-
matoire ou immunosuppresseur doit donc étre
discutée en équipe afin d’adapter au mieux le
traitement et éviter des complications poten-
tielles.

CONCLUSION

Ces trois cas cliniques démontrent I'impor-
tance d’un diagnostic précoce de maladies auto-
immunes chez les patients drépanocytaires,
méme si la coexistence de ces deux pathologies
semble rare. De fait, il est primordial de pouvoir
initier rapidement un traitement approprié afin
de diminuer la morbi/mortalité et de prévenir les
complications potentielles. Le chevauchement
des symptdmes cliniques et biologiques entre
le LED et la drépanocytose peut retarder le dia-
gnostic (2). Il faut donc penser au diagnostic de
LED lors d’'un changement de symptomatologie,
d’'une manifestation clinique atypique ou d’'une
mauvaise réponse au traitement chez un patient
drépanocytaire (7, 11).
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