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RESUME

La drépanocytose est une hémoglobinopathie chronique responsable de multiples
complications, dont les atteintes neurologiques sont parmi les plus graves. Si les accidents
vasculaires cérébraux ischémiques et hémorragiques sont bien connus, I’hématome extradural
spontané (HED) constitue une manifestation exceptionnelle. Nous rapportons le cas d’une
patiente drépanocytaire homozygote de 19 ans, admise pour crise vaso-occlusive thoracique,
qui a développé secondairement un HED frontal droit sans contexte traumatique. La prise en
charge a consisté en une évacuation chirurgicale avec évolution favorable. A travers ce cas et
une revue de la littérature, nous discutons les hypothéses physiopathologiques, les aspects
cliniques et les stratégies thérapeutiques. L’observation souligne I’importance d’une vigilance
accrue chez les patients drépanocytaires présentant des céphalées atypiques, afin de permettre
un diagnostic précoce et d’améliorer le pronostic.

Mots-clés : drépanocytose, hématome extradural spontané, infarctus osseux, neurochirurgie,
céphalées.
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INTRODUCTION

La drépanocytose est une maladie génétique caractérisée par une mutation du geéne de la béta-
globine, entrainant la formation d’hémoglobine S et une déformation des globules rouges en
forme de faucille [1]. Elle est responsable de crises vaso-occlusives répétées et d’atteintes
multi-organiques, notamment neurologiques. Les complications cérébrovasculaires les plus
fréquentes sont les accidents vasculaires cérébraux ischémiques et, plus rarement,
hémorragiques [2,3].

L’hématome extradural spontané (HED) est une entité clinique rare, représentant moins de
1 % des complications neurologiques liées a la drépanocytose [4]. Depuis la premiere
description en 1982, moins de trente cas ont été documentés, principalement chez des enfants
ou de jeunes adultes [5]. Les mécanismes proposés incluent I’infarctus osseux du crane,
I’hyperplasie médullaire entrainant des microfractures et la stase sanguine dans les veines
diploiques [6].

Le diagnostic précoce repose sur une suspicion clinique élevée, notamment devant des
céphalées inhabituelles chez un patient drépanocytaire, méme en 1’absence de traumatisme
cranien. L’imagerie cérébrale, en particulier la tomodensitométrie (TDM), permet de
confirmer la présence d’un HED et d’orienter la prise en charge [7,8].

Nous rapportons ici un cas d’HED spontané survenant chez une patiente drépanocytaire, en
détaillant le contexte clinique, les hypothéses physiopathologiques et les options
thérapeutiques, tout en confrontant nos observations aux données de la littérature.

OBSERVATION CLINIQUE

Une patiente de 19 ans, drépanocytaire homozygote (Hb SS), est hospitalisée en service
d’hématologie pour une crise vaso-occlusive thoracique.

La TDM thoracique met en évidence une lésion osseuse lytique compatible avec une
ostéonécrose drépanocytaire [Figure 1]. Quelques jours aprés son admission, la patiente
développe des céphalées isolées, d’intensité croissante, sans signes neurologiques de
focalisation ni contexte traumatique. Le bilan d’hémostase est normal. Une TDM cérébrale
révele une collection extradurale frontale droite, sans fracture associée [Figure 2].

La patiente est transférée dans notre service de neurochirurgie, ou elle bénéficie d’une
évacuation chirurgicale.

L’aspect macroscopique per opératoire évoque un hématome extradural chronique.

L’évolution postopératoire est favorable, marquée par la disparition compléte des symptomes.
LaTDM cérebrale de contrdle confirme 1’évacuation totale de I’hématome [Figure 3].
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Figure 1 : TDM thoracique (fenétre osseuse) montrant une 1ésion osseuse lytique de la 4¢ cote
antérieure (fleche), aspect compatible avec une atteinte ostéonécrotique chez une patiente

drépanocytaire.

at v omma

Figure 2: TDM cérébrale préopératoire : image montrant un hématome extradural frontal
droit, sans fracture cranienne associée.

Figure 3: TDM cérébrale postopératoire : controle confirmant I’évacuation complete de
I’hématome extradural.
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DISCUSSION DES RESULTATS

La raret¢ de I’HED spontané chez les drépanocytaires explique que son diagnostic soit
souvent retardé. Dans notre cas, les céphalées étaient le seul signe clinique, concordant avec
les observations précédentes [1,7].

Sur le plan physiopathologique, I’infarctus osseux reste I’hypothése la plus plausible. Les
zones d’hyperplasie médullaire fragilisent 1’0s, entrainant des microfractures et des
hémorragies locales [S]. Dans notre cas, la présence concomitante d’une ostéonécrose
thoracique renforce cette hypothése. La stase veineuse diploique, secondaire aux crises vaso-
occlusives, pourrait également contribuer a la rupture veineuse a basse pression [6].

Le traitement varie selon la taille de I’hématome et la symptomatologie. Des cas
asymptomatiques ou peu volumineux ont été traités médicalement, avec succes, par
hydratation, transfusion et analgésie [3]. Cependant, la majorité des patients symptomatiques
nécessitent une évacuation chirurgicale urgente [8]. Notre patiente, présentant un HED frontal
volumineux avec céphalées persistantes, a bénéfici¢ d’une craniotomie, avec une récupération
compléte.

Cette observation confirme que, méme en ’absence de traumatisme, un patient drépanocytaire
présentant des céphalées doit bénéficier d’un examen d’imagerie rapide. Une prise en charge
multidisciplinaire (hématologie, neurochirurgie, réanimation) est essentielle pour optimiser le
pronostic.

CONCLUSION

Les HED spontanés chez les drépanocytaires sont rares mais graves. Leur présentation
souvent frustre impose un haut degré de suspicion. L’imagerie précoce et la prise en charge
rapide, souvent chirurgicale, permettent d’éviter des complications neurologiques
irréversibles.
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