Etude prospective du statut auto immun chez 99 patients atteints d'un syndrome drépanocytaire majeur
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Objectif

La survenue chez 3 femmes atteintes de syndrome drépanocytaire majeur (SDM) d’une maladie systémique (2 Lupus Erythémateux Systémiques (LES), 1 Polyarthrite Rhumatoïde (PR)) parmi les 400 patients suivis à l’hôpital Tenon nous a incité à examiner prospectivement le statut auto-immun d’une cohorte de malades drépanocytaires asymptomatiques afin d’évaluer la fréquence des anomalies auto immunes dans cette population.

Patients et méthodes

L’étude a porté sur 99 patients à l’exclusion des 3 cas sus-cités. Il s’agit de 60 femmes et 39 hommes (âge moyen 29.3 ans) atteints de SDM (63 SS, 27  SC, 9 S(-thal) en phase stationnaire. 70 sont originaires d’Afrique, 29 des Antilles. L’étude immunologique a comporté la recherche des anticorps anti-nucléaire (AAN), des anti DNA natif (ds DNA), des anticorps anti antigènes nucléaires solubles (ENA), des facteurs rhumatoïdes (FR), des anticorps antiphospholipides (aAPL). L’exploration a été complétée par la recherche des anticorps anti tissus (muscle lisse, réticulum endoplasmique, mitochondrie 2) et anti thyroïdiens chez les patients AAN+ et anti peptides citrullinés chez les patients FR+. Le statut infectieux a été précisé : sérologies virales HVB, HVC, HIV, HTLV1 et 2, paludisme, tuberculose.

Résultats

25 patients ont des AAN+ à un titre significatif (1:100è(1:1000è), 13 ont des FR +, 11 des aAPL+. 8 patients (6 F, 2 H) ont plusieurs anticorps. 6 avec 2 spécificités (AAN+ FR+ ou AAN+ aAPL+) ; 1 avec 3 spécificités (AAN+ THY+ ESTO+) ; 1 avec 4 spécificités (AAN+ FR+ THY+ aAPL+). Les anticorps anti ds DNA, ENA, muscle lisse, réticulum endoplasmique, mitochondrie 2, anti peptides citrullinés sont négatifs. 7 positivités sérologiques sans expression clinique ont été retrouvées : 4 HVC, 1 HIV, 2 HTLV

Discussion

49,5% présentent au moins une anomalie auto immune et 16,3% deux ou plus. On observe une prédominance féminine (20 F/5 H). Les principaux anticorps retrouvés AAN (25%), FR (13%), aAPL (11%) sont significatifs par leur titre et leur fréquence dans cette population jeune. Aucun marqueur spécifique d’une maladie systémique n’est retrouvé.

Conclusion

Cette étude fait ressortir une fréquence élevée d’auto anticorps sans connectivite dans cette cohorte de patients drépanocytaires. Ces résultats soulèvent la question de la liaison éventuelle de ces auto anticorps soit avec l’origine ethnique non caucasienne de cette population soit avec la maladie drépanocytaire.

