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2 Cas de figure de patients drépanocytaires
adultes sous programme d’échange

Les enfants devenus Les patients qui ont
adultes qui sont déja une vasculopathie
en programme d’ET cérébrale a 'ARM ou a

* Sans vasculopathie a "angioTDM

’ARM

- Avec des vitesses au
doppler Tc
accélérées




Accélération au doppler Tc
sans anomalie ARM




Etude STOP : Prévention primaire de la
vasculopathie cérébrale chez I'enfant

1934 enfants avec doppler : 130 inclus avec doppler pathologique
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STOP I: risque AIC

p = 0.0001 .

L'accélération des vitesses au doppler Tc

Facteur prédictif majeur d’AIC

Les échanges transfusionnels

Régression des vitesses au doppler Tc

Diminution du risque d’AIC
(11 AVC vs 1= risque diminue de 92%)




Incidence des AVC apres étude STOP
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Etude STOP publiée en 1998: diminution de I’'incidence des AVC
en California apres cette date

Fullerton HJ, et al. Blood.
2004;104:336-9.




Protection par les échanges transfusionnels (ET)

Combien de temps faut il continuer ?

STOP 2

Probability of Remaining Event-free
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Passage a la filiere adulte

ARM et si doute angio TDM
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Les patients ayant une
vasculopathie cerébrale

sténosante
£

AVC




L'étude de cohorte francaise adulte
Les recidives sont liees a la vasculopathie sténosante

genotype SS +++
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L'étude de cohorte francaise adulte: genotype SS
La repetition des recidives:
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Years after the first stroke

Diminution de l'intervalle

entre les récidives
68% dans les

apres le premi

Gueguen et al Am J Hematol 2014




Les échanges transfusionnels suffisent-ils a

arréter I'évolution de la vasculopathie deja
constituee?

Number of Progressive New silent
subjects vasculopathy infarcts
Total 17 7 3
Primary prophylaxis 8 1 1
Secondary prophylaxis 9 6 2

Suivi médian 3,2 ans; age moyen 15 ans (Gyang 2011)




Les échanges transfusionnels suffisent-ils a
prevenir les AlC lies a la vasculopathie ?

d’échange transfusionnel

programme d’échange transfusionnel

2/24 (8%) patients avec vasculopathie ont fait un 1er AVC malgré un programme

8/12 (66%) patients avec vasculopathie ont fait une récidive malgré un
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Différence d’évolution apres un premier AVC
chez I'adultes et I'enfants

1,0 L 1er AVC chez I'enfant
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Evaluer la perfusion cérebrale et

non pas seulement
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Enfant
Doppler Tc normal

Lésions asymptomatiques
de la substance blanche

Critere de jugement composite

« fourre tout »
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