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SIGNIFICATION DES ABREVIATIONS ET DES SIGLES

AVC :
ADN :
AINS :
ATCD :
AMLUD :
CES :
CHU :
C.V.D:
CVO :

Accident vasculaire cérébral
Acide désoxyribonucléique
Anti-inflammatoire non stéroidien
Antécédent
Association Malienne de lutte contre la Drépanocytose
Certificat d’Etudes Spécialisées
Centre Hospitalier Universitaire
Centre pour le Développement des Vaccins

Crise Vaso Occlusive

D.E.A.P : Département d’Epidémiologie des Affection Parasitaires

EVA :
FMPOS :
GT :

GR :
G6PD :
GE :

Hte :

Hb :
HbA:
HbC :
HbF : Hé
HbS :

Echelle Visuelle Analogue

Faculté de Médecine de Pharmacie et d’Odontostomatologie
Gabriel Touré

Globule rouge

Glucose 6 Phosphate Déshydrogénase
Goutte épaisse
Hématocrite

Hémoglobine

Hémoglobine A

Hémoglobine C
moglobine foetale

Hémoglobine S

HTA: Hypertension Artérielle

IRM :

Imagerie par Résonance Magnétique

IM : Intra Musculaire

IV : Intra Veineuse

IVD : Intra Veineuse Directe

NFS :

Numération Formule Sanguine

OMS : Organisation Mondiale de la Santé

PO2 : Pression partielle en Oxygene
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PH : Pression en Hydrogéne

PCR : Polymérase Chain Réaction

PEV : Programme Elargi de Vaccination
SA : Semaine d’Aménorrhée

VS : Vitesse de sédimentation
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INTRODUCTION

La drépanocytose est une hémoglobinopathie héréditaire a transmission
autosomique récessive. Elle est caractérisée par le remplacement d'un acide
glutamique par une valine. Cette hémoglobine anormale appelée « HbS »
présente une solubilité faible a I'état désoxygéneé.

C’est la maladie génétique la plus fréquente dans le monde. Les derniers chiffres
de ’'OMS, publiés en 1994, faisaient état de 2,3% soit 120 millions de traits
drépanocytaires [3]. Elle est considérée comme 1'hémoglobinopathie la plus
frequente et qui concerne a l'heure actuelle des millions de familles dans
plusieurs pays a travers le monde [15].

Actuellement les taux de prévalence les plus élevés se rencontrent en Afrique
et les hautes fréquences de I'HbS vont du 15¢me degré paralléle nord au
20¢éme degré paralléle sud: c'est la ceinture SICKLENIQUE de LEHMANN [39].
Tous les pays a lintérieur de cette ceinture ont plus de 10% de la population
porteuse de 1'HbS.

Au Mali, sa fréquence atteint 12 a 15% de la population générale, avec 1 a 3%
pour la forme homozygote [46]. Cette prévalence est variable d'une ethnie a une
autre et d'une région a une autre [20].

La drépanocytose peut étre cliniquement inapparente ; cependant les formes
majeures restent tributaires de graves complications souvent mortelles. En effet
25 a 50% de patients meurent avant 1'age de deux ans, 5 a 10% seulement
atteignent I'age adulte. L’affection débute généralement a ’age de 6 mois et est
marquée par des crises vaso-occlusives, une anémie hémolytique chronique et
des épisodes infectieux sévéres dans l'enfance. La répétition de ces crises
vaso-occlusives et/ou anémiques peut étre responsable de complications
invalidantes. La méconnaissance de la maladie par les malades, la famille, le
personnel médical retarde sa prise en charge. Ce retard est source de
nombreuses complications: ischémiques, infectieuses, hémolytiques...

Ces Complications grévent le pronostic de la maladie et sont responsables

d'une mortalité élevée dans l'enfance.
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Peu d’études maliennes chez ’enfant, a notre connaissance, existent sur les
complications aigués de la drépanocytose. Nous pensons qu’une meilleure
connaissance, une prise en charge précoce et correcte de ces complications
pourraient améliorer le pronostic vital de ces patients. Cest pourquoi nous

avons décidé d’étudier les complications aigués de la drépanocytose.
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OBJECTIFS
Objectif Général

Etudier les complications aigués de la drépanocytose dans le service de
pédiatrie du CHU Gabriel TOURE sur une période de 33 mois allant du 15
mars 2005 au 31 décembre 2007.

Objectifs Spécifiques

» Déterminer la fréquence des différents types de complications aigués
de la drépanocytose a I'unité fonctionnelle.

» Déterminer les signes majeurs associés aux complications aigués de la
drépanocytose a 'unité fonctionnelle.

» Préciser les modalités de prise en charge des complications aigués de
la drépanocytose.

> Formuler des recommandations.
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GENERALITES

La drépanocytose est une maladie héréditaire de la structure de
I’hémoglobine caractérisée par le remplacement de l'acide glutamique par la
valine en position n° 6 sur la chaine [, ce qui aboutit a la synthése dune
hémoglobine anormale appelée hémoglobine S <<Hb S>>.

Elle est connue depuis trés longtemps dans la tradition médicale africaine.
Elle a été identifiée au début du vingtieme siécle et fut décrite par un

cardiologue de Chicago Hérrick- J [44].

1.1. Historique [37] :

En 1910 : Hérrick observe chez un étudiant jamaicain la présence
d'hématies déformées en faucilles. Cette caractéristique [Drépanos : Faucille
en grec|] donnera son nom a la maladie. D'autres observations ont suivi et le
caracteére familial n'a été évoqué que plus tard.

En 1923 : Hahn et Gillespie découvrent que la déformation cellulaire
n'apparait qu’a basse tension d'oxygéne [PO2 inférieure & SOmm de mercure].
En 1949: Pauling, Singer et Wells mettent en évidence une différence
électrophorétique entre 'hémoglobine S [de SICKLE : Faucille en anglais] et
I'hémoglobine A de l'adulte normal. Ceci sera le 1¢r exemple démontré d'une
maladie moléculaire.

En 1950, Harris observa la formation d’un gel tactoide par désoxygénation
d’une solution d’hémoglobine S.

En 1956 - 1960 : la lésion moléculaire est analysée par Ingram, la différence
positive de charge observée de I'électrophorése est due a la substitution en
position 6 de la chaine béta d'un acide glutamique par une valine.

En 1966 : Robinson attire 'attention sur la susceptibilité particuliére de ces
sujets vis-a-vis du pneumocoque.

En 1969 : Pearson individualise le concept d’asplénie fonctionnelle.

Et a partir de 1972 le diagnostic prénatal de la maladie a été envisagé par

Kan et Valenti et Southerm en 1978 par ’étude de ’ADN.
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Au cours des années 1980, il a été démontré que cette substitution que
Ingram avait découverte est due a la mutation d'une base du triplet codant
GAG en GTG.

1.2. Génétique

La drépanocytose est une maladie héréditaire a transmission autosomique
co-dominante, pour le clinicien elle est récessive car seuls les homozygotes
sont gravement malades, pour le biochimiste elle est dominante car
I'hémoglobine S est identifiable chez les hétérozygotes comme chez les
homozygotes mais a des taux variables.

Le caractére de 1'hémoglobine d'un individu dépend de l'action des génes
d’origine paternelle pour les uns et d’origine maternelle pour les autres.

Si la mutation porte sur un seul chromosome le sujet est hétérozygote si
elle porte sur les deux le sujet est homozygote.

Le geste absolument nécessaire devant un cas de drépanocytose est I’étude
familiale car en fonction du phénotype des parents, plusieurs situations
peuvent se présenter.

La transmission de la mutation

Figure 1 : Un sujet normal (AA) qui se marie avec un porteur sain (AS)

50% Normaux 50% Porteurs sains

50% des enfants issus de ce couple seront porteurs du trait comme
I’'un des parents et 50% seront des enfants normaux
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Figure 2 : -Un sujet normal (AA) qui se marie avec un sujet malade (SS)

100% Porteurs sains

Dans ce groupe 100% des sujets seront des porteurs du trait

Figure 3 :-Un porteur sain (AS) qui se marie avec un autre porteur sain (AS)

25% AA T B0% AS 25% SS

On aura 25% de sujets normaux, 50% de porteurs sains et 25% de

sujets malades
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Figure 4 : Deux porteurs sains (AS) et (AC)

\_

25% AA 25% AC 25% AS 25% SC

On aura 25% de sujets normaux (AA), 50% de porteurs sains (AC, AS)
et 25% de sujets malades (SC).

Figure 5 : Un porteur sain qui marie un sujet malade

\
N

250/0 SS 250/0 AS 250/0 SS

| | |
> AS 50% SS

On aura 50% de porteurs sains et 50% de sujets malades
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Figure 6 : Un porteur sain qui marie un sujet malade

25% AS 25% SC 25% AS 25% SC
| I
50% AS 50% SC

On aura 50% de porteurs sains et 50% de sujets malades

Figure 7 :-Un sujet normal (AA) qui se marie avec un porteur sain (AC)

50% Normaux 50% Porteurs sains

50% des enfants issus de ce couple seront porteurs du trait comme
I’un des parents et 50% seront des enfants normaux
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Cependant cette étude familiale n’est pas toujours possible.

Une étude génomique est alors envisageable, se faisant par la méthode du
PCR qui est une technique d’amplification de ’ADN permettant de mettre en
évidence une hémoglobinopathie [22].

Les hémoglobines anormales S et C, sont les premiéres hémoglobinoses connues.
Elles ont en commun de porter une modification sur la surface de la molécule.
On connait d'autres mutations portant sur les sites externes de la molécule, la
plus part sont sans effet sur la fonction de 1'hémoglobine. Seule la charge
électrique différe et permet l'isolement par migration électrophorétique.

Au contraire dans les hémoglobines S et C l'altération des surfaces entraine des
conséquences au niveau supra moléculaire avec une altération de la capacité
fonctionnelle de I'hémoglobine et surtout du globule rouge.

Encore Ingram, en 1959, a reconnu exactement l'anomalie des chaines des
hémoglobines S et C.

Pauling a démontré que 'hémoglobine S était peu solide a 1'état désoxygéné et
c'est ce phénoméne qui est responsable de la falciformation des globules rouges
si particuliére a la maladie.

1.3. Epidémiologie :

La drépanocytose est certainement la maladie de I’hémoglobine la plus
répandue dans le monde, elle concerne plus de 120 millions d’individus qui
sont porteurs d’'une mutation drépanocytaire [35].

Sa distribution géographique est particuliére, se confondant avec les zones
d’endémie palustre ou ayant une histoire d’endémie palustre [23].

Les plus hautes fréquences de la maladie se rencontrent en Afrique, mais la
drépanocytose est une maladie qu’on rencontre actuellement sur plusieurs
continents [39].

Schématiquement on distingue des foyers originels représentés par ’Afrique,
le sous continent indien et le Yémen (moyen orient) et des foyers secondaires
apparus du fait des courants de migration des populations. Ces foyers sont
l’europe, 'amérique, la méditerranée.

En ce qui concerne l’afrique, les plus hautes fréquences s’observent dans
une zone comprise entre le 15¢me parallele Nord et le 20¢meparallele Sud

baptisé « ceinture sicklenique de LEHMAN » ou 30 a 40 % des sujets sont
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porteurs du géne d’hémoglobine S dans certaines ethnies, 05 a 20 % en
Afrique du nord et en Afrique de 'ouest ; 09 % des noirs américains [39]

Au Mali la prévalence moyenne de la drépanocytose évaluée vers les années
1980 est d’environ 12 % [16, 40] ; cette prévalence est variable d'une ethnie
a lautre et d’une région a l'autre. La derniére revue générale faite en 2002
rapporte que 1 a 3% d’enfants naissent avec la forme grave SS [16].Une
enquéte de sondage conduite en 2005 fait état d’environ 500 naissances
drépanocytaires majeurs a Bamako par an (étude non publiée)

En Cote d’ivoire 12 % de la population sont porteurs d’hémoglobine S [7] ;
Aujourd’hui, la drépanocytose est devenue, par son incidence, la premiére
maladie génétique en Ile-de- France avec environ 200 nouveaux cas par an.
La drépanocytose constitue un réel probléme de santé publique de part sa
grande fréquence ; elle touche plus de 100 millions d’individus dans le
monde. Son taux de létalité: 12-15 % avant 20 ans; son caractere
invalidant : elle est en effet responsable de souffrance, d’hospitalisation,
d’absentéisme scolaire, et ce, du fait de la fréquence des crises douloureuses
a survenue souvent imprévisible qui constituent un élément dominant du

tableau clinique de la maladie.

1.4. Physiopathologie

La physiopathologie de la drépanocytose est trés complexe et ne se limite pas
a un probléme ischémique mécanique lié a l'obstruction de la micro
circulation par les hématies falciformées. Les recherches menées ces
derniéres années ont permis de montrer que d’autres facteurs génétiques,
tissulaires et vasculaires étaient largement impliqués. Les facteurs qui
conduisent a la polymérisation de ’'hémoglobine (et donc a la falciformation)
ont été mieux compris. [28]

a. Polymeérisation de ’'hémoglobine S : La propriété fondamentale de I’'HbS
est d’étre insoluble en milieu désoxygéné. Cette propriété explique que
lorsque la tension en oxygeéne baisse, elle polymérise et forme de longues
chaines protéiques rigides dans le globule rouge qui se déforme en faucille.

C’est le phénomeéne de falciformation des hématies.
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La falciformation est réversible au début mais lorsque le phénoméne se
répete, elle devient irréversible.

- Les facteurs déclenchant la polymeérisation du globule rouge sont ’hypoxie
tissulaire quelque soit la cause, la déshydratation, ’acidose, la fievre. Ainsi
les crises vont étre observées en cas d’effort physique intense, de diarrhée ou
de vomissements importants, d’exposition brutale au froid ou a la chaleur,
d’infection entrainant la fiévre en cas de voyage en haute altitude ou en cas
de stress.

b. La Falciformation

Quatre facteurs essentiels interviennent dans le déclenchement et I’entretien
du phénomeéne de falciformation des hématies :

- la quantité de I’HbS du globule rouge : La falciformation est d’autant
plus importante que la quantité d’HbS est élevée dans le globule rouge. On
explique ainsi pourquoi les sujets hétérozygotes pour I'anomalie
hémoglobinique, dont le taux d’HbS est en général compris entre 37 et 47%
de ’'hémoglobine total, font trés rarement des accidents de falciformation.

- ’état d’hydratation du globule rouge : Une bonne hydratation du globule
rouge permet de maintenir le taux d’HbS a des niveaux permettant de
retarder le phénoméne de falciformation apreés largage de 'oxygéne par ’'Hb
dans les tissus.

- le taux d’hémoglobine F dans le globule rouge : Plus il est important
plus la probabilité de polymérisation I'HbS est faible. On explique ainsi
l'absence de manifestation chez le drépanocytaire avant ’age de 4-6 mois
période au cours de laquelle le taux d’'HbF est élevé. Cet effet bénéfique de
I’'HDbF est du a son pouvoir d’inhiber la gélification de I’HbS.

- le taux de synthése des chaines: Il influence le taux d’HbS, la
falciformation est associée a une diminution de la déformabilité du globule
rouge et a une fragilisation de la membrane de celui-ci. Les conséquences,
théoriques de ces phénoménes sont l'obstruction vasculaire du fait
d’agrégats de globule rouge non déformable et I’éclatement des globules

rouges a paroi fragilisé.
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L’obstruction vasculaire et I’éclatement des globules rouges n’auront de
traduction clinique que chez les sujets homozygotes ou chez certains
malades doubles hétérozygote appelés drépanocytaires majeur [26].

Les thromboses et hémolyses : Elles s’expliquent par la présence de
drépanocytes rigides qui augmentent la viscosité du sang donc le temps de
transit dans les capillaires ou ils s’agglutinent déterminant ainsi 'occlusion
de la micro circulation et des infarctus. De plus ils sont fragiles et détruits
prématurément par le systéme réticulo-endothélial. Ces phénomeénes
s’aggravent brusquement a loccasion de crise «vaso-occlusive» ou
hémolytique, souvent déclenchée par une hypoxie, une déshydratation d’ou

le cercle vicieux:

Falciformation — ischémie — hypoxie — acidose — falciformation.
La fréquence des infections au cours de la drépanocytose s’explique par
l'existence d’infarctus viscéraux ou se multiplient les bactéries. Les défenses

immunitaires proprement dites semblent peu perturbées [29].

1.5. Complications aigués :

Les complications qui menacent de facon aigué le sujet drépanocytaire sont
nombreuses et graves : crises vaso-occlusives, priapisme, syndrome
thoracique, aggravation de ’'anémie, les infections.

-La période néonatale est asymptomatique, car le nouveau-né est protégé
par ’'hémoglobine foetale ;

- la petite enfance ; des manifestations cliniques graves peuvent survenir dés
l'age de 3 mois, et les 5 premieéres années de vie sont la période ou le
pronostic vital est clairement mis en jeu ; les complications sont
essentiellement la séquestration splénique aigué responsable de 'anémie la
plus fréquente et la plus grave a cet age, les infections et plus
particulierement celles causées par Streptococcus pneumoniee, et les crises
vaso-occlusives qui concernent préférentiellement les mains et les pieds

(syndrome pieds mains) ;
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1.5.1. Crise douloureuse drépanocytaire :

La douleur peut siéger a n'importe quel point de l'organisme, plus
particulierement au niveau des mains et des pieds chez les plus petits. Leur
fréquence et leur intensité sont variables d'un malade a l'autre.

La crise douloureuse abdominale est fréquente chez l'adolescent, la crise
douloureuse généralisée est rencontrée surtout chez I'adulte.

Toutes ses manifestations sont dues a des phénomeénes vaso occlusifs des
petits vaisseaux par des agglutinas de drépanocytes. Elles sont tantot
spontanées, tantét provoquées par un facteur déclenchant.

I1 s'agit d'une affection fréquente, avec une spécificité ethnique et qui touche
principalement les populations d'origine africaine et indienne ; par exemple,
en Afrique au sud du Sahara et plus particuliéerement dans les pays du golfe
du Bénin, la prévalence des transmetteurs atteint 30 % de la population.

La physiopathologie de la crise douloureuse vaso-occlusive de la
drépanocytose est trés complexe et demeure encore mal comprise. Elle
semble étre due a la souffrance des tissus a la suite de la géne de la
circulation sanguine (ischémie des tissus) secondaire a l'obstruction des

petits vaisseaux par les globules rouges falciformes.

> Le syndrome pieds mains :

Le syndrome pieds - mains ou dactylite survient chez le nourrisson et le jeune
enfant. Son maximum de fréquence se situe entre 6 et 18 mois. Il se
caractérise par une tuméfaction aigué et douloureuse du dos des mains
et des pieds empéchant les mouvements des mains et pieds. La peau est
luisante et douloureuse.

L'cedéme prédomine aux métacarpes et aux métatarses mais peut
déborder sur l'ensemble des doigts ou des orteils. Le syndrome pieds
mains s'accompagne de fievre les lers jours sans qu'une infection locale
soit nécessairement associée. Cette poussée dure 3 a 5 jours. Dans les

cas favorables les signes s'estompent spontanément.
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I[1 n’est pas recommandé d’examen complémentaire en premiére
intention. Cependant les radiographies des mains et des pieds montrent des
signes discrets de périostite. Cette crise peut se compliquer d'ostéomyélite.

Le traitement est symptomatique, basé sur une hydratation et un traitement
antalgique. Il est recommandé de rassurer les parents et l'enfant, car
I’évolution est le plus souvent spontanément favorable en 1 a 2 semaines,
sans séquelle. Une infection est a rechercher en cas d’évolution défavorable.
Une crise vaso-occlusive osseuse est a évoquer devant une douleur osseuse
aigué, parfois accompagnée d’une fievre modérée. Le diagnostic différentiel
avec une ostéomyélite peut étre difficile. Le traitement est celui de la crise
vaso-occlusive.

> Crise douloureuse ostéo articulaire :

Leur mécanisme est lié a l'ischémie secondaire, a 1'oblitération de la micro
circulation des territoires osseux, péri articulaires et des tissus mous.

> Les crises abdominales :

Elles correspondent a des micros thromboses spléniques, hépatiques et
meésentériques. Les signes d'iléus paralytiques sont trés évocateurs : arrét
des matiéres et des gaz, vomissements. Elles s'accompagnent souvent de
fievre.
Plus fréquentes chez l'adolescent, elles peuvent poser un probléme de
diagnostic avec d'autre abdomen aigu.

La prise en charge des crises douloureuses vaso occlusives
Elle associe plusieurs volets.
Le point essentiel pour limiter la durée et l'intensité de ’épisode est d’assurer
une large hydratation (solutés isotoniques) et un apport sodé suffisant. Il
faut en fonction des résultats de gaz du sang oxygéner et alcaliniser le
patient.

L’hyperhydratation : les solutés utilisés sont le lactate Ringer, le sérum
salé 0,9%, les solutions hydroélectriques isotoniques de glucose en
perfusion lente alternées avec du Sérum bicarbonaté 14% pour lutter contre

l'acidose. Il faut surveiller la diurése et ausculter le cceur les poumons.
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En pratique, en cas de crise vaso-occlusive sévere, la perfusion
intraveineuse est de régle : 31/m? /24 h (environ 150 ml/kg/24 h).

Les antalgiques : Leur administration est régulierement répartie sur les 24
heures, afin de prévenir les exacerbations de la douleur. Le traitement suit le
schéma des 3 paliers de 'OMS, avec une légére modification. En effet, il
prend en compte les anti-inflammatoires non stéroidiens qui sont trés
utilisés (Kétoproféne).

L’association d'un antalgique a un anti-inflammatoire est en général

suffisante, mais il faut parfois faire appel a la codéine ou aux morphiniques.

1.5.2. Syndrome thoracique aigu :
Découvert en 1979 par Charache et Al. sous le vocal « Acute chest syndrom »
[12], le syndrome thoracique aigu (STA) est caractérisé par une occlusion
vasculaire qui a lieu probablement au niveau de la veinule pulmonaire post-
capillaire.
I1 constitue le 2¢ motif d’hospitalisation. I1 s’agit dune pathologie
potentiellement grave dont la mortalité approche 5 % dans certaines séries et
qui représente pres de 25 % des causes de déces chez ’adulte. [12, 41, 55].
Les mécanismes pathogéniques du STA comprennent a la fois une altération
des  propriétés  rhéologiques sanguines, l'existence @ dun  état
d'hypercoagulabilité et surtout des interactions spécifiques et anormales
entre les globules rouges drépanocytaires et les cellules endothéliales
vasculaires. Il existe une adhérence accrue des drépanocytes au niveau de
I'endothélium vasculaire et une dysrégulation de la réactivité vasculaire dans
laquelle intervient le monoxyde d'azote. La drépanocytose retentit ainsi sur
l'ensemble des cellules de l'environnement vasculaire.
Il est caractérisé par la survenue d’une douleur thoracique associée a une
symptomatologie pulmonaire (dyspnée, toux, expectoration), et une fievre. Il
existe un foyer pulmonaire clinique ou radiologique, associé dans 50 % des
cas a un épanchement pleural.
Rarement primitif, il est déclenché par un certain nombre de causes dont les

4 principales sont:
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e les pneumopathies infectieuses bactériennes ou virales ;

e les embolies graisseuses ou plus rarement fibrino-cruoriques ;

e les thromboses in situ ;

e les hypoventilations d’origine algique, ou dues a des infarctus osseux
ou a des pathologies sous diaphragmatiques, plus rarement
secondaires a un surdosage en opiacés [47].

Le syndrome thoracique aigu associe, de facon variable :

* les signes cliniques suivants : signes respiratoires (tachypnée, anomalies a
l'auscultation pulmonaire, hypoxie), fievre, douleur thoraco-abdominale ;

* un foyer pulmonaire de novo a la radiographie de thorax. Il peut étre isolé
ou secondaire a une crise vaso-occlusive.

Le syndrome thoracique est accompagné d’une crise vaso-occlusive osseuse
dans plus de 80 % des cas chez l'adulte, alors qu’il est souvent isolé chez
l'enfant. Il existe une hyperleucocytose méme en l’absence d’infection. Les
gaz du sang artériel révelent une hypoxémie, associée a une hypercapnie
témoignant d’'une hypoventilation alvéolaire, dans presque 50 % des cas. Les
prélévements bactériologiques sont le plus souvent négatifs, car le syndrome
thoracique est rarement d’origine infectieuse chez l'adulte [36]. La
physiopathologie est en effet complexe et non univoque.

La prise en charge du syndrome thoracique aigu : [32].

Le traitement recommandé comprend :

* Une transfusion simple (ou un échange transfusionnel en cas de taux
plasmatique d’hémoglobine > 9 g/dl et/ou de défaillance viscérale), la
transfusion doit étre lente, par exemple 2 a 3 ml/kg/h ;

* un traitement antalgique;

* une hydratation, en tenant compte des besoins de ’enfant et des risques de
surcharge pulmonaire (soit 1,5 a 21/m2/24 h sans dépasser 3 1/24 h) ;

* une antibiothérapie a large spectre active sur les germes intracellulaires et
le pneumocoque (macrolides et céfotaxime ou ceftriaxone) ;

* une oxygénothérapie pour maintenir une saturation artérielle en oxygeéne >
95 % ;

* une spiromeétrie incitative.
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Le recours aux B2-mimétiques est a évaluer au cas par cas. En cas d’échec
du traitement et d’aggravation de I’hypoxémie, une prise en charge en unité
de soins intensifs est recommandée pour une assistance cardio-respiratoire

adaptée.

1.5.3. Le Priapisme :

I1 est defini comme une érection prolongée et souvent douloureuse, il
constitue une urgence urologique chez ’enfant [48].

Environ 40% des patients drépanocytaires rapportent au moins un épisode
de priapisme dans leurs antécédents.

L’hyperviscosité sanguine entraine une stase sanguine qui va provoquer une
ischémie locale de stase responsable d’une érection douloureuse.

Il est a connaitre car il constitue une des localisations les plus sévéres des
CVO et une des complications majeures de la drépanocytose en raison de la
douleur et de l'inconfort qu’il provoque et surtout de I'impuissance sexuelle
qu’il peut entrainer par fibrose secondaire des corps caverneux dd a une
thrombose des corps caverneux uni ou bilatérale [5].

Il est le plus souvent secondaire a une drépanocytose et survient surtout la
nuit. Les rapports sexuels et les érections nocturnes physiologiques
génératrices de stase dans les corps caverneux joueraient un roéle favorisant.
Le priapisme aigu (durée supérieure a 3 heures) nécessite une ponction
lavage des corps caverneux en urgence pour éviter les séquelles
fonctionnelles définitives. Il est presque toujours précédé d’épisodes de
priapisme intermittent non déclarés spontanément résolutifs [5].

La prise en charge du priapisme

Il s’agit d'une urgence thérapeutique, dans un délai maximal de 6 a 12
heures.

L’efficacité de l'alpha stimulant (etilefrine) chez des enfants drépanocytaires
aussi bien dans le priapisme intermittent que dans le priapisme aigu pris en

charge précocement a été démontrée [48].
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Il arrive souvent que le priapisme régresse quelques heures sous l’hyper
hydratation. Comme pour les CVO majeures le priapisme prolongé ou
récidivant est une indication large de la transfusion d’échange [5].

La ponction évacuatrice des corps caverneux peut étre éventuellement associée

a un lavage au sérum physiologique.

1.5.4. Complications anémiques : Il en existe essentiellement

deux cas :

1.5.4.1. La crise de séquestration splénique:

Elle est 'apanage du nourrisson et du petit enfant [14]. Le début est brutal
et est marqué par une anémie d’installation brutale, un ictére, un collapsus
hypo-volémique et une splénomégalie avec séquestration de la plus grande
partie des hématies [22].

L’évolution est rapidement mortelle pouvant justifier une prise en charge
précoce et adéquate basée sur la transfusion sanguine en urgence [14, 22].
La mort survient en absence de transfusion ; s’il y a survie les récidives sont
fréquentes et peuvent amener a envisager une splénectomie sinon de mettre

en route un programme transfusionnel [14, 22].

1.5.4.2. Crise érythroblastopénie : [14, 22].

Elle s’observe a tout age et survient classiquement au décours d’une
infection rhino-pharyngée ; le parvovirus Big en est ’étiologie classique.

Son diagnostic est posé devant l'aggravation rapide de l'anémie qui est
arégénérative sans majoration de lictére, ni augmentation du volume de la
rate associée a une réticulocytose faible, voir nulle.

La guérison est en régle spontanée ; mais dans l'attente de la reprise de
l'érythropoiése une transfusion sanguine est souvent nécessaire. Son
indication tient compte de la baisse du taux d’Hb de base et de la tolérance

clinique de 'anémie.
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La prise en charge de I’anémie aigué : les principales circonstances de
survenue sont, les crises de séquestration aigué splénique et de
déglobulisation aigué induite par le paludisme et autres infections
bactériennes. Quant aux crises d’érythroblastopénie aigué, elles sont mal
documentées.

La transfusion ne s’impose donc en général que si 'anémie est décompensée
et mal tolérée.

I1 faut transfuser des culots globulaires obligatoirement phénotypés de
préférence deleucocytés et deplaquettés, ce qui fait éviter les phénomeénes
d'all6 immunisation

- Faire le test de Coombs pour tout polytransfusé (RAI maintenant),

- Faire le groupage rhésus étendu au phénotype,

. Prescrire la quantité de sang a transfuser selon la régle :

. Q: (Hbn x poids x 3) si on dispose du culot globulaire,

. Q: (Hbn x poids x 6) si on dispose du sang total,

. Q: Quantité de sang a transfuser.

Hbn : Taux d'hémoglobine désiré - taux d'hémoglobine du malade.

Il est conseillé de ne pas dépasser 20m1/Kg pour chaque séance de transfusion.
Techniques : Deux modalités sont appliquées :

La transfusion simple : en cas d'aggravation de 1'anémie chronique lors
d'une hyper hémolyse, d'un épisode vaso-occlusif, d'un

érythroblastopénie ou d'une séquestration splénique.

L'échange transfusionnel : permet d'apporter une grande quantité

d'hématies normales sans majorer 'hématocrite.

1.5.5. Les complications infectieuses :

Elles sont extrémement fréquentes et restent la principale cause de
morbidité et de mortalité chez l'enfant drépanocytaire [22, 49]. Elles
émaillent le cours de la vie de 'enfant drépanocytaire le mettant souvent en
péril. Chez le nourrisson, une infection méme banale d’origine virale peut
déclencher brusquement une séquestration splénique aigué ou subaigué
[22].
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Elles sont également responsables de CVO par le biais de la fiévre, de
I’hypoxie et de la déshydratation qui sont tous des facteurs de falciformation
[46]. D’ou le cercle vicieux entre l'infection et la drépanocytose.

Les infections les plus souvent rencontrées sont les pneumopathies, les
méningites et les septicémies, les ostéomyélites et plus accessoirement les
infections urinaires et intestinales. Les germes en cause sont variés, mais
certains dominent nettement : le pneumocoque, les salmonelles, mais aussi
I’heemophilus influenza b, et le mycoplasme [5]. Les infections virales post
transfusionnelles peuvent étre également observées comme le VIH, les
hépatites B et C [14].

La prise en charge des infections bactériennes

Antibiothérapie : deux attitudes sont possibles, association d’emblée
d’amoxicilline /acide-clavulanique (actif sur le  pneumocoque et
I’heemophilus) et d'un macrolide (actif sur le mycoplasme), ou amoxicilline
acide clavulanique seule en premiére intention puis, 48 h plus tard,
évaluation et adjonction d'un macrolide si une amélioration n’est pas notée,
Les infections les plus fréquemment rencontrées sont : les septicémies, les
pneumopathies et les méningites.

- Les infections broncho-pulmonaires

Elles sont difficiles a différencier des infarctus (syndrome thoracique aigu), si
bien que notre attitude tient compte, vu les moyens de diagnostic
disponibles. Pour les francophones est considérée comme STA, toute
pneumopathie aigué dyspnéisante et hypoxémiante. Le diagnostic est
d’autant plus évoqué que les images radiologiques sont localisées

aux bases et que I’évolution est trainante sous antibiothérapie (14).
L’attitude thérapeutique préconisée est la suivante :

. une hyperhydratation : 2 1/m?/24 h,

. une oxygénothérapie,

. une exsanguino-transfusion partielle (ETP) dans les cas sévéres, ramenant
I’HbS a moins de 30 %.

- Les méningites : deux germes sont essentiellement retrouvés, le
pneumocoque et ’haemophilus influenzae b. Les antibiotiques utilisés sont

C3G associée a un aminoside.

Theése de Médecine 35 Mile Mariam KOREISSI



Complications aigués de la drépanocytose dans le service de Pédiatrie du CHU Gabriel TOURE

- Les septicémies : 'antibiotique utilisé en premiére intention sont : les C3G,
les aminosides, les fluoro-quinolones dont l'innocuité est de plus en plus
notifiée chez ’enfant car finalement de cott plutét abordable a cause d’'une

réduction notable de la durée du traitement.

1.5.6. Ostéomyélites drépanocytaires :

Elles sont d'un pronostic sombre chez le nourrisson et le jeune adolescent.

Elles sont dues a la greffe sur une thrombose osseuse.

Les germes les plus fréquemment rencontrés sont les salmonelles, les
pneumocoques et les staphylocoques.

Les ostéomyélites risquent d'étre confondues avec des lésions purement
inflammatoires d'ou l'intérét de la radiographie qui montre 1'os atteint
avec un aspect vermoulu, le périoste se décolle et les séquelles
apparaissent, elles peuvent se fistuliser et entrainer un abcés des parties
molles.

Dans certains cas la suppuration se prolonge et entraine la mort.

La décalcification explique la survenue des fractures souvent multiples
et parfois révélatrices de la maladie.

La prise en charge des ostéomyélites aigués

- Les ostéomyélites aigués : l'utilisation d’'une céphalosporine

de 3e génération (C3G) associée a un aminoside devient de plus en plus

incontournable.

1.5.7. Les accidents vaso occlusifs graves : [14].

Les manifestations les plus typiques et les plus fréquentes au cours des

syndromes drépanocytaires majeurs sont :
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- Les manifestations neurologiques :

Elles sont dominées par les atteintes du SNC plus particulierement par les
AVC et représentent une part non négligeable de la mortalité générale liée a
la drépanocytose. Elles sont volontiers récidivantes et conduisent souvent a
des séquelles neurologiques persistantes et invalidantes [46].

Les AVC s’observent a tout age ; ils sont un peu plus fréquents chez les
sujets jeunes. Deux types de lésions anatomiques peuvent s’observer.

Les infarctus cérébraux : Ils sont dus a l'obstruction partielle ou
compléte des gros vaisseaux intracraniens. La symptomatologie clinique,
habituellement brutale est marquée par des céphalées, des convulsions,
parfois des troubles du comportement, puis 'apparition en quelques heures
ou quelques jours d'une hémiplégie et éventuellement d'une aphasie. Dans
certains cas le coma peut survenir mais peu fréquemment [46].

. Les hémorragies intracraniennes : Elles sont rares et exceptionnelles
chez les enfants drépanocytaires. Elles surviennent généralement a ’age de
14 a 36 ans avec une moyenne de 25 ans et se traduisent habituellement
par un début brutal avec coma et hémiplégie précédés d'une courte période
de céphalées souvent violentes [46]. Sur le plan thérapeutique la mise en
route dun programme transfusionnel a vie est la seule méthode de

prévention des récidives dont l’efficacité est unanimement reconnue [14].

1.5.8. Drépanocytose et paludisme :

La drépanocytose (maladie et trait) protége contre les formes sévéres de
paludisme a P. falciparum, réduit la sensibilité aux formes communes mais
n’empéche pas linfection. Dans une étude faite au Gabon, D.Gendrel a
montré que linfection infra clinique est équivalente chez I’enfant
drépanocytaire et I’'enfant non drépanocytaire.

En revanche, le neuro paludisme est exceptionnel au cours de la
drépanocytose [29]. Néanmoins, l'infection palustre est courante et elle est
susceptible, comme toute infection, de déclencher une crise drépanocytaire

grave avec une anémie sévere nécessitant une transfusion
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Il est donc important d’assurer une prévention anti-palustre adaptée chez les

sujets drépanocytaires en zone d’endémie.

1.5.9. Autres complications :

Peuvent se voir aucours de la maladie drépanocytaire

> Les complications cardiovasculaires :

Il peut s’agir entre autre de 1'hypertension artérielle, des cardiopathies
urémiques, des péricardites urémiques, de l'insuffisance cardiaque.

des cceurs anémiques, des myocardiopathies et des coeurs pulmonaires.

Une cardiomégalie radiographique est fréquente.

> Complications pulmonaires :

Les pneumopathies récidivantes sont dues semble-t-il a une greffe
bactérienne, il peut s'agir soit de pneumonie ou de broncho-pneumonie.

La radiographie peut étre normale ou révéler une opacité systématisée. Il
s'agit d'une pneumonie grave des deux sommets.

On note une fiévre d’importance variable.

Les épisodes respiratoires sont répétitifs. Certains sont d’origine infectieuse
lite a la tuberculose, on dit que la drépanocytose fait le lit de la
tuberculose.

> Complications hépatiques et biliaires :

L’hépatomégalie est fréquente, elle est observée chez 20% des homozygotes
imposant une enquéte étiologique : hépatite chronique, hémochromatose,
hémosidérose, insuffisance cardiaque droite, obstruction cholédocienne avec
cholestase pouvant se traduire par un infarctus hépatique [26].

Une lithiase pigmentaire peut étre observée dés l’age de S ans, souvent
des épisodes de cholécystites lithiasiques ou alithiasiques avec cholestase,

bilirubinémie extréme rarement associée a une défaillance hépatique.
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1.6. Les formes cliniques : Elles sont nombreuses
1.6.1. Forme homozygote : [50].

Elle se présente sous forme d'une anémie hémolytique chronique
entrecoupée de crises d’anémie aigue et de CVO souvent compliquées
d’infections bactériennes sévéres. Elle est parfois asymptomatique jusqu'a 5
a 6 mois car les hématies contiennent un taux élevé d’HF qui empéche la
falciformation. L’électrophorése de I’'Hb montre un taux d’HbS a 90-97% et

3-10% d’Hb F.

1.6.2. Forme hétérozygote : [50].

Elle est en régle asymptomatique sans anémie avec une espérance de vie
normale. Des CVO de siége abdominal, ostéoarticulaire ou neurologique ont
été signalées lors d’une infection, d'un effort ou d’une hypoxie.

Les formes bruyantes correspondent probablement a des [ thalasso-
drepanocytaires et non a de véritable drépanocytose hétérozygote.

La présence d’'une hémolyse aigue doit faire rechercher une autre cause telle
un déficit en G6PD.

L’électrophorese de I'Hb révele la présence d’HbA et de I'HbS mais a un taux

inférieur a 50% dans la majorité des cas.

1.6.3. Les Formes associées :

Elles associent une autre hémoglobinopathie a ’'hemoglobinose S.

1.6.3.1. Double hétérozygotes S/C : [2, 50].

Elle est ’'hémoglobinose la plus répandue aprés la drépanocytose SS et se
caractérise par la présence de deux hémoglobinoses S et C sous leur forme
hétérozygote. Elle est surtout répandue dans la race noire de I’Afrique de

I’Ouest.
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Les bases physiopathologiques du double hétérozygotisme SC sont les
mémes que celles de la drépanocytose SS: c’est la falciformation des
hématies qui est a 'origine des manifestations cliniques.

L’¢lectrophorése de ’'Hb ne montre pas d’HbA, I'HbS et 'HbC sont a égalité
(45 a 55 %), 'Hbf varie de 2-10% donc un peu plus basse que dans les

formes SS, ’'HbA3 est normale 1-3 %.

1.6.3.2. Les thalasso drépanocytaires : [S0].

Elles sont fréquentes et doivent étre subdivisées selon le type B*ou p°de la
thalassémie. Il y a deux modes d’expression des S/p+ thalassémies, 1'une
sévere ou I’HbA n’excéde pas 15% et 'autre assez bénigne ou I'HbA avoisine
25 %. Le mode d’expression clinique est assez variable dans sa sévérité qui

en régle générale est comparable a celle de I’homozygote S/B° thalassémie.

1.6.4. Les autres types : [22].

Ce sont la persistance héréditaire d’Hb feetale ; ’hemoglobinose D Punjad ; la

drépanocytose S/O Arabe et la drépanocytose A/S Antilles.

1.7. DIAGNOSTIC : Il s’agit du diagnostic anténatal et de celui

postnatal
1.7.1. Diagnostic anténatal :

Il existe 3 possibilités de diagnostiquer la drépanocytose en prénatal,
. La biopsie du trophoblaste a 10 semaines d'aménorrhée
. La ponction du liquide amniotique a 17SA
. La ponction du sang foetal a 18 SA
1.7.2. Diagnostic postnatal : Il s’agit de :

1.7.2.1. L'Iso focalisation des hémoglobines :

Le sang de deux pastilles est hémolysé dans SOul d'une solution de cyanure

de potassium, au labo I'hémolysat est congelé a -20 degré Celsius.
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Ces hémolysat sont testés en iso focalisation. Les plaquettes utilisées
sont d'origines diverses. Les hémoglobines F, A, FAC, S, C, et E sont
nettement séparées et identifiées.

1.7.2.2. Le Test d'Emmel:

Les tests de falciformation in vitro consistent a priver les globules rouges
d'oxygénes. La technique au méta bisulfite de sodium est plus rapide, la
lecture se fait au bout de 15 & 30mm. Ce test permet de reconnaitre la présence

de I'hémoglobine S dans les hématies.

1.7.2.3. L'électrophorése de 1'hémoglobine :

On effectue a différent PH sur papier ou gel d'amidon et 1'acétate de cellulose
qui est le support actuellement utilisé, elle donne des résultats en quelques
minutes.

Plus récente est la focalisation isoélectrique, qui est la technique de
référence.

Dans tous ces systémes 1'hémoglobine S migre entre 1'hémoglobine A et
I'hémoglobine A2.

Le diagnostic positif repose sur la mise en évidence de 'hémoglobine S a
l'électrophorése. La présence de 1'hémoglobine S se traduit de facon
hétérogéne allant de formes asymptomatiques au syndrome drépanocytaire
dont certaines gravement invalidantes. En principe le sujet hétérozygote A/S
n'est pas malade (Forme asymptomatique), tandis que le sujet homozygote

est malade S/S (syndrome drépanocytaire).
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1.8. PRISE EN CHARGE DE L'ENFANT ET DE SA FAMILLE :

Les progres faits au cours de ces 20 derniéres années dans la prise en
charge pédiatrique de la drépanocytose ont réduit considérablement la
mortalité de cette maladie génétique avant 20 ans [1] Cette prise en charge

est multiforme

1.8.1. Conseil génétique :

Il ne s'agit pas de suggérer ou de recommander une conduite a tenir mais plutot
de donner une information technique en évitant d'étre directif et d'imposer
ses propres convictions. I1 doit étre tenu compte des données
épidémiologiques, cliniques, biologiques, socioculturelles et génétiques. La
transmission mendélienne autosomique récessive doit étre expliquée, elle
permet d'élaborer la notion de couple a risque.

Pour un couple dont chaque membre est hétérozygote, la probabilité
d'avoir un enfant atteint (SS) est 25%, 25% pour un enfant normal (AA) et
50% pour un enfant hétérozygote (AS).

L'information doit insister sur le caractére aléatoire de la transmission pour que
les couples a risque ne soient pas piégés, les différents moyens de
contraception de diagnostic prénatal et de prise en charge précoce de la

maladie doivent étre rendus accessibles.

1.8.2. Centre pour drépanocytaire :

La drépanocytose est un probléme de santé publique, du fait du taux de
morbidité et de mortalité élevé, mais également par sa prise en charge

colteuse. La structure de prise en charge de drépanocytaire nécessite :

1.8.3. Un secteur d'hospitalisation

. Un service d'accueil de médecine interne ou seront hospitalisés tous les

drépanocytaires ne posant pas de probléme de spécialité.
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. Les autres services sont sollicités pour accueillir les malades posant de

probléme de spécialité.

1.8.4. Un secteur de soin pour malades non hospitalisés

Des conditions externes quotidiennes de drépanocytologie pour la prise en
charge et le suivi médical, le conseil génétique ainsi que la prise en charge
meédico sociale et l'accés fréquent aux différentes consultations spécialisées

du centre est nécessaire.

1.8.5. Un plateau technique :

Ce plateau doit comporter les activités générales du plateau technique
d'un grand centre hospitalier, aussi un service de laboratoire spécialisé
dans les analyses d'hémoglobine et les diagnostics d'urgence.

Il doit pouvoir faire appel a un centre de transfusion disposant de sang
bien phénotype et capable de réaliser si nécessaire des exsanguino

transfusion d'urgence.

1.8.6. Du personnel suffisant et qualifié :

Hématologue, pédiatre, immunologiste, radiologue, infirmier, aide-soignant
composent ce personnel.

1.8.7. Des locaux appropriés

Cela intervient pour les différentes activités de la prise en charge.
Au Mali : Une structure de prise en charge pour drépanocytaires est en vue,
cette structure a été initiée par 'AMLUD (Association Malienne de lutte contre

la drépanocytose).

Theése de Médecine 43 Mile Mariam KOREISSI



Complications aigués de la drépanocytose dans le service de Pédiatrie du CHU Gabriel TOURE

1.9. 1.9.Traitement:
Le traitement de la drépanocytose repose avant tout sur des mesures
apparemment simples, respect d'une hygiéne de vie, hydratation abondante,
supplémentation en acide folique, prévention des infections et des accidents
vasculaires cérébraux chez l'enfant, éviction des foyers infectieux dentaires,
oto-rhinolaryngés..., suivi régulier en centre spécialisé permettant le

dépistage précoce des complications et leur traitement.

1.9.1. Buts : Il s’agissait essentiellement de soulager les
malades, de lutter contre la douleur, d’éviter l'ischémie et

les infarctus.
1.9.2. Moyens :

Il s’agit entre autre du repos, de ’hyper hydratation, des antalgiques, des
AINS, de la transfusion, de la prévention.

Mesures générales :

Supplémentations en acide folique [36 | alimentations protidiques
satisfaisantes, lutte contre les carences démontrées : Zinc ,Vitamine E

I1 faut respecter et encourager la polydipsie et l'appétit pour le sel
régulierement chez ces patients.

Traitement des complications aigués (voir chapitre complications)

1.9.3.4. Les Nouvelles démarches thérapeutiques : elles sont de deux (2)
types :

La réactivation de la synthése de 'hémoglobine feetale (Hbf):

Les cytostatiques (hydrea) entrainent une augmentation significative et
soutenue de la synthése de I'Hbf et réduisent la fréquence des crises
douloureuses.

Les érythropoiétines recombinantes humaines :

L'allogreffe médullaire : Seule thérapeutique curative de Ila
drépanocytose, elle nécessite un donneur de la fratrie HLA compatible.
Mais la mortalité de la greffe est de l'ordre de 10% et son cout est trés

élevé.
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1.9.4. Prévention ; elle passe par :
- La prévention des crises : Elle consiste a une information de bonne
qualité. Il faut procéder a 1'éducation du malade et de sa famille pour un
changement de mode de vie conforme aux exigences de la maladie.
I1 faut surtout lutter contre les facteurs déclenchant ou aggravant des crises.
Une prophylaxie anti palustre doit étre suivie dans les zones d'endémie
ou lors des voyages dans ces zones.
- Le Diagnostic anténatal : Son intérét est de prévenir la naissance
d'un enfant drépanocytaire. Dans les pays industrialisés, elle bénéficie des
progrés de la biologie moléculaire, de l'obstétrique et de 1'échographie foetale,
permettant un diagnostic fiable et rapide a moindre risque pour le foetus. La
biopsie des villosités choriales a l'avantage d'offrir un diagnostic prénatal
précoce afin de pratiquer une interruption thérapeutique de la grossesse si
telle est la décision du couple.
Le diagnostic prénatal doit tenir compte des facteurs culturels, religieux et

surtout du terme gestationnel auquel il est proposé.

- Médicaments :
Il s’agit des antalgiques, des AINS, les antibiotiques, les antipaludiques et
l'oxygénothérapie.
e Les antalgiques :
- Acide acétyle salicylique 50 mg /Kg /J, le paracétamol 60 mg /Kg /J
est préféré a l'aspirine car il a moins de risque hématologique et ulcéreux.
- Sulfate de Morphine : (Moscontin) P: 1 Cp 2/J

L’analgésique central, réduit la douleur et la durée de ’hospitalisation.

e AINS : IIs sont utilisés a cause des phénomeénes inflammatoires.

e Les Antibiotiques : En cas de foyer infectieux et en fonction de
I'Antibiogramme.

e Oxygénothérapie : Elle représente un adjuvant précieux dans
les moments de crises.

e La Spirométrie incitatrice = Voldyne.
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2. METHODOLOGIE

2.1. Cadre d’étude :

Il s’agit d’'une étude rétrospective et prospective qui s’est déroulée dans le
service de pédiatrie du CHU Gabriel TOURE. Situé en plein centre de
Bamako. Le CHU Gabriel TOURE recoit les patients de toutes les communes

de Bamako et de toutes les régions du Mali.

2.1.1. Le service de Pédiatrie :

I est composé de deux batiments en un seul étage chacun.

I1 se divise en deux grandes parties :

2.1.1.1. Le service de pédiatrie A :

Il est composé de la pédiatrie III, la pédiatrie IV, I'unité de réanimation et de
néonatologie.

La pédiatrie III comprend deux grandes salles de 8 lits d’hospitalisation
chacune et deux petites salles climatisées d’un lit chacune.

La pédiatrie IV comprend deux grandes salles disposant chacune de 8 lits
d’hospitalisation.

L'unité de réanimation et de néonatologie comprend quatre compartiments
dont un pour les grands enfants (cinq lits) et les trois autres destinés aux
nouveaux nés, les prématurés et les nourrissons.

Ces trois compartiments contiennent des berceaux mobiles, 15 berceaux

fixes et 5 couveuses.

2.1.1.2. Le service de pédiatrie B :

I1 est composé de la pédiatrie I, la pédiatrie II et I'unité des urgences
pédiatriques.

La pédiatrie I comprend deux salles de 8 lits chacune et quatre petites salles
climatisées d’un lit chacune.

La pédiatrie II comporte 4 salles de 8 lits chacune.

Theése de Médecine 46 Mile Mariam KOREISSI



Complications aigués de la drépanocytose dans le service de Pédiatrie du CHU Gabriel TOURE

Le service de consultation externe est situé au 1e¢r étage du bureau des
entrées. Il comprend 4 box de consultations, une salle de soins, une salle
d’attente et un bureau dévolu au major du service.

Lunité des urgences et de ’accueil est composée d’une salle de consultation,

de 2 salles de repos de 4 lits chacune et une salle d’attente.

2.1.2. Le Personnel :

Il se compose de :

Un professeur titulaire de pédiatrie,

un maitre de conférence agrége,

un Maitre assistant,

un Assistant chef de clinique,

cinq médecins pédiatres,

deux médecins généralistes,

vingt cinq médecins en cours de spécialisation,

deux assistants médicaux,

treize techniciens supérieurs de santé,

dix sept techniciens de santé,

neuf agents techniques de santé,

huit aides soignants,

trois manceuvres,

deux secrétaires,

les étudiants de la FMPOS : 423,

les étudiants des écoles de santé,

I'unité de recherche : D.E.A.P, C.V.D, ONCOLOGIE, DREPANOCYTOSE.
L’unité fonctionnelle de prise en charge de la drépanocytose est située dans
I'unité des urgences pédiatriques.

Personnel : II est dirigé par un spécialiste en hématologie pédiatrique qui
encadre trois internes thésards. Ce service a pour role d’assurer la prise en
charge en terme de suivi, de conseil, d’¢ducation et de traitement des enfants
drépanocytaires qui sont consultés au service de pédiatrie du CHU Gabriel
TOURE.
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A T'unité, les consultations ont lieu tous les lundi, mercredi et vendredi.

Lors du premier rendez-vous pour chaque enfant le bilan suivant est
demandé : La NFS-VS+réticulocytes, le phénotype érythrocytaire, les
transaminases hépatiques, la biluribinémie, la gamma GT, la férritinémie et
la capacité de fixation.

Une visite médicale est programmée tous les trois mois avec un bilan
comportant un hémogramme avec dosage des réticulocytes et vitesse de
sédimentation globulaire comme bilan.

Enfin une fois par an, sont demandés :

- un bilan hépatique

- un bilan rénal

- une radiographie du thorax et des hanches

- une échographie cardiaque et doppler

- une échographie doppler trans cranienne

- et un fond d’ceil.

Ce suivi comporte aussi la prévention des infections aigués par :

- la vaccination : outre les vaccins utilisés dans le PEV, d’autres vaccins
indispensables sont utilisés a savoir : les vaccins anti-pneumococcique, anti-
méningococcique A et C, anti-salmonelle et anti-haemophilus B.

- la pénicillinothérapie par voie orale qui est administrée quotidiennement
a la dose de 50.000 unités internationales/ kg jusqu’a ’age de 5 ans.

- La prophylaxie anti-paludique met l'accent surtout sur l'utilisation des
moustiquaires imprégnées.

Ont été considérées comme Complications aigués :

Les crises vaso occlusives,

Le syndrome thoracique aigué,

Le priapisme,

Les anémies aigués,

Les crises de séquestrations spléniques,

Les Sepsis,

Les accidents vasculaires cérébraux
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Définitions opérationnelles :
Pour cette étude, ont été considérées comme :

- SS les cas d’hémoglobine S = 90%

- SF tous les patients ayant un taux d’hémoglobine foetal « F » > 20%
Selon les résultats de 1’électrophorése de I’hémoglobine on distingue deux
principales formes :

La forme SB° thalassémique est définie par un taux de A2> 3,5% avec
absence de Al.

La forme SP* Thalassémique correspond a un taux de A2 > 3,5 associée a la
présence de Al.

Par ailleurs la ferritinémie n’a pas été dosée pour l'ensemble des patients.
Traitement :

Au cours de notre étude la thérapeutique a été basée sur le protocole
standard élaboré a la création de 1'unité fonctionnelle.

Principe du traitement

Il reposait sur :

- Le repos

- I’'hyper hydratation

- l'utilisation d’antalgiques qui varient du palier I au palier IIl associés ou
non aux AINS.

La transfusion sanguine pour un taux d’hémoglobine <6g/dl et/ou de signe
d’intolérance anémique.

L’oxygénothérapie en cas de syndrome thoracique aigu.

Le traitement spécifique qui comportait : 'antibiothérapie a large spectre en
cas d’infection, les antipaludiques en cas de GE positive, les calmants ou
anticonvulsivants en cas d’agitation ou de convulsion, les antiémétiques et
les corticoides.

Schéma thérapeutique :

Drépanocytose confirmée (Electrophorése de DI’hémoglobine faite et

disponible).
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Traitement en externe : Voie orale

Indications :

La douleur faible ou EVA comprise entre O et 3,

La température< 38°5,

Hémoglobine > ou = 7g/dl sans signe d’intolérance anémique.

Les moyens :

Antalgiques du palier I et ou du palier II associés ou non aux AINS.
Paracétamol injectable (Perfalgan):1,5ml/kg/6heures en IVD en 15
minutes.

Ketoproféne injectable (Profénid): 1 a 2 ampoules dés réception puis 1
ampoule/ 8 heures en IM

Tramadol (Trabar) injectable : 1 ampoule en IVD toutes les 8 heures.
Temgesic injectable 0,3 mg:/ ml : lampoule / 12 heures en IVD ou IM.
Morphine injectable : 0,2 mg / kg en IM a répéter au besoin.

Hyper hydratation avec le SG 5% + NaCl 2g/1 + KCI 2g/1 (si possible) ou le
ringer lactate a raison de 150ml/kg/ 24 heures ou 2 a 3 litres/ m? de
surface corporelle (moins les 20ml/kg/ j pour la transfusion s’il y a lieu).
Transfusion de sang iso groupé, iso rhésus, phénotype et deleucocyté si
possible a raison de 20ml/kg/ jour.

Si sang total ; Q= 6 x (Hb désirée-Hb existante) x poids en kg.

Si culot globulaire ; Q = 3 x (Hb désirée —Hb existante) x poids en kg.

Le traitement spécifique utilise en fonction de la clinique et/ ou de la
biologie :

La bi antibiothérapie comprenant en :

Premiére intension

La ceftriaxone (75 a 100mg/ kg/ 24 heures) pendant 7 a 10 jours.

Les aminosides (3 a 4 mg/ kg/24 heures) pendant 3 a 5 jours.

Deuxiéme intension

Amoxicilline + acide clavulanique (100 mg /kg /24 heures) pendant 7 a 10
jours.

Les aminosides (3 a 4mg /kg / 24 heures) pendant 3 a S jours
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Les antipaludiques comprenant :

_ Arthemeter injectable 3,2 mg /kg le 1¢r jour et 1,6 mg /kg les 4 jours
suivants en IM

_ Sels de quinine : 25 a 30 mg /kg / 24 heures en perfusion avec le
glucosé en 2 administrations.

Les anticonvulsivants comprenant :

Diazépam (Valium) 0,5 a 1 mg /kg en IR ou dilué en IVD

Phénobarbital (Gardénal) S a 15 mg en /kg en IM

Les antiémétiques : Metopimazine (Vogaléne) injectable 0,6 mg /kg /24
heures en IVD

Les corticoides : Dexamethazone injectable 0,6 mg /kg /24 heures en IVD.

2.2. Type d’étude :

I1 s’agit d’'une étude descriptive, rétrospective et prospective.

2.3. Période d’étude:

L’étude a été réalisée du 15 Mars 2005 au 31 Décembre 2007 sur une

période de 33 mois.

2.4. Population d’étude :

Elle a concerné les enfants drépanocytaires agés de 0 mois a 15 ans, ayant
fait une complication aigué et inclus dans le protocole de suivi de l'unité

fonctionnelle de prise en charge de la drépanocytose.

2.5. Critéres d’inclusion :

Ont été inclus, tous les enfants drépanocytaires confirmés a 1’électrophorése
de 'hémoglobine, agés de O a 15 ans présentant une complication aigué,

admis a I'unité fonctionnelle.
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2.6. Critéres de non inclusion :

N’ont pas été inclus :
- les enfants transfusés avant I’électrophoréeése de ’'hémoglobine,
- ceux n’ayant pas fait I’électrophorése

- Les enfants de plus de 15 ans.

2.7. Recueil des données :

Les données ont été recueillies sur une fiche d’enquéte élaborée et validée a
cet effet et remplie a partir des dossiers d’hospitalisation des malades et le

cahier de suivi des drépanocytaires.

2.8. Analyse des données:

Les données recueillies ont été saisies et analysées a 'aide du logiciel SPSS
version 12. Le traitement de texte a été réalisé sur le logiciel Microsoft Word.

Nous avons utilisé le test de Khi? de Pearson pour la comparaison des
proportions. La valeur de p < 0,05 a été considérée comme statistiquement
significative. Le calcul des indicateurs suivant a été effectué : fréquence et la

moyenne.
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3. RESULTATS
3.1. RESULTATS DESCRIPTIFS

3.1.1. Caractéristiques socio démographiques de la population:

Figure 8 : la répartition des patients par tranche d’age

35 7

25

15 7

6 -59 mois 60-119 mois 120-180 mois

Les patients agés de 6-59 mois étaient les plus représentés avec 40%.
Age moyen : 75,6+t47,6 mois avec des extrémes de 6 et 180 mois soit une

médiane de 66 mois.
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Figure 9 : la répartition des patients par sexe

Repartition des malades selon le Sexe

40%

60%

Masculin Féminin

Le sexe masculin prédominait avec 60% soit un sex-ratio de 1.5 en faveur du

sexe masculin.

Tableau I : la répartition des patients par ethnie

Ethnie du malade Fréquence Pourcentage
Sarakolé 12 24
Bambara 11 22
Peulh 5 10
Malinké S 10
Sonrhai 4

Maure 4

Bobo 3

Autres 6 12
Total 50 100

Autres : Sénoufo (2), Kassonké (2), Diawando (2).

L’ethnie Sarakolé était la plus représentée avec 24% des cas.
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Tableau II: la répartition des patients selon le lieu de Résidence

Résidence du malade Fréquence Pourcentage
Commune I 12 24
Commune V 12 24
Commune IV 8 16
Commune II 8 16
Commune VI S 10
Commune III 3 6
Hors de Bamako 2 4
Total 50 100

Hors de Bamako : Kati Coco (1) ; Ségou (1).

La majorité des patients provenaient des communes I et V avec

respectivement 24%.

Tableau III : la répartition des patients selon la scolarisation

Scolarisé Fréquence Pourcentage
Oui 26 52,0
Non 4 8,0

Non applicable 20 40
Total 50 100

Vingt enfants n’avaient pas 1’age d’étre scolarisé.
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3.1.2. Caractéristiques socio-économiques des parents :

Tableau IV : la répartition des patients selon la profession du pére

Profession du pére Fréquence Pourcentage
Fonctionnaire 21 42
Commercant 15 30
Cultivateur 2

Ouvrier 2

Chauffeurs 2

Marabout 2

expatriés 6 12
Total 50 100

Les fonctionnaires étaient les plus représentés avec 42% des cas, suivis par

les commercants 30%.

Tableau V: la répartition des patients selon la profession de la mére

Profession de la mére Fréquence Pourcentage
Ménagere 40 80
Fonctionnaire 3 6
Commercante 1 2
Etudiante 2 4

Aide comptable 2 4
Secrétaire 2 4
Total 50 100

La majorité des meéres de nos patients soit 80% étaient des ménageres.
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Figure 10 : La répartition des patients selon la consanguinité des

parents

Répartition des patients selon la consanguinité des parents

56%

44%

Oui
Non

Parmi les patients, 44% étaient nés d’'un mariage consanguin.
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3.1.3. Caractéristiques cliniques des parents :

Tableau VI: La répartition des parents selon leurs antécédents

Antécédents Péres Meéres
familiaux Fréquence Pourcentage Fréquence Pourcentage
HTA 2 4 1 2
Asthme 1 2 1 2
Opéré 0 0 2 4
Aucun 47 94 46 92
Total 50 100 50 100

Les antécédents d’HTA et d’asthme ont été les plus retrouvés parmi les

antécédents médicaux des parents.

Tableau VII : La répartition des patients selon que l’électrophorése

d’hémoglobine ait été faite ou non chez les parents.

Pére Meére

Electrophorése praquence pourcentage Fréquence pourcentage

Oui 20 40 22 44
Ne sait pas 30 60 28 56
Total 50 100 50 100

Chez les parents des patients, 40% des péres et 44% des méres avaient leur

électrophoreése faite et disponible.
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Figure 11 : la répartition des patients selon le type d’hémoglobine

retrouvé chez les parents a I’électrophoreése.
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Le type d’hémoglobine AS était le plus représenté avec 40% des cas chez la

mere et 36% des cas chez le pére.
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3.1.4. Caractéristiques de la drépanocytose :

Tableau VIII: La répartition des patients selon 1’age de découverte.

Age de découverte Fréquence Pourcentage
6 a 59 mois 36 72

60 a 119 mois 12 24

120 a 180 mois 2 4
Total 50 100

Pres de 3 patients sur quatre (soit 72%) avaient été découverts

drépanocytaires avant 5 ans (59 mois).

Tableau IX: La répartition des patients selon leurs circonstances de

découverte

Circonstance de découverte Fr(é;:se(;l)ce Pourcentage
Syndrome pieds mains (dactylite) 27 54
Douleur ostéo articulaire 14 28
Douleur abdominale 3 6
Fievre 2 4
Priapisme 1 2
Autres 3 6
Total 50 100

Les autres cas ont été découverts a la suite dune anémie chronique,
d’épistaxis et d'une tumeéfaction de I'épaule.
Le syndrome pieds mains (dactylite) était le plus représenté avec 54%, suivi

par la douleur ostéo articulaire 28%.
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Tableau X: La répartition des patients selon le type d’hémoglobine

retrouvé
Formes hémoglobiniques Fréquence Pourcentage
SS 24 48
SF 17 34
SC S 10
SS Béta Thalassémie 4 8
Total 50 100

L’hémoglobine SS prédominait avec 48%.

Tableau XI: La répartition des patients selon le suivi

Rythme de suivi Fréquence Pourcentage
Suivi et régulier 15 30
Suivi mais non régulier 26 52

En urgence 9 18
Total 50 100

Sur les 41 malades suivis dans le service 26 n’étaient pas réguliers.
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Tableau XII : La répartition des patients selon le motif de consultation.

Motif de consultation Fréquence Pourcentage
Fievre 20 40
Douleur osteo-articulaire 12 24
Douleur abdominale 7 14
Toux S 10
Diarrhée 2 4
Convulsion 2 4
Asthénie + dyspnée 1 2
Céphalée+ raideur de la nuque 1 2
Total 50 100

Les principaux motifs de consultations ont été la fieévre et la douleur ostéo-

articulaire avec des taux respectifs de 40% et 24%.

Tableau XIII: La répartition des patients selon le motif d’hospitalisation.

Motif d’hospitalisation Fréquence Pourcentage
CVO 19 38
Anémie aigue 14 28
Accés palustre 8 16
Pneumopathie S 10
Sepsis 1 2
Arthrite 1 2
Gastroentérite fébrile 1 2
Priapisme 1 2
Total 50 100

La crise vaso occlusive a été la principale cause d’hospitalisation avec 38%,

suivie par 'anémie aigué (28%) et ’acceés palustre (16%).
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Tableau XIV : La répartition des patients selon le nombre

d’hospitalisations du 15 Mars 2005 au 31 Décembre 2007.

Nombre hospitalisation Fréquence Pourcentage
1 29 58
2 8 16
3 et plus 13 26
Total 50 100

Tous nos malades ont été hospitalisés au moins une fois ; et 13/50 soit 26%

ont été hospitalisés au moins 3 fois et plus durant la période de I’étude.

Tableau XV : la répartition des patients selon la durée d'hospitalisation

Durée d'hospitalisation Fréquence Pourcentage
1 a 3 jours 23 46
4 a 7 jours 17 34
Plus de 7 jours 10 20
Total 50 100

Cinquante quatre pour cent de nos patients ont été hospitalisés pendant

plus de 72H.
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3.1.5. Complications aigués de la drépanocytose :

Tableau : XVI La répartition des patients selon les complications.

Complications Fréquence Pourcentage
Infection 13 26
Anémie hémolytique 12 24
CVO 8 16
Paludisme forme hyper thermique 10 20
AVC 3 6
STA 2 4
Ostéomyélite 1 2
Priapisme 1 2
Total 50 100

La moitié des complications était constituée par des infections (26%) et

l'anémie hémolytique (24%).
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Tableau XVII : la répartition des patients selon leurs caractéristiques

cliniques
Caractéristiques cliniques Fréq_uence Pourcentage
(N=50)

Fiévre 32 64
Paleur cutanéo-muqueuse 27 54
Présence de rales 11 22
Détresse respiratoire 10 20
Souffle cardiaque 9 18
Douleur thoracique 7 14
Hépatomeégalie 7 14
Signes neurologiques 6 12
Ictére conjonctival 4 8
Splénomégalie 4 8
Atteintes osseuses 1 2
Hématurie 0 0

La fievre (64%), La paleur (54%) et les rales (22%) étaient les signes les plus

retrouves.

Tableau XVIII : la répartition des patients selon le résultat de la goutte

épaisse
La goutte épaisse Fréquence Pourcentage
Positive 18 53
Négative 16 47
Total 34 100

Parmi 34 patients prélevés pour une goutte épaisse, 53% étaient déclarés

porteur de plasmodium.
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Tableau XIX : la répartition des patients selon le taux d’hémoglobine

Interprétation du taux Fréquence Pourcentage
d’hémoglobine (Hb) g
Anémie sévére 18 40
Anémie modérée 26 58

Pas d'anémie 1 2
Total 45 100

Quarante pour cent des patients présentaient une anémie sévere.

Tableau XX : La répartition des patients selon le résultat du groupage

Groupage Fréquence Pourcentage
A+ 12 24

A- 1 2

B+ 17 34

B- 1

AB+ 4

0+ 15 30
Total 50 100

Dix sept sur cinquante des patients, soit 34%, avaient un groupe rhésus B+

(positif).
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Tableau XXI: répartition des patients selon 1'évolution

Evolution Fréquence Pourcentage
Guérison 45 90
Séquelles 2 4
Décéde

Evadé 1 2
Total 50 100

La 1étalité a été de 4%.

Tableau XXII: répartition des patients selon I’existence de

drépanocytaire dans la fratrie

Existence de drépanocytaire dan la

fratrie Fréquence Pourcentage
Oui 20 30

Non 10 20
Total 50 5o

Les malades ayant au moins un drépanocytaire dans leur fratrie

représentaient 80% des cas.
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Tableau XXIII: répartition des patients selon le nombre de

drépanocytaires dans la fratrie.

Nombre de drépanocytaire

dan la fratrie Fréquence Pourcentage
: 37 92,5

2 2 5

3 1 2,5
Total 40 100

Tandis que 37 patients avaient un frére drépanocytaire, 2 en avaient 2 et un

seul comptait dans sa fratrie 3 drépanocytaires.

Tableau XXIV: répartition des patients selon le statut vaccinal.

Statut vaccinal Fréquence Pourcentage
Vacciné 49 98

Non vacciné 1 2
Total 50 100

La quasi-totalité des patients (98%) avaient recu les vaccins recommandés.
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3.2. TABLEAUX ANALYTIQUES :

Tableau XXV: répartition des patients selon la tranche d’age et la forme

Tranche Forme

d’age en SS

mois SS sC Bétathalassémie SF TOTAL
6 a 59 1 2 8 20
60 a 119 8 3 0 17
120 a 180 7 1 2 3 13
TOTAL 24 5 4 17 50
P= 0,58

L’hémoglobinose SS et SF ont été les plus retrouvées dans la tranche d’age

entre ’age de 6 a 119 mois.

Tableau XXVI : répartition des patients selon les complications et la

forme
Forme

Complication ss sc oSS SF TOTAL

Bétathalassémie
Infection 9 0 0 4 13
CVO 1 2 0 S 8
Paludisme
forme 6 1 0 3 10
hyperthermique
Anémie
hémolytique * ! 5 * 12
AVC 3 0 0 0 3
Priapisme 0 1 0 0 1
Ostéomyélite 0 0 0 1 1
STA 1 0 1 0 2
TOTAL 24 5 4 17 50

Les infections ont surtout été présentes dans les cas d’homozygotes SS soit

un nombre de 9 sur 50.
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Tableau XXVII: répartition des patients selon les complications et sexe

Sexe
Complications Masculin vs
OR (IC) Khi? P
Féminin

Infection 6vs7 0,41 (0,09-1,47) 1,87 0,17
CVO 8vs2 2,96 (0,48-23,22) 1,72 0,18
Paludisme forme

SvsS 0,54 (0,11-2,66) 0,76 0,38
hyper thermique
Anémie

10vs2 4,05 (0,68-31,03) 3.05 0,08
Hémolytique ’
AVC 1vs2 0,28 (0,01-4,48) | 1,11 0,29
STA 1lvsl 0,60 (0,02-23,69) 0,13 0,72
TOTAL 31vs19

L’anémie hémolytique était 4 fois plus fréquente chez les garcons que chez
les filles. Les CVO étaient environ 3 fois plus fréquentes chez les garcons que

chez les filles.
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Tableau XXVIII : répartition des patients selon la forme et le sexe

Sexe
Forme Masculin Vs
et OR (IC) Khi? P
SS 12vs12 0,37 (0,09-1,39) | 2,82 0,09
SC 4vsl 2,67 (0,24-68,05) 0,76 0,38
SS Beta Thalassémie 2vs2 0,59 (0,05-6,58) 0,27 0,60
SF 13vs4 2,71 (0,63-12,49) 2,29 0,13
TOTAL 31vs19

Dans notre échantillon, les formes SC et SF étaient 3 fois plus fréquentes

chez les garcons que chez les filles.
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4. COMMENTAIRES ET DISCUSSION
4.1. Approche méthodologique :

Au cours de l’étude certaines insuffisances ont été rencontrées en rapport
avec le caractére rétrospectif. L’irrégularité dans le suivi et le cout
relativement élevé du bilan complémentaire pour nombre de nos patients ont
essentiellement constitué les difficultés dans ce travail.

La population étudiée représente la liste exhaustive des cas de complications
dans le service de pédiatrie du centre hospitalier universitaire Gabriel Touré
au cours de la période allant de mars 2005 a décembre 2007.

Sur les 50 patients, 41 étaient suivis dans le service dont 15 réguliérement.
En outre 9 patients ont été recus en situation d’urgence. Prés de quatre
patients sur cinq (82%) étaient accompagnés d’un cahier de suivi. Outre les
dossiers qui sont gardés au sein de 1'unité fonctionnelle, un cahier de suivi
accompagne chaque malade. Dans ce cahier sont mentionnés la forme
drépanocytaire, les antécédents, les hospitalisations, les transfusions, les

vaccins et médicaments administrés, les rendez vous et les bilans effectués.

4.2. Les aspects sociodémographiques :

Les garcons étaient prédominants avec un taux de 60% soit un sex-ratio
estimé a 1.5 en leur faveur. Ce résultat concorde avec celui de DIALLO [15]
et FOFANA [24]. avec respectivement le sex-ratio de 1,2 et 1,28 en faveur du
sexe masculin. Dans '’é¢tude de DIONE [20] le sexe masculin et féminin
étaient représentés a part égale. Par contre, une prédominance féminine
[57,1%] a été retrouvée par BOUARE [6] soit un sex-ratio de 1,26 en leur
faveur.

L’age moyen des patients était de 75,6+47,6 mois avec des extrémes de 6 et
180 mois soit une médiane de 66 mois. La tranche d’age de 6-59 mois était
la plus représentée avec un taux de 40%.

Cette prédominance serait due au fait que vers 12 a 48 mois I’'HbS remplace
presque totalement I'HbF d’ou la fréquence élevée des crises et des

complications en particulier I'infection et 'anémie.
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Puis, elle commence a baisser a partir de 8-9 ans. Cette décroissance de
leffectif des malades drépanocytaires en fonction de l'age a été notée par
DIALLO [15] et DIONE [20], avec respectivement 40,9% et 47,2%. TRAORE
FB [51], FOFANA [24].

Dans l’étude réalisée par ELOUNDOU [22] en milieu pédiatrique a Libreville
[Gabon] sur la prise en charge de la douleur chez les drépanocytaires
homozygotes hospitalisés, la tranche d’age de 10-14 ans était prédominante.
En effet selon la littérature les crises vaso-occlusives sont relativement
fréequentes a cet age.

Les sarakolés représentaient 24% suivis par les bambaras avec 22% puis des
peuhls pour un taux de 10%. DIALLO [15] trouve des résultats similaires
avec 34,8% pour les sarakolés, 21,2% pour les bambaras et 12,1% pour les
peuhls. Cependant DIONE [20] trouvait une prédominance de l’ethnie
sarakolé 28,2% suivi de l’ethnie peulh 22,7% puis '’ethnie bambara 19,1%.
Nous observons une légeére prédominance de l’ethnie malinké sur l’ethnie
Sonrhai, qui dans les études de TRAORE [51] et FOFANA [24] venaient en
quatriéme position.

En effet au Mali les mariages consanguins sont surtout l'apanage de
certaines ethnies comme les sarakolés et les peulhs. Par ailleurs, 1’ethnie
bambara est relativement dominante dans la population générale du Mali.

La quasi-totalité des patients résidaient a Bamako. En effet notre étude s’est
déroulée au centre hospitalier universitaire Gabriel Touré, situé en plein
coeur de la ville de Bamako. Aussi ce centre abrite le personnel qualifié
recevant toutes les références en provenance des structures de santé de
premier et de second niveau de la pyramide sanitaire au Mali. La majorité de
nos patients provenait des communes I et V du District de Bamako avec un
taux de 24% chacune. Ceci s’explique par le fait que la commune I est
majoritairement habitée par des sarakolés et des bambaras, alors que la
commune V est trés peuplée. DIALLO [15] et DIONE [20] ont trouvé
respectivement 22,7% et 20,9% pour la commune I et 21,2% et 18,2% pour

la commune VI, ces résultats sont différents de ceux de la présente étude.
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Vingt enfants n’avaient pas l’age d’étre scolarisé. Parmi les malades d’age
scolaire 4 enfants soit 8% de notre échantillon ne fréquentaient pas une
école. Au Mali, I'’age minimum scolarisable est estimé a 7 ans et 40% des
patients soumis a notre étude avaient entre 6 et 59 mois.

Selon la profession des parents, les fonctionnaires étaient les plus
représentés avec 42% suivis des commercants pour un taux de 30%. Le
niveau intellectuel des fonctionnaires semble plaider en faveur de ce constat
entrainant beaucoup plus la sensibilité et la recherche de soins en temps
opportun.

Nos résultats sont similaires a ceux de TRAORE [51] qui trouve également
une prédominance des fonctionnaires suivi des commercants avec 20,6%.
Par contre il y’a une discordance avec ceux de DIALLO [15] et DIONE [20] qui
trouvent une prédominance des commercants pour des taux de plus de 40%
(41% et 47,3%) contre environ 27% de fonctionnaires (27,9% et 27,3%). La
majorité des meéres étaient des ménageres dans prés de 80%. DIALLO [15],
DIONE [20] et TRAORE [51] ont trouvé des résultats similaires. Ce constat
pourrait s’expliquer par le niveau de scolarisation relativement bas des

femmes au Mali a l'instar des pays en développement.

La drépanocytose étant une maladie génétique aux conséquences lourdes,
I'influence de certains facteurs importants liés a la famille sur la maladie et
pouvant entraver la bonne prise en charge de la maladie, mérite d’étre
étudiee.

Le Mali reste un pays trés enraciné dans ses traditions et coutumes, et
I'endogamie en est une preuve. Ainsi parmi les patients, 44% étaient nés
d’'un mariage consanguin. Beaucoup d’auteurs ont cité 'endogamie comme
facteur exposant a la survenue des formes séveres de drépanocytose [11, 19,

25].

Le nombre d’enfants drépanocytaires dans une famille peut avoir des
répercussions significatives sur la prise en charge des malades.
Plus il y a d’enfants malades, plus les charges sont élevées. Plus il y a de

déces, plus les familles sont traumatisées. Dans certaines familles il y a eu
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des déces dans la fratrie. La majorité de nos patients avait au moins un
drépanocytaire dans sa fratrie soit un taux de 80%. Par contre selon DIALLO
[15] et ELOUNDOU [22], les patients avaient au moins un frére/sceur
drépanocytaire avec des proportions respectives de 31% et 45%.

Plus de la moitié de nos patients présentaient des antécédents de douleurs
ostéo articulaires et/ou abdominales. Quatre vingt deux pour cent des
patients possédaient un cahier de suivi ; parmi eux, 37% seulement étaient
réguliers dans le suivi. La presque totalité de nos patients (98%) avaient recu

leurs vaccins du P.E.V correspondant a leur age.

4.3. Les aspects cliniques et biologiques :

La fiévre a été le motif de consultation le plus cité avec 40% suivi des
douleurs ostéo articulaires avec 24%. Contrairement a notre étude, DIALLO
[15], TRAORE [51], ELOUNDOU [22] et DIONE [20] ont trouvé
respectivement 33,3%, 83,2%, 35% et 21,8% des cas pour les douleurs
ostéoarticulaires comme motif de consultation le plus fréquent.

La fievre et la paleur étaient les signes les plus retrouvés avec
respectivement 64% et 54%. Contrairement a notre étude, DIONE [20] et
DIALLO [15] ont trouvé respectivement 24,6% et 69,7% pour la paleur,
23,2% et 65,2% pour la fievre. FOFANA [24] avait trouvé une prédominance
de l'ictéere et NEHOULNE [42] une prédominance de la fiévre.

4.3.1. Pathologies associées :

L’infection a représenté 26% des complications et l'anémie hémolytique
représentait 24%. Les infections constituent I'une des principales causes de
mortalité et de morbidité chez les drépanocytaires. Selon ROBINSON et
WATSON, le risque pour les drépanocytaires de faire une infection est 30
fois plus élevé que pour la population normale. Elles résultent surtout

d’une perturbation de la phagocytose et de la fonction splénique.
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Les broncho-pneumopathies sont considérées comme les infections les plus
fréquentes du drépanocytaire. Dans notre étude les infections pulmonaires

représentaient plus de la moitié.

4.3.1.1. Aspects biologiques :

Dans notre étude, nous avons souhaité donner a tous les malades les
bilans les plus accessibles pouvant étre faits rapidement et a moindre cott
au sein de la structure hospitaliere pour avoir une idée de l'impact de
certains facteurs sur la maladie.

Mais pour des raisons financiéres et matérielles, ces bilans n’ont pu étre

honorés par tous.

Formes drépanocytaires : La forme homozygote SS représente a peu prés la
moitié avec 48% des cas, la forme SF 34%, la forme double hétérozygote SC
10% et le composite S béta thalassémie 8%. Cette prédominance de la forme
homozygote SS pourrait s’expliquer par le fait que la population de la
tranche d’age 6 mois - 4 ans était trés élevée. Ces résultats sont similaires
a ceux de DIALLO [15] et FOFANA [24] qui trouvent respectivement 54,6 et
45% pour la forme homozygote SS, 33,3% et 36,2% pour la forme SF et
(12,1% et 18,8%) pour la forme SC. Quant a ceux de NOUHOULNE [42] au
Tchad, 95% des drépanocytaires étaient de forme SS. Nos résultats sont
différents de ceux de DIONE [20], qui trouve une prédominance de la forme
SF sur les formes SS et SC avec respectivement 32,7%, 29,1% et 19,1% des
cas. Dans notre étude 20/50 des peéres des enfants soit 40% possédaient
leur électrophorése de I’'hémoglobine avec une prédominance de 36% pour la
forme AS et 22/50 des meéres soit 44% possédaient leur électrophorése avec

une prédominance de 40% pour la forme AS.

Tous nos drépanocytaires ont été groupés, le groupe rhésus B+ (positif)

était le plus représenté avec 34% de cas suivi par le groupe rhésus O+

(positif).
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Le taux d’hémoglobine a été réalisé chez 45 malades, et 40% avaient un
taux d’hémoglobine inférieur a 6g/dl, 58% avaient une anémie modérée.
Nos résultats sont similaires a ceux de DIALLO [15] et supérieurs a ceux de
FOFANA [24] et DIONE [20] qui trouvent respectivement 15% et 13.3% des
enfants avec un taux d’hémoglobine inférieur a 6g/dl.

Les patients qui avaient un taux d’hémoglobine inférieur a 6 g/dl avec
détresse respiratoire associée ont été systématiquement transfusés en plus

de leur traitement antalgique.

La goutte épaisse n’a été faite que chez 34 malades avec 53% de positive. Il
semble qu’au niveau cellulaire, la présence d’hémoglobine S soit
défavorable a la prolifération de Plasmodium falciparum selon
RAKOTOARIMANA [45]. Ceci pourrait expliquer le faible taux de positivité
de notre étude 53%. Cependant nos résultats sont supérieurs a ceux de
NEHOULNE [42] et de DIALLO [15] avec des taux respectifs de 21,1 et
27,7%.

ASPECTS ANALYTIQUES :

L’influence de 1’age sur les formes drépanocytaires
Nous constatons que l'age n’a pas d’influence sur les formes
drépanocytaires. L’hémoglobinose SS et SF ont été les plus retrouvées

dans la tranche d’age de 6 4 119 mois.

L’influence des formes dans la survenue des complications

Les formes influencent la survenue des complications, 3/3 soit 100% des
cas d’accident vasculaire cérébral chez les homozygotes SS (P=0,02).

Les infections ont surtout été présentes dans les cas d’homozygotes SS soit
un nombre de 9 sur 50. Aussi ce groupe présentait en son sein tous les cas

d’accident vasculaire cérébral survenus pendant la période de I’étude.
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L’anémie hémolytique était 4 fois plus fréquente chez les garcons que chez
les filles. Les CVO étaient environ 3 fois plus fréquentes dans le sexe

masculin.

Influence du sexe sur la survenue des complications

Nous avons constaté que le sexe n’influe pas dans la survenue des
complications.

Les infections, les formes hyperthermiques de paludisme, les cas d’accident
vasculaire cérébral et le syndrome thoracique aigué ne semblaient pas étre
influencés par le genre du patient. Dans notre échantillon, les formes SC et
SF étaient environ 3 fois plus fréquentes chez les garcons que chez les
filles.

Hospitalisation :

Selon le protocole standard établi par I'unité fonctionnelle, ’hospitalisation
concernait les malades ayant une complication aigue, une douleur intense ;
une température supérieure a 39°c, un taux d’hémoglobine inférieur a
6g/dl et/ou présence des signes de détresse.

Ainsi au cours de notre étude 26% des malades avaient été hospitalisés pour
infections, 24% pour anémie hémolytique, 20% pour accés palustre et CVO.
Grace a ce protocole nous avons enregistré 21 cas de ré hospitalisation soit
42% des cas contre 30% et 0,9% dans les études de DIALLO [15] et de
DIONE [20].

Le traitement a été respecté dans la majorité des cas, malgré le cout élevée
des médicaments et des analyses. Ce constat est en rapport avec celui de
DIALLO [15] et de DIONE [20].

Dans 90% des cas l’évolution a été favorable contre 78,8% et 84,6%
respectivement de DIALLO [15] et de DIONE [20].

Ce résultat pourrait s’expliquer par le fait que la majorité des parents de

malade était des fonctionnaires (42%) et des commercants (26%).
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Prés de quatre patients sur cinqg (soit 82%) des patients avaient un cahier
de suivi, 15 (37%) eétaient réguliers au rendez-vous avec 26 (63%) cas

irréguliers et les 9 (18%) avaient consulté en situation d’urgence.
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5. CONCLUSION

Au terme de notre étude, nous constatons que les conditions de prise en
charge des complications aigués de nos malades drépanocytaires restent
encore difficiles malgré les multiples travaux menés sur la drépanocytose.
Le cout élevé des médicaments et linaccessibilité a certains bilans
biologiques d’urgence constituent un probléme majeur en ce qui concerne
la bonne prise en charge thérapeutique immeédiate. Nos résultats ont
permis d’aboutir aux conclusions suivantes :

La tranche d’age des enfants de 6 mois — 5 ans était la plus touchée avec
40% de cas.

Le sexe masculin était le plus représenté avec 60% de cas. Les formes SS
avec 48% et SF avec 34% restent de surcroit les formes les plus graves et
majoritaires. Les infections et 'anémie hémolytique ont été les pathologies
les plus associées avec respectivement des taux de 26 et 24%.

Les crises vaso occlusives (CVO) et 'anémie ont été les premiéres causes
d’hospitalisation. Le syndrome pieds mains et les douleurs ostéo
articulaires ont été les premiéres circonstances de découverte avec
respectivement 54 et 28% des cas.

Parmi nos patients 82% ont fait le suivi, seuls 37% de ces malades étaient
réguliers dans le suivi. Environ 42% de nos malades ont été ré hospitalisés
au cours de l’¢tude. Les antibiotiques, les antalgiques et les anti-
inflammatoires ont été les médicaments les plus prescrits.

La drépanocytose constitue une pathologie hautement invalidante avec de
larges conséquence dont: les difficultés d’insertion socioprofessionnelle,
conjugale; d’absentéisme au travail et de complication dont la prise en
charge est au dessus des possibilités financiéres dans la plus part des pays

en développement.
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6. RECOMMANDATIONS

Au regard des résultats obtenus, nous préconisons :

Aux autorités de :

>

>

Reconnaitre la drépanocytose comme une maladie sociale, donc un
probléme de santé publique.
Former et recycler les agents de santé pour une meilleure prise en

charge de la maladie drépanocytaire.

Aux professionnels de la santé:

>

YV V VYV V

Apprendre aux parents a reconnaitre les facteurs déclenchants et les
signes d’alerte.

Etre plus vigilant dans le diagnostic de la drépanocytose.

Faire le dépistage post natal de la drépanocytose.

Référer le drépanocytaire au spécialiste le plus tot possible.
Promouvoir a travers des programmes d’information, d’é¢ducation et
de communication, les conditions d’'une meilleure prise en charge de

la drépanocytose.

Aux familles

>
>

Adhérer et participer aux activités de ’TAMLUD.

Assurer le suivi correct et régulier des enfants drépanocytaires afin
d’appliquer les mesures préventives contre la survenue des crises et
des complications.

Faire I’électrophorése de I’Hb chez chaque jeune avant son mariage.
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Résumeé

Maladie héréditaire, la drépanocytose constitue actuellement au Mali un
probléme majeur médical et social. L’'objectif général de notre étude était
d’étudier les complications aigués de la drépanocytose dans le service de
pédiatrie du CHU G.T a travers une étude longitudinale portant sur 50
patients hospitalisés.

Il ressort de notre étude que:

L’age moyen était de 75,6%47,6 mois avec des extrémes de 6 et 180 mois. Un
peu moins d’'un patient sur deux étaient issu d'un mariage consanguin soit
un taux de 44%.

Les principaux motifs de consultation ont été la fiévre et la douleur ostéo
articulaire avec des taux respectifs de 40% et 24%.

Les infections et 'anémie hémolytique ont été les complications dominantes
soit un taux de 26% et 24% pour I'un et 'autre.

L’évolution favorable a été notée dans 90% des cas. Deux cas de décés ont
été enregistrés soit un taux de létalité de 4%.

la prise en charge précoce et I’amélioration de la qualité des soins restent
fortement recommandées devant tout cas de complication aigué de la

drépanocytose.
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La drépanocytose constitue une pathologie hautement invalidante
responsable de difficulté d’insertion socioprofessionnelle, conjugale;
d’absentéisme au travail avec une prise en charge excédant les possibilités
financiéres de la plus part des patients.

Mots clés : complications, drépanocytose, pédiatrie, bamako
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The Identification sheet

Last name: KOREISSI First name: Mariam

Title of the thesis: Children’s acute complications of sickle anemia at the
pediatrics service of the Teaching Hospital Gabriel TOURE

School year 2007-2008

Memory defense place: Bamako Country: Mali

Registration place: The Library of the Faculty of Medicine, Pharmacy and
“Odontostomatology” of Mali
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Summary

A hereditary illness, the sickle anemia constitutes nowadays a major
medical and social concern in Mali. The main goal of our study was to
study the acute complication of sickle anemia in the pediatrics services of
the Teaching Hospital GT through a longitudinal survey on 350 (fifty)
hospitalized patients.

The studies highlighted that:

The average age was more or less from 75.5 (seventy five and half) to 47.5
forty and half) months with the extremes of 6 (six) and 180 (one hundred
eighty) months. Almost less than one patient out of two results from a
marriage between blood relations which is to say a rate of 44% (forty four
percent).

The main grounds of their consultations were fever and pained joints and
bones pains with the respective rates of 40% (forty percent) and 20%
(twenty percent).

The infections and the haemolytic anaemia were the outstanding
complications that are to say a rate of 26% (twenty six percent) and
24%(twenty four percent) for the first and the latter.

A favorable progress was noticed in 90% (ninety percent) of the cases. Two
deaths were registered that is to say a sample rate of 4% (four percent).

The early follow-up and the improvement of the quality of the aids are

strongly advised in any case of acute complication of sickle anemia.
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The sickle anemia constitutes a high disabling pathology causing socio
professional integration difficulties, conjugal; absenteeism at work and with
a health care costs exceeding the financial resources of most of the

patients.

The keynotes: complications, sickle anemia, paediatrics, bamako
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7. ANNEXES

Fiche d'Enquéte

Etude des complications aigués de la drépanocytose dans le service de
pédiatrie de I'Hopital Gabriel Touré

1 Numeéro

2 Nom Prénom

3 Age Ethnie

4 Sexe : Masculin Féminin

5 Scolarisé |__| 1=Oui 2= Non

6 Si oui Niveau d’étude |__| 1= Primaire 2=Secondaire
7 Retard Scolaire  Oui Non

8 Résidence.........ccovevviiiiiiininnnn.. Teél.

9 Profession

10 ATCD Familiaux

11 ATCD Personnels

12 Drépanocytaire Connu |__| 1=Oui 2= Non

13 Si oui, age de découverte

14 Circonstances de découverte

15 Statut Hémoglobinique Connu |__| 1=Oui 2= Non
16 Si oui, quelle Forme

17 A-t-il une carte drépanocytaire |__ | 1=Oui 2= Non

18 A-t-il un Cahier

19 Etait-il suivi ? Ouil:l Non
20 Si oui, respectait-il les rendez-vous ? Oui Non I:I

21 Si oui, quel était le rythme de suivi ?

22 Motif de consultation

23 Histoire de la maladie

24 Avez-vous entendu parler d'une association de lutte contre la

drépanocytose Au Mali Ouil:l Nonl:l

25 Si oui connaissez-vous le nom de cette association

Oui I:I Non I:I
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26 Sioul, lequel... ..o
27 Avez-vous €té orienté vers cette association Ouil:l Non I:I

28 Si oui, Comment?

Depuis Combien de temps

29 Fréquentez-vous cette association Ouil:l Non I:I

30 Si oui, depuis quand ?

31 quelle était vos attentes au moment de cette 1ére fréquentation.

32 Etiez vous satisfaits de cette premiére fréquentation ?
Ouil:l Non I:I

33 Si oui pour quelle raison
34 Si non pour quelle raison
35 Votre fréquentation est-elle réguliére ?

Oui I:I Non I:I
30 Si OUL POUTGUOL «eutentintintittettet ettt et ettt et e eeeaaeeeeeneenennen
37 Si non pourquoi
38 De quoi aviez vous bénéficié depuis votre adhésion a cette association.
39 Quelles sont vos motivations
40 Quelles ont été les difficultés rencontrées
41 Qu’est ce qu’il faut améliorer dans cette association.....................
42 Quel est 'avantage d’étre membre de cette association....................
Examen physique
Plaintes :
44 Poids....ccovviiiiiinennnne. Taille......c.ccccoeennnne. PC............
45 Fievre
46 Douleur Thoracique
47 Ictére Conjonctival
48 Paleur cutanéo-muqueuse

49 Hématurie

50 Splénomeégalie Oui I:I Non I:I
51 Hépatomégalie Oui I:I Non I:I
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52 Atteintes osseuses Oui I:I Non I:I

53 Si oui, quel type

54 Signes neurologiques Oui I:I Non I:I
56 signe de lutte

57 souffle cardiaque

58 Retards pubertaires

59 Complications a) Anémie hémolytique b) Crise vaso occlusive
c) Syndrome thoracique aigue d) Priapisme e) infections
f) autres :

Bilan systématique
60 Electrophoréses de I'hémoglobine Oui I:I Non I:I

SioUl, TESUItAT. ..ot e

61 NFS-VS + Réticulocyte Oui I:I Non I:I

Si 0OUd, TESUItAL. ..o e
62 Groupage rhésus Ouil:l Non I:I
Si0oUd, TESUITAL. .o s
63 Phénotype érythrocytaire Ouil:l Non I:I

Si0Ul, reSUItAT. ..o e

64 Transaminase Oui I:I Non I:I

Si 00U, 1eSUItAL. i e

65 Bilirubinémie Oui I:I Non I:I

SioUd, T€SUItAL. oo

66 Gamma GT Oui I:I Non I:I

SioUd, TESUItAL. . oo e

67 Férritinemie et capacité de fixation Oui| | Non| |

SioUd, r€SUltat. i
68 Traitement prescrit Oui I:I Non I:I

Si oui, quel (S) Produit (S)..eueeeeeerereiiiiiiir e
79 Evolution :

- Guérison

- séquelles
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En présence des Maitres de cette faculté, de mes chers condisciples
et devant 1’effigie d’Hippocrate, je promets et je jure, au nom de
I’Etre Supréme, d’étre fidéle aux lois de I’honneur et de la probité

dans l’exercice de la Médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a l'indigent et n’exigerai jamais un

salaire au-dessus de mon travail.
Je ne participerai a aucun partage clandestin d’honoraires.

Admis a I’intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui s’y
passe, ma langue taira les secrets qui me seront confiés et mon état

ne servira pas a corrompre les moeurs, ni a favoriser le crime.

Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de nation,
de race, de parti ou de classe sociale viennent s’interposer entre mon

devoir et mon patient.
Je garderai le respect absolu de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes

connaissances médicales contre les lois de 'humanité.

Respectueux et reconnaissant envers mes maitres, je rendrai a

leurs enfants l'instruction que j’ai recue de leurs péres.

Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidéle a mes

promesses !

Que je sois couvert d’opprobre et méprisé de mes confréres si jy

manque !

Je le jure !
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