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I. INTRODUCTION :

La Drépanocytose est une maladie héréditaire caractérisée par la présence
d'hémoglobine anormale I'HBS, due au remplacement de 1'acide glutamique situé
en position 6 sur la chaine B, par un résidu de valine (22). De toutes les
hémoglobines anormales, 1'hémoglobine S est la plus fréquente et la plus grave
(5). Prototype de la pathologie moléculaire, modele de la génétique moléculaire
chez I'homme (22), elle reste dramatique dans son évolution et est de prise en

charge difficile et onéreuse.

Elle n'a été étudiée qu'au XX Siecle chez des noirs Américains par
Herrick. On la retrouve dans les pays d'émigration Africaine massive notamment
sur le continent Américain; aux Etats Unis ou elle touche environ 7% de la
Communauté noire (Schneider, 5,) aux Antilles, au Brésil. En raison du flux
migratoire elle est maintenant présente dans toute 1'Europe. La maladie présente
une fréquence maximale en Afrique notamment dans le bassin du fleuve Congo
(5). Au Mali sa prévalence chez les enfants est estimé a 11,95% pour
1'hémoglobinose AS; 2,36% pour 1'hémoglobinose SS; 2,10% pour SF et 2,70%
pour SC et 0,25% pour SA (14).

C'est une maladie invalidante car le drépanocytaire se sent limité dans s:s
performances physiques, sportives et scolaires. C'est un véritable fardeau pour sa
famille et pour 1'économie nationale, du fait du coflit des analyses biologiques, d¢s
médicaments, des hospitalisations, des déplacements et enfin par 1'absentéisme
scolaire et parental. Une meilleure connaissance de la physiopathologie de cette
maladie a permis de développer des stratégies plus efficaces de prévention des
complications les plus severes (22). La prise en charge des drépanocytair:s

nécessite des moyens importants tout au long de la vie.



De nombreuses études ont été faites sur la drépanocytose et ceci dans plusieurs

domaines:

Thérapeutique: plusieurs médicaments ont ét€é proposés; aucun n'est

encore totalement efficace.

Clinique et physiopathogenie: Actuellement on distingue plusieurs formes
de gravité différente et les différentes études nous permettent de codifier la prise

en charge du malade.

La biologie moléculaire: qui ouvre les perspectives d'avenir pour la
g

thérapeutique avec la greffe de moelle.

. Quant aux aspects socio économiques ils n'ont pas fait 1'objet d'études

approfondies notamment au Mali et c'est ce qui justifie notre étude.

II. OBJECTIFS:

1. Déterminer le profil socio économique des familles

2. Evaluer les dépenses faites par les parents d'enfant drépanocytaire

3 Identifier les fréquences des complications et des facteurs pouvant
influencer 1'évolution de la maladie drépanocytaire en fonction du suivi.

4 Déterminer 1'impact de la maladie sur la scolarité de 1'enfant.

5 Proposer des recommandations.
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ITII. GENERALITES

3 - 1 Génétique :

3.1.1 Le mode de Transmission:

C'est une maladie autosomique codominante , pour le clinicien elle est récessive
car seuls les homozygotes sont gravement malades, pour le biochimiste elle est
dominante car 1'hémoglobine S est présente chez les hétérozygotes comme chez
les homozygotes mais a des taux variables

(23). L'erreur génétique sicge au niveau du codon du chromosome 11 qui
commande la synthése des chaines B (Diesseroth et Coll., 5). Il y a remplacement

de la séquence de 1'adénine par l'uracile au niveau des bases de ce codon (41).

3.1.2 Formes hématologiques selon le génotype : (22).

On distingue cinq génotypes qui réalisent 3 formes de drépanocytose :
- La forme majeure anémique : drépanocytose double homozygote (SSFA2), B
thalasso drépanocytose dans sa forme SB° thalassémie (SF A2).
- La forme majeur non anémique : drépanocytose double hétérozygote (SC),
thalasso drépanocytose dans sa forme SB™ thalassémie ( SA FA2)
La forme asymptomatique : drépanocytose hétérozygote ou trait drépanocytaive
(AS)

Cette hétérogénéité est due a un polymorphisme génétique. Car sur le plan
génétique nous retrouvons des simultides entre régions trés éloignées comme

1'Algérie et le Bénin qui ont le méme type génétique, Sénégal et Centrafrique (5).

. 3 -2 Epidémiologie

3.2.1. Répartition ethnique et géographique (5).

Les noirs Africains de la ''ceinture Sicklemique'' sont les plus touchés, on trouve

5 220% de porteurs de la tare en Afrique de 1'ouest et jusqu'a40% dans certaines



ethnies d'Afrique centrale (Congo, Zaire, Nigéria). Elle est également répandue
chez les noirs Américains (9% aux Etats Unis, 12% aux Antilles Francaises). Elle
se voit parfois au moyen orient, en Arabie Saoudite, au Maghreb, en Inde et
exceptionnellement en Turquie, et en Grece.

3.2.2 Drépanocytose et Paludisme (5).

Des 1974 Lehman et Huntsman ont remarqué une coincidence entre les zones de
forte endémie drépanocytaire et les zones d'infestation par plasmodium
falciparum, et ont posé le probleme de la relation entre ces deux pathologics
d'origine différente. Des expériences faites par Tragger et Jensen sur les cultures
de parasite et 1'infestation des globules rouges in vivo par Wetherall et d'autres
auteurs permettent de conclure que 1'hémoglobine S présente une différence
d'infestation par rapport a 1'hémoglobine normale. Il semble que la présence
d'hémoglobine S soit défavorable a la prolifération de plasmodium falciparura.

Ceci pourrait expliquer le prévalence du géne dans les zones d'endémie palustre.

3 - 3 Physiopathologie (23).

3.3.1. Le mécanisme de la falciformation :

L'hémoglobine S oxygénée est aussi soluble que I'hémoglobine A, au cours de la
désoxygénation, 1'hémoglobine S se prend en une sorte de gel pseudocristallienne
;formant de longs filaments d'hémoglobine S polymerisée associés en chaine de
structure hélicoidale. Cette gélification de 1'hémoglobine S désoxygénée cst
réversible. Elle se produit pour une concentration d"hémoglobine S dépendant des
conditions physico-chimiques et du taux des autres hémoglobines présentes (la
concentration nécessaire est plus élevée en présence d'hémoglobine F que
d'hémoglobine A, moins élevée en présence d'HBC).

La falciformation des hématies est la conséquence directe de la gélification de
I'hémoglobine S desoxygénée. Chez les hétérozygotes, la concentration

érythrocytaire de 1'hémoglobine S est trop faible pour que la falciformation se



produise in vivo,sauf dans certaines circonstances exceptionnelles. En revanche,
chez les homozygotes, elle se produit dans les capillaires lorsque la pression
partielle en oxygeéne (PO2) est inférieure a 45 mm de HG.

Elle est favorisée par 1'acidose, la déshydratation, 1'élévation de la température,
les infections, une hypoxie, une exposition au froid, une anesthésie mal controlée,
un effort excessif en général tous les stress. La falciformation est longtemps
réversible mais au bout d'un certain temps, les lésions de la membrane
érythrocytaire aboutissent a la formation de drépanocytes, irréversibles

falciformes

3.3.2 Les crises vaso occlusives :

Les drépanocytes, rigides, augmentent la viscosité du sang, donc le temps de
transit dans les capillaires ou ils s'agglutinent et déterminent 1'occlusion de la
micro circulation et des infarctus déclenchant ainsi la classique crise vaso

occlusive (figl)

3.3.3. L'hémolyse :

Les drépanocytes sont fragiles et sont détruits prématurément par le systenie
Réticulo endo thelial . Cette hémolyse exagérée aura pour conséquence 1'Ictere.
L'hémolyse et la thrombose vasculaire créent un cercle vicieux.

Falciformation--- > ischémie--- > hypoxie--- > acidose--- > Falciformation, ce qui

entretient et aggrave les troubles . ( Fig 1).
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Fig 1:

PHYSIOPATHOLOGIE DE LA DREPANOCYTOSE
(d'apres Y. Beuzard et C.T. Gaescu) .



3 - 4 Clinique :
La drépanocytose homozygote se présente comme une anémie hémolytique
chronique entrecoupée de crises hématologiques et de crises vaso occlusives

parfois compliquée d'infection.

3.4.1. Les Crises

3.4.1.1 Les crises aigués vasoocclusives (22) (6)

Se rencontrent surtout dans les formes majeures ( SSF A2, SFA2, SC, SAFA2).

Elles peuvent survenir a 1'occasion de facteurs déclenchants, souvent les crises
semblent spontanées. Variables dans leur type, leur intensité, leur durée, leur
fréquence. leur symptomatologie varie d'un malade a 1'autre et chez un méme
malade, en fonction de 1'age. Ce sont le syndrome pieds mains entre 4 et 30 mois
qui associe la douleur, 1'impotence des quatres extrémités et des signes locaux et
généraux inflammatoires; les douleurs ostéoarticulaires, viscérales, thoraciques
avec fébricule. Ces crises s'accompagnent d'insomnie, et d'agitation. La plupart
des crises cedent spontanément en quelques heures ou quelques jours, mais leur

répétition entraine des 1ésions ischémiques des tissus et des organes.

3.4.1.2. Les Crises aigilies anémiques :

Sont rencontrées dans les formes majeures anémique (SS F A2, SF A2 plus
rarement S/O Arab, S/C Ziguinchor) . C'est une accentuation de 1'anémie liée
soit 2 une crise de séquestration splénique, soit a une crise d'érythroblastopenie
aigués (syndrome d'owren Gasser) Soit a une crise hémolytique aigué€. Elles

peuvent étre isolées ou associées aux crises vaso occlusives (22). Jusqu'au 3°¢M€

6°™M€ mois de vie 1'affection est asymptomatique car les hématies ont un taux

élevé d'Hb Foetale ce qui empéche la falciformation. Tres peu de malades



présentant la forme SS atteignent 1'age adulte, le fait que ceux ci arrivent a 1'4ge
adulte ne s'explique pas par le fait qu'ils ont un taux élevé d'hémoglobine foetale
ni parce qu'ils sont mieux traité€s mais peut &tre qu'ils sont porteurs d'un génotype

particulier (23).

3.4.2 Période intercritique :

3.4.2.1. Aspect général :

Le malade se présente comme un anémique chronique avec paleur, asthénie,
dyspnée d'effort, Ictere modérée, hépatomégalie, splénomégalie au début et
autosplenectomie dans les cas habituels entre 5-6 ans. L'aspect général du malade
est variable Facies mongoloide due a 1'hématopoiese vicariante au niveau des os

plats du crane, dysarticulation dentaire, aspect longiligne.

3.4.2.2 Evolution en fonction de 1'4ge :

Entre 3 mois et 3 ans : En régle 1'affection se révele a cet 4ge. Cependant dans

certains cas on a eu des révélations tardives. Cette période est dominée par
l'infection et la splénomégalie.

Entre 5 - 15 ans: dominé par les crises vaso occlusives trés douloureuses répétées

qui jouent sur le profil affectif, familial et la scolarité. Les crises ostéo
articulaires sont fréquentes a cette période mais les accidents (thromboses
cérébrales, thromboses des corps carveux, des papilles rénales, des arteres
pulmonaires) sont rares.

Entre 15 - 20 ans : Les crises douloureuses se rarefient au profit des atteintes

dégénératives: retinopathies, ulcere de jambe, cardiopathies. A cette période les

interventions chirurgicales et la grossesse peuvent engager le pronostic vital.



3.4.3 Complications : Atteintes organiques et fonctionnelles.

Coeur : Les complications cardiaques de la drépanocytose ne sont pas 1'apanage
de l'adulte seulement. Ainsi, R.A Sceler, A. et R. Louis-Gustave ont décrit des
cas d'insuffisance cardiaque. A la suite de nombreux travaux on peut distinguer
des coeurs anémiques, des myocardiopathies et des coeurs pulmonaires. Une
cardiomégalie radiologique est fréquente (5).

Poumon : La symptomatologie ne permet pas généralement de faire la différence
entre des lésions pulmonaires aigués par infection ou par infarcissement.
Cependant on considere que les Iésions infectieuses sont les plus souvent
rencontrées chez 1'enfant, alors que I'infarctus pulmonaire intéresse 1'adolescence
et 1'adulte. Il faut recourir a la radiographie ou a la scintigraphie pour faire le
diagnostic différentiel (5).

Reins : Le défaut du pouvoir de concentration des urines est constant. Des cas de
néphropathies et de glomerulopathies ont été décrits (20), (44), (27). Les
accidents de nécrose papillaire ne sont pas rares. Les hématuries, les infections
urinaires sont fréquentes.

Foie et voie biliaire : L'hépatomégalie est fréquente mais ce n'est que chez Ies

sujets agés qu'un certain degré de cytolyse et d'insuffisance hépatocellulaire :se
manifestent.

L'hémosiderose hépatique est fréquente. Des épisodes de cholestase avec
bilirubinemie extreme avec defaillance hepatique ont été decrits. Une lithiase
pigmentaire peut étre observée des 1'dge de 5 ans (6).

Rate : A la splenomegalie succede une atrophie splenique vers 1'adge de 6 ans. La
splénomegalie peut s'accroitre et donner un tableau d'hypersplenisme. Les
accidents d'infactus massifs sont généralement observés chez 1'enfant mais
rarement chez 1'adulte (33).

Yeux : Les manifestations oculaires sont conjonctivales (ectasie capillaire) et

surtout retiniennes. Les retinopathies ont été decrites depuis 1930 (29), elles sont
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plus graves chez les formes SC que les formes SS (43). Le decollement de la
retine et 1'hemorragie du vitré peuvent entrainer la cecité.

Systéme nerveux central : Les thromboses cérébrales, specialement I'infartus
cérébral, est une cause de morbidité et de mortalit€ chez 1'enfant drépanocytaire
(1), car ont souvent tendance a recidiver. Les drépanocytaires adultes ont un
risque de trouble de dysfonctionnement du systeme auditif retrocochléaire aussi
bien que cochléaire (25), (hypoaccousie(26), surdité temporaire ou definitive).
Des épisodes d'amaurose sont possibles. Wasserman Abbyl et Coll. ont decrit des
cas de dysfonctionnement neurologique (23).

Le priapisme : érection permanente et douloureuse des corps caverneux dont la

sequelle est I'impuissance sexuelle.

Ulceres de jambe : Ils surviennent a la face interne des tibias, au tiers inférieur et

sur les malléoles internes car ces régions sont mal vascularisées et tres exposées
aux traumatismes. Ils sont trés douloureux et de cicatrisation difficile.

Os et articulation : ostéomyelite par staphylocoque doré ou par salmonelle et
ostéonecrose aseptique des tétes humerales et surtout fémorales constituent un
serieux probleme orthopedique.

Grossesse : Elle est entachée de mortalité foetale et maternelle importante malgré
les progres thérapeutiques. Un protocole thérapeutique par transfusion
séquentielle succedant a une exsanguino transfusion partielle a la mi-grossesse a
donné de bons resultats. La contraception est éfficace, 1'hormonothérapie a faible
dose représente le moindre risque. Les infections sur stérilet sont fréquentes (6).

- Les infections : La fréquence des infections s'expliquent par :

. La splenectomie fonctionnelle qui joue sur I'immunite cellulaire en diminuant la
capacité de phagocytose des macrophages.

. Et I'existence d'infartus viceraux (multiplication des bacteries).

- Les complications anemiques.(36)



11

. La crise de séquestration splenique : de pronostic severe, atteint le tres jeune

nourrisson. En quelques heures le taux d'hémoglobine s'effondre entre 2 ou 3
g/100ml avec une volumineuse hépatosplénomegalie signant le diagnostic. Une
transfusion urgente s'impose.

- La crise d'érythroblastopenie : peut survenir a tout age, 1'agent causal est le
parvovirus B19 qui provoque un arrét trausitoire de 1'érythropoiese durant
quelques jours. Sur le plan biologique 1'érythroblastopenie est marquée par une
chute brutale et transitoire du taux d'hémoglobine (entre 2 et 6g/100ml), 1'anemie
est d'autant plus severe que le chiffre d'hémoglobine de depart est bas. La

réticulocytose est nulle, des cas familiaux sont possibles.

3 - 5 Répercussion psycho sociale.

L'impact de cette maladie est modulé par son expression clinique et par les
conditions culturelles et socio-économiques.

Le petit enfant est plus souvent hyperactif (22).

Selon le "LNNB" "Luria Nebraska Neuro psychological Battery" le score des
enfants drépanocytaires et enfants normaux de 13 ans et plus ne différait pas.
Cependant chez les plus jeunes, on note une différence tres significative (parole,
écriture, lecture, arithmétique, memorisation, caractere) (46).

A 1'age scolaire l'enfant se trouve isolé par son absentéisme scolaire, les
difficultés de rattrapage et la limitaion des activités physiques.

A 1'adolescence le retard scolaire et pubertaire accroissent les difficultés.
L'intégration sociale devient un probleme (22).

Cependant selon le WRAT "The wide range achievement test" les
drépanocytaires manquaient plus les jours d'étude que les enfants normaux (P*
0,001) mais ne différaient pas dans la performance accademique ou des normes

d'étude spéciale (46).



12

Il n'est pas rare que les facteurs psychologiques déclenchent les crises vaso-
occlusives.
L'handicap physique et I'inadaptation professionnel peuvent se solder par des

échecs (marginalisation, chdmage) (22).

3 - 6 Diagnostic

3.6.1 Diagnostic anténatal : (22).

Fait appel a trois techniques

- Biopsie du trophoblaste 2 10 semaines d'age gestationnel

- Ponction du liquide amniotique a 17 semaines d'age gestationnel
- Ponction du sang foetal a 18 semaines d'age gestationnel

Le risque foetal varie de 0,5% a 4% selon la technique

3.6.2 Diagnostic postnatal
. Depistage néonatal: (22).

Technique d'identification des hémoglobines :

Le diagnostic est fait a partir du sang du cordon. La technique utilisée est
I'isofocalisation des hémoglobines faites du sang élué du buvard. Le sang de deux
pastilles est €lué et hémolysé dans S0uL. d'une solution de cyanure de potassium.
Des leur arrivée au laboratoire, 1'"hémolysat est congélée a -20°C. Ces hémolysats
sont testés en isofocalisation. Les plaquettes utilisées sont d'origines diverses
(commerce, preparation par le labo). Les hémoglobines F,A,FAC,S,C,et E sont
nettement separées et identifiées.

. Test d'emmel : Les tests de falciformation in vitro consistent a priver les
globules rouges d'oxygene. La technique au métabisulfite de sodium est plus
rapide, la lecture se fait au bout de 15 a 30 mn. Ce test permet de reconnaitre la
présence d'hémoglobine S dans les hématies (a 1'état hétérozygote ou

homozygote) (5).
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. Electrophorese de 1'hémoglobine :

On 1'éffectue a différents Ph sur papier ou gel d'amidon...(Lehman et Huntsman,
(5) et acetate de cellulose qui est le support actuellement utilisé, elle donne des
resultats en quelques minutes. Plus recemment la focalisation isoélectrique
(Drysdale et Coll., 5) est la technique preferée. Dans tous ces syste¢mes,

1'hémoglobine S migre entre 1'hémoglobine A et I'hémoglobine A2 (5).

3 -7 Prise en charge de l'enfant et de sa famille.

3.7.1 Conseil génétique : (22).

Le conseil génétique est un entretien avec un patient, un couple ou une famille,
pour informer objectivement sur une maladie héréditaire.

Il ne s'agit pas de suggerer ou de récommander une conduite a tenir mais plutdt
de donner une information technique en évitant d'étre directif et d'imposer ses

propres convictions.

Mission médicale du conseil génétique.

. depistage des hétérozygotes

. informations des couples a risques.

Objectif du conseil génétique.

Depister, informer et prevenir

. eviter aux couples a risque d'avoir un enfant drépanocytaire homozygote

. ameliorer la qualité de vie des malades drépanocytaires par un depistage précoce
et une prise en charge eventuelle (7)

. Lutter contre les troubles psychologiques du malade.

Le but principal du conseil génétique est donc d'ordre préventif.
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3.7.2 Traitement

3.7.2.1 Buts : Devant les crises
Soulager les malades, lutter contre la douleur, briser le cercle vicieux de la

falciformation, afin d'éviter 1'ischemie et les infarctus.

3.7.2.2 Moyens :

Transfusion :
Regle : Avant on transfusait pour des taux d'hémoglobine inférieur ou égal a
6g/100ml de sang.
Cette théorie n'est plus actuellement admise du fait du risque de la contamination
par le paludisme, I'hépatite, HIV et 1'hémochromatose. On transfuse lorsqu'il
existe des signes d'intolérance.
. Il faut transfuser du culot globulaire obligatoirement phénotypé et de préference
déleucocyté et deplaquetté, ce qui fait éviter les phenomenes d'allo-
imimunisation.
. groupage (22)
. faire le test de Coomb pour tout polytransfusé avant une nouvelle transfusion.
. prescrire la quantité de sang a transfuser selon la reégle :
Q = (Hb n X poids X 3) si on dispose du culot globulaire
Q = (Hb n X poids X 6) si c'est du sang total.
Q = quantité de sang a transfuser
Hb n = taux d'Hb désiré- taux du malade.

Il est conseillé de ne pas depasser 20 ml/Kg pour chaque séance de
tranfusion.

Technique : L'exanguinotransfusion partielle est la technique de choix (6).
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Indications :

Indications absolues : Defaillance cardiovasculaire, infections graves, thromboses

de certains territoires (SNC, Corps Caverneux, Poumon), grossesse,

séquestration splénique et les préparations préanesthésiques.

Hyperhydratation : (22)

Les solutés utilisés sont le lactate Ringer, le serum salé 9°/00, les solutions
hydroélectriques isotoniques de glucose en perfusioin lente.
Quantité : 31/m?2 et par jour, soit 150 ml/Kg/j chez le nourrisson.
- Alterner avec du serum bicarbonate 14%0 a raison de 20 ml/Kg pour lutter
contre l'acidose.

Il faut surveiller la diurese et ausculter le coeur et les poumons, car ces

enfants ont un coeur d'anémie chronique, la perfusion peut étre arrétée en 48h.

Médicaments : Ils sont essentiellement utilisés comme antalgiques ou

vasodilatateurs.

Les antalgiques :

- Acide acetyl salicylique (Aspirine ®)

antalgique, anti inflammatoire, antipyretique, antiagrégant plaquettaire.

Posologie : 50 a 70 mg/Kg/j per os.

- paracetamol : préferé a l'aspirine en raison des risques réduits hématologiques
et ulcereux.

Posologie : 30 a 40 mg/Kg/j

- Dextropropoxyphene et paracetamol *® (Diantalvick)

Indications : Douleurs aigiies ou chroniques, antalgique central.

Posologie : 4 gellules/j en moyenne jusqu'a 6 gelules dans les algies rebelles
régulierement reparties absorbées au moment des repas.

. suppositoire : 2 suppo/j. Contre indiqué chez I'enfant de moins de 15 ans.
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sulfate de Morphine (Moscontin )(8)
Indication : Analgésique central, reduit les douleurs chez le drépanocytaire et

racourcit 1'hospitalisation.

Posologie :

cp a 10 mg, cp a 30 mg, cp a 60 mg, cp a 100 mg

. 1 cp 2 fois/j a 12 H d'intervalle

Contre indiqué chez 1'enfant de moins de 30 mois

Les anti inflammatoires non stéroidiens : (35)

IIs sont utilisés par beaucoup d'auteurs a cause des phénomenes inflammatoires
contingents a la vaso occlusion

. Le Kétoprofene (profenid) 1 a 2 amp en IV (22)

Le solvant du produit est contre indiqué en IV.

Le Kétoprofene est dilué dans le serum physiologique ou dans le serum glucosé
isotonique, prendre le relais par le Biprofenid peros a raison de 1/2 ou 1 cp toutes
les 8 heures.

. le piroxicam (Feldeéne) en IM a raison de 40 mg ou 20 mg/j en une seule
injection pendant 3 jours.

Les vaso dilatateurs en perfusion : Médicaments actifs sur la microcirculation et
aident a retablir les propriétés rhéologiques normales des Globules rouges.

. La pentoxifyllinere (Torental)

a la dose de 10 mg/KG/J en perfusion dans 100 cc de serum glucosé isotonique

. La naftidrofuryl (praxilene)

a la dose de 200 mg a 800 mg en perfusion dans 250 cc de serum glucosé
isotonique

Les ampoules sont dosées a 200 mg et 40 mg.

. L'extrait de Gin Kgobiloba (Tanakan) a la dose de 30 a 50 gouttes/J chez

I'enfant.
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Dihydroergotoxine *@ (Hydergine ®) -
(solution injectable, ampoule 1 ml)
1 amp IV toutes les 4 a 6 heures chez les sujets de plus de 15 KGS
demi dose chez les enfants de moins de 15 KGS
En milieu hospitalier relais par perfusion des la premiere injection effectuée.
Solution buvable 1 mg/1 ml
cp de 1,5 mg
- moins de 10 KGS = 3 gouttes/KG/J
- 10 2 20 KGS = 2 gouttes/KG/J
- plus de 20 KGS = 1 gouttes/KG/J ou 1 cp a 4,5 mg/J.
L'hydergine doit étre administré juste avant les repas

L'acide éthacrinique®® (Edecrine) (32) un diuretique faible inhibe la
polymérisation de 1'hémoglobine S. L'acide éthacrinique et son dérivée N
butyrique ont des propriétés rhéologiques et physiologiques sur les globules
rouges normaux. IIs entrainent une perte ionique et acqueuse de globules rouges
normaux et falciformes.
comp. a 25 mg. - 1/2 comp chez l'enfant

comp. a S0mg. - 1 comp. chez I'adulte

Les antibiotiques (22) utilisés lorsqu'on soupgonne ou quand il existe un foyer
infectieux. En attendant les résultats biologiques des différents prélevements,
choisir comme antibiotique de premiere intention

Le chloramphenicol = 50 mg/KG/J

ou 1'ampicilline 100 mg/KG/]

qui visent les salmonelles quelqu'en soit Ie site infectieux. Dans les infections
pulmonaires une amoxicilline est indiqué a raison de 100 mg/KG/J

Oxygenothérapie : adjuvant précieux dans le traitement des crises.
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Greffe de moelle osseuse (21) pour les anemies drépanocytaires séveres,
traitement curatif elle est bien tolerée et pouvant étre proposé pour les patients,

cependant onereux.

3.7.3 Conduite a tenir devant une crise :

La prise en charge est difficile, onereuse, et n'est pas toujours couronnée
de succes. C'est pourquoi on préfere donner la priorité a la surveillance continue

des patients afin de prevenir ou de détecter de fagon précoce les complications.

3.7.3.1 Crise vaso occlusive moderée (22)

- Avant tout traitement il faut détecter la cause et la supprimer si possible.

- Apprécier le dégré de retentissement de 1'anémie.

Sur le plan clinique : il faut rechercher un ictere, une splénomégalie, un souffle,
une dyspnée

Sur le plan biologique : doser la bilirubine et 1'hémoglobine

L'augmentation de la biluribine libre est le critére majeur de I'homolyse.
L'augmentation de la biluribine conjuguée ce qui est possible au cours de la
drépanocytaire doit faire éliminer une hépatite virale par le dosage des
transaminases.

- Mise en place de 1'hyperhydratation avec les solutés disponibles.

- Administration :

. d'antalgique notamment le paracétamol

. de vasodilatateur tel que 1'hydergine

- Durée du traitement en moyenne 48 heures.
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3-7-3-2 Les crises graves : Crise de séquestration, thrombose de certains
territoires (S.N.C. , corp caverneux, poumon, mesentere).

- Outre la recherche des facteurs déclenchants et 1'appréciation de la repercussion
ou du dégré d'atteinte la transfusion s'impose selon la méthode décrite plus haut,
et les antalgiques.

Le malade doit étre mis sous surveillance continue et oxygenothérapie éventuelle.

3 - 8 Surveillance de l'enfant drépanocvtaire

3.8.1. Contrdle médical en fonction de 1'dge

. Nourrisson : C'est la période la plus dangereuse avec la plus forte mortalité.
Les infections aigués a pneumocoque et a2 hémophilus et la s€questration splénique
aigue sont fréquentes.

Le programme prophylactique est différent selon les auteurs selon B. Quinet et P.
Bégué 1'antibiotique prophylactique quotidienne doit étre mise en place des la fin
du premier trimestre par la pénicilline orale a la dose de 50 a 100 000 UI/KG en
2 a 3 prises (36)

La vaccination anti pneumoccocique (pneumo 23) est faite aprés 18 mois avec un
rappel tous les 5 ans.

. Le vaccin anti hémophilus est fait a 1'adge de 19 mois sans rappel

Selon El-Hazmi M.A.F et Coll (19)

. De 6 mois a2 6 ans 600 000 UI en IM de benzathine pénicilline toutes les 4
semaines

Si c'est mal accepté 125 a 250 mg par voie orale 2 fois/J

. Le pneumo 23 est fait 2 2 ans avec rappel tous les 2 ans. Ce procédé vaccinal
est le méme que celui de Sergeant, mais il est légerement différent de celui de
Audrey K. Brown et Coll qui préconisent le rappel tous les 4 ans ou 5 ans, le

vaccin contre 1'"hémophilus influenzae est fait a 18 mois (9).
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Les autres vaccinations obligatoires sont faites d'aprés le calendrier vaccinal.
Elles doivent étre suivie de la prise d'antipyrétique et de précautions de
réhydratation.

La Séquestration splénique est une complication imprévisible, il faut apprendre
aux parents la palpation de la rate et les signes de 1'anémie.

- Procéder a un contrdle de la NFS tous les 4 mois ou deux mois faire un groupe

Rhésus et un apport séquentiel d'acide folique.

Selon B. Quinet et P. Begué les consultations ont mensuelles et le malade est

muni d'un carnet de santé

Prise en charge de 1'enfant (36)

Les consultations sont au moins trimestrielles, les dangers infectieux ne sont pas
écartés car les fonctions immunologiques de la rate sont déficitaires. De ce fait
1'antibiothérapie prophylactique est maintenue si 1'hevac B n'est pas fait il faut le
faire avec rappel tous les 5 ans.

Prévenir les crises en €vitant les circonstances déclenchantes.

Une prophylaxie anti palustre est adaptée. L'echographie cardiaque et abdominale
est annuelle ou biannuelle, dépendant de 1'age et de la symptomatologie clinique.
Selon Assimadi K. et Kampatibé N ce bilan est fait au moins une fois tous le

cing ans (22).

Prise en charge du grand enfant et de 1'adolescent.

Les consultations restent pluriannuelles :

Selon P. Begue les consultations sont trimestrielles et cela pour les formes SS,
SC ou B thalasso-drépanocytose. La prise en charge comporte des examens
réguliers faits a chaque consultation et des examens périodiques en général sur un

rythme annuel (22).
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C'est pendant cette période qu'il faut craindre certaines complications ¢n
particulier osseuses et oculaires (36).

Les examens obligatoires sont = Fond oeil completé par l'examen de la
périphérie de la retine et 1'angiographie permettent un traitement précoce et
efficace et la radiographie du bassin a la recherche d'une nécrose de la téte
fémorale.

Selon Assimadi K. et Kampatibé N. les consultations sont trimestrielles (5).

Au dela de 6 ans : compléter ces explorations par :

un bilan hépatique, cardiaque, rénal, des radiographies du rachis, du crane, et des
membres et des échographies de 1'abdomen et du coeur si cela est possible.
L'ensemble de ce bilan doit étre systématiquement refait au moins une fois tous
les cinqg ans (22).

Selon Rouiba et Coll. les drépanocytaires SS et ceux présentant une drépano-
thalassemie sont vus tous les mois (22).

Les porteurs d"hémoglobine SC sont vus tous les 3 mois.

Selon H. Bataille et Coll. . NFS tous les 6 mois (22).

A partir de 5 ans, une fois par ans.

Radiographie du thorax, ECBU, parasitologie des selles, ECG, F.O.

Pendant le période de 1'adolescence 1'orientation scolaire et la décision d'une
formation professionnelle sont une étape importante.

Il faut en ce moment préparer le malade au passage en milieu de médecine adulte

(36).
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8 - 2 Information et éducation des parents et de l'enfant (22).

Une surveillance a vie doit étre impérativement assurée par un centre spécialisé.
La famille contribue a cette surveillance, ensuite a un certain age c'est I'enfant lui
méme.

Elle comporte:

- L'information du malade et de son entourage

. il faut insister sur la nécessité d'une surveillance médicale a vie.

. faire connaitre les facteurs déclenchants

. conseiller un regime alimentaire adéquat (apport d'aliment riche en fer et en
folate)

. proscrire 1'éducation physique.

- Le rythme des controles dépend de la forme :

. tous les mois pour les formes majeures anémiques. (SSFA2 et SFA2)

. tous les 2 mois ou 3 mois pour les formes majeures non anemiques (SC,
SAFA2).

Les bilans a pratiquer pendant les controles :

. hemogramme complet et dosage de la bilirubine

. bilan ophtalmo : F.O et angiographie retinienne tous les 6 mois

. radiographie du Bassin tous les 6 mois pour depister une éventuelle necrose
debutante des tétes femorales

. echographie cardiaque et abdominale une fois par an.

- Assurer le prevention de certains facteurs déclenchants des crises aigiies.

Ce qui consiste 2 :

. conseiller toutes les vaccinations chez 1'enfant (pneumo 23, hepatite, DTCP,
Rouvax, BCG, hemophilus)

. assurer une prophylaxie anti paludeenne et deparasitage périodique
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. assurer la prévention de I'anémie macrocytaire par l'utilisation d'acide folique
per os a la dose de 1 a 4 cp/j un mois sur deux pour les formes majeures avec
anémie hémolytique chronique permanente (SSFA2 et SFA2)
. Le traitement prophylactique a visée rhéologique est tres contreversé. Ce
traitement au long cours est justifié dans les formes majeures anemiques (SSFA2
et SFA2) et discontinu dans les formes majeures non anémiques SC et SAFA?2).
Il faudrait donc pour faire une surveillance correcte:

1°) Informer correctement les parents et 1'enfant si possible sur la maladie
drépanocytaire.

2°) Donner des explications correctes sur le bilan de surevillance et
I'importance de chaque analyse ou chaque acte.

3°) Instituer des reunions de groupe avec les parents, les enfants ou avec les

deux groupes ensemble.
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IV- METHODOLOGIE DE TRAVAIL

4 - 1 Periode et lieu d'enquéte :

Notre étude qui a duré d'Octobre 1990 a Octobre 1992 a eu lieu a I'hopital
Gabriel TOURE dans le service de pediatrie.
Ce service est divisé en quatre unités, disposant d'un petit laboratoire d'analyses

courantes.

4 - 2 Criteres d'inclusion :
Les seuls criteres d'inclusion étaient drépanocytose confirmée a 1'électrophorese,

agés de 0 a 15 ans, présentant des crises ou non, tous les types étaient pris en

compte AS, SS, SF, SC, SA.

4 - 3 Recuceil des données

Notre enquéte a été prospective et elle comportait les chapitres suivants:

- Indentification: 1'état civil du malade (nom, prenom, age, sexe, ethnie) et son
adresse.

- le statut socio-économique des parents

- le colt de la maladie (depense par trimestre coilit hospitalisation, codt
ordonnance).

- les variables cliniques (voir fiche en annexe)

4 - 4 Personnes ressources.

Personnel de :

- pediatrie + laboratoire d'analyse

- radiologie du point G. pour I'échographie abdominale

- cardiologie de 1'hopital Gabriel TOURE pour 1'échographie cardiaque
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- radiologie de 1'hopital Gabriel TOURE pour radiographie de thorax et des

membres.

4 - 5 Saisie et Analyse des données :

La saisie et 1'analyse ont été faite sur "le logiciel Epidemio du Docteur B. Duflo
de I'E.N.M.P. et le logiciel Epi-Info du SAP (systeme d'alerte précoce).
Les tests statistiques utilisés sont :

Test Chi2, et le test exact de Ficher.
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V. RESULTATS

5.1.: Resultats descriptifs:

5.1.1.: Données socio- économiques et démographiques .

Tableau N°1 : Distribution en fonction de 1'4ge. (N = 105)

Classe Effectif Fréquence
absolu Relative
0-5 41 39,0
6-11 40 38,1
12 ET + 24 22,9

L'age moyenne est de 7,29 ans (IC : 6,42 - 8§,16) avec un minimum de 4 mois

et demi et un Maximum de 15 ans.

Tableau N°2 : Distribution en fonction du sexe. ( N = 105)

Classe Effectif Fréquence
absolu Relative
Masculin 61 58,1
Feminin 44 41,9
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Tableau N°3 : Distribution en fonction de 1'ethnie. (N= 105)

Classe Effectif Fréquence
absolu Relative

Bamanan 26 24.8
Malinké 12 11,4
Senoufo 5 4,8

Sarakolé 27 25,7
Peulh 12 11,4
Autres 22 21,0
Ouolof 1 1,0

Tableau N°4 : Distribution de la variable profession pere. (N= 105)

Classe Effectif Fréquence
absolu Relative

Fonctionnaire 33 32,4
A

Fonctionnaire B 15 14,7
Fonctionnaire C 4 3,9
Ouvrier 3 2,9
Commergant 21 20,6
Cultivateur 4 3.9
Chémeur 2 2,0
Autres 20 19,6

Notons que les fonctionnaires et commergants représentent 71% (N = 73).
Parmi les péres nous avons eu 4 déces, 1 Divorcé, O veuf, 2 celibataires, 98

mariés.

Distribution de la variable mere: Pour les meres 68% sont des menageres (N =

71) et nous avons 4 meres célibataires, 4 divorcées, 2 veuves, 92 mariées.
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Tableau N°5 : Distribution de la variable revenu moyen/mois. (N= 49)

Classe Effectif Fréquence
absolu Relative
0 - 25000 3 6,1
26000 - 50000 9 18,4
51000 - 100000 13 26,5
101000 et + 24 49.0

Il s'agit du revenu de la famille.

La moyenne est de 132538,5 (IC : 92893,16 - 172183,8) avec un minimum
de 6000 et un maximum de 900000.

Le minimum de personne en charge d'une famille est de 3 avec une

moyenne de 18,17 personnes (IC : 14,32 - 22,03) et un maximum de 100.

Tableau N°6 : Distribution en fonction du cott hospitalisation. (N= 69)

Classe Effectif Fréquence
absolu Relative

0 - 25000 58 84,1
26000 - 7 10,1
50000

51000 - 2 2,9
100000

101000 et + 2 2,9

- Colt moyen au cours d'une hospitalisation est de 41156 F (IC : 27003,37 -
55308,91), avec un minimum de 10000 et un maximum de 150000.
- Colt moyen de 1'ordonnance au cours d'une hospitalisation est de 21898,93 (IC

: 15384,4 - 28413,45) ; avec un minimum de 10000 et un maximum de 50000.
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5.1.2. Données cliniques:

Tableau N°7 : Distribution de la variable type Hb. (N=105)

Classe Effectif Fréquence
absolu Relative
SS 47 44,8
AS 23 21,9
SF 19 18,1
SA 10 9,5
SC 6 5,7

Tableau N°8 : Distribution en fonction du taux d'hémoglobine. (N=73)

Classe Effectif Fréquence
absolu Relative
<6 20 27,4
>17 53 72,6

et un maxiumum de 12.

La moyenne est de 7,9 (g/100ml) (IC : 7,38 - 8,47) avec un minimum de 2
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Tableau N°9 : Distribution de la variable nombre de crise/trimestre. (N= 89)

Classe Effectif Fréquence
absolu Relative
0 20 22,5
1 32 36,0
2-3 27 30,9
4et + 10 11,2

Parmi ces enfants ayant fait 2 ou plus de 2 crises par trimestre : 26 enfants
soit 29% ont fait 1'objet d'une hospitalisation dans 1'année de 1'étude et 18 enfants

soit 20% de 2 a plus de 4 hospitalisations dans 1'année.

Tableau N°10 : Distribution des drépanocytaires en fonction de la fréquence de

transfusion. (N= 101)
Typed'Hb| SS Autres | Total
Transfusés
Transfusés 19 12 31
Non transfusés 24 46 70
Total 43 58 101

Les drépanocytaires formes SS sont les plus tranfusés (P = 0,02).
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Tableau N°11 : Nature et fréquence des crises.

Présence Absence Fréquence Relative
Présence Absence

Syndrome pied-main 36 46 54,9 45,1
Crise ostéoarticulaire 79 16 83,2 16,8
Douleur Abdominale 50 36 58,1 37,1
Atteinte Thoracique 63 26 70,72 26,3
Atteinte du SNC 18 45 28,6 71,4
Priaprisme 2 89 2,2 97,8
Sequestration 2 79 2,5 9,75
splénique

Les atteintes du systtme nerveux central sont sous forme de cephalée,

vertige, convulsion, trouble de la vision (amaurose), surdité temporaire.

Tableau N°12 : Distribution de la variable complication. (N= 100)

Classe Effectif absolu Fréquence
relative
Présence 40 40,0
Absence 60 60,0

Nous avons noter 40% de complication selon le tableau ci-dessus.
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Tableau N°13 : Distribution des complications selon le type.

Présenc | Absence| Fréquence Relative

e Présence Absence
Infection 27 73 27,0 73,0
Ulcerede Jambe 3 102 2,9 97,1
Déficit Neurologique 10 91 9,9 90,1
Lithiase Vesiculaire 1 51 2,0 98,0
Atrophie Splenique 1 51 2,0 98,0
Atteinte cardiaque 14 48 22,6 77,4
Atteinte ophtalmique 5 48 9,4 90,4
Osteomyelite 6 99 5,7 94,3
ONA 1 104 1,0 99,0

- Les infections : Au cours de 1'enquéte il a été resencé 27 cas de complications
infectieuses de type ulcere de jambe, ostéomyélité, pneumopathie myocardite.

A cela il faut ajouter les infections banales de type bronchite, pharyngite, cutanés
chez les formes hétérozygotes.

- Deficit neurologique : Nous avons eu 10 cas de troubles du tonus musculaire
(Hypotonie musculaire).

- Lithiase vésiculaire : Nous avons eu un seul cas de lithiase vésiculaire chez un
drépanocytaire forme SS 4gé de 12 ans.

- Atrophie splenique : il a été trouvé : un cas de calcification splénique, 7 cas de
splénomegalie, un cas d'hépatomegalie, un cas d'hépatosplenomégalie, 1'dge
allant de 2 a 13 ans.

- Atteintes cardiaques : 1l est apparu un certain nombre d'atteinte cardiaque:

. 5 cas de myocardites

. 1 cas de myocardiopathie + Communication inter ventriculaire.

. 2 cas d'insuffisance mitrale

1 cas de signes indirecte d'insuffisance mitrale.

1 cas d'insuffisance mitrale + Communication inter auriculaire.

3 cas de discretes hypertrophies ventriculaires gauches

1 cas de cardiomégalie avec dilatation importante des cavités droites

Ces attentes cardiaques concernent toutes les formes 1'Age allant de 3 ans et démi
a 14 ans.



33

5 - 2. Résultats analytiques.

Tableau N°14 : Distribution en fonction du nombre de crise et de la depense par

trimestre.
Dépense par| 0-25000 26000 et + Total
trimestre
Nombre
de crise
0-1 30 9 39
2et + 13 14 27
Total 43 23 66
P =0,03

I1 existe une liaison statistique : plus les crises sont fréquentes plus on

depense.

Par contre nous n'avons pas trouvé de liaison statistique ni entre la fréquence

des crises avec la profession du pere (P = 0,98) ni avec celle de la mere (P =

0,61) ni enfin avec le revenu familiale (P = 0,98).

Tableau N°15 : Distribution du nombre de crise et du typé d'hémoglobine.

Type d'Hb SS Autres Total
Nombre
de Crise
0-1 14 38 52
2et + 24 13 37
Total 38 51 89
P = 0,00081.

- Il existe une liaison statistique :

La lecture du tableau n°15 montre que les drépanocytairse SS font plus de

crises que les formes hétérozygotes.
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- Nous n'avons pas trouvé de différence significative entre 1'age du diagnostic et
le type d'hémoglobine (P = 0,25) comme 1'4dge du diagnostic n'apas influencé la
survenue des complications (P= 0,25).

Il en est de méme pour la fréquence des hospitalisations (P = 0,23).

Tableau N°16 : Distribution en fonction de la complication et du type
d'hémoglobine.

Type d'Hb SS Autres Total
Complication
Présence 24 16 40
Absence 20 60 60
Total 44 56 100

P = 0,01
Il existe une liaison statistique entre les deux variables. La lecture du tableau
n°16 montre que les complications sont plus fréquentes chez les drépanocytaires

SS que chez les hétérozygotes.

Tableau N°17 : Distribution de la variable 4ge et complication.

Complication| Présence Absence Total
Age
0-5 26 46 72
6et + 8 9 17
Total 34 55 89

Il semble que la survenue des complications dans 1'enfance soit plus liée a la
gravité qu'a la durée d'évolution.
L'age également n'influence pas sur la fréquence des crises (P = 0,58).

D'ou I'intéret de la biologie moléculaire.
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Tableau N°18 : Distribution en fonction du nombre de crise et prise de

médicament.
Prise de Médicament| Hydergine Autres Total
Nombre ou Torental
de Crise
0-1 25 21 46
2et + 21 13 34
Total 46 34 80
P = 0,66

La prise reguliere de médicament vasodilatateur ne semble pas influencer

sur le nombre de crise.

Tableau N°19 : Distribution en fonction du suivi médical et des complications.

Complication| Présence Absence Total
Suivi de
Médical
Oui 25 41 66
Non 14 19 33
Total 39 60 99

Il n'existe pas de liaison statistique (P = 0,82).
- variable retard scolaire : sur notre échantillon 25 enfants ont subi un retard
scolaire soit 52%.

- devenir : nous avons enregistré 3 déces au cours de la période d'étude. Ces

déces sont dus a 1'anémie, la séquestration splénique, la crise vaso occlusive.
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Etat nutritionnel

11 a été apprecié par le Z Score.

Fig. 2,3.4

Nous notons que les drépanocytaires sont déficitaires tant pour le rapport

poids/age, taille/age, poids/taille.
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Figure 2
Poids/age: Nous constatons également nette déviation vers la gauche ( a - 4 DS),

la maladie influence 1'indice poids / dge.
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Figure 3
Taille/age: Nous notons une déviation modérée vers la gauche. La maladie

drépanocytaire influence peu sur la croissance staturale.
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Figure 4

Poids/Taille: Nous notons une déviation vers la gauche. certains patients sont 2

plus de (- 4 DS), la maladie influence donc 1'état nutritionnel.
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VI. COMMENTAIRES ET DISCUSSIONS

6 - 1 Aspects Socio économiques et démographiques

6.1.1. Répartition ethnique :

Selon 1'enquéte les Sarakolés sont les plus représentés. La drépanocytose
étant une maladie génétique, une premiere hypothese explique le nombre élevé de
drépanocytaires dans cette ethnie par la fréquence des mariages consanguins, et
une autre hypothese explique que ce sont les couches aisées ( Commergants) par
rapport aux autres ethnies représentées effectuant des consultations médicales. En
somme, ces résultats sont a considerer avec reserve. Ainsi dans notre échantillon
nous trouvons par ordre de fréquence Sarakolé 25,7% Bamana 24,8 %, Malinké
et Peulhh 11,4% . Bazet dans sa serie trouve une prédominance des Bamana
37,5% suivie des Peulhs 25%, Sonikhés, Malinkés et Sarakolés 12,5% pour
chacun des groupes ethniques (3).

Ces résultats nous amenent a choisir la 26M€ hypothese a savoir que ce sont les

couches aisées qui consultent le plus souvent.

6.1.2 Répartition en fonction de 1'age et du sexe :

Nous constatons une prédominance de garcons 61 G/44 F les dges vont de
4 mois /1/2 a 15 ans avec une moyenne de 7,29 ans. Nous assistons a une
décroissance de l'effectif d'enfants drépanocytaires en fonction de I'dge, qui
diminue de 41 pour la classe d'age de 0 a 5 ans a 24 pour la classe d'age de 12
ans et plus. Ceci s'explique par une mortalité élevée au cours des premieres
années de vie, déja décrite par certains auteurs. Ainsi selon
RAKOTOARIMANANA C'est a partir de 8 a2 9 ans que la léthalité baisse et les

survivants sont déja peu nombreux (5).
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6.1.3. Colits recurents :

Dans ce cadre Drissa DIAKITE trouve un colit moyen de |'ordannance a
3512 FCFA(17), TRAORE (S) a trouvé un colt moyen de 1791 au Banconi (42),
SANGARE (M) a Niono trouve un colGt moyen de 2690 FCFA (37) et enfin
OUATTARA (S) sur un échantillon de 200 ordonnances trouve que le colit
moyen au Mali est de 2455 FCFA (34) . Nous constatons qu'en ce qui concerne
le traitement de la drépanocytose le colit moyen de 1'ordonnance est de 21898,93

FCFA, Ce coiit est 6 fois superieur a celui des autres affections.

6 - 2 Aspects cliniques

6.2.1 Type d'hémoglobine: Les drépanocytaires homozygotes sont les plus
représentés car ils sont les plus fréquents en consultation a cause des crises aigiies
qui caractérisent cette forme, pour la plupart a cet age les hétérozygotes sont en

général asymptomatiques.

6.2.2 Deficit staturo pondéral

Dans notre étude l'indice P/A et indice p/T établi selon le Z score montre
nettement ce retard staturo-pondéral et de méme pour le rapport T/A.

Ce retard staturo-pondéral a été decrit par plusieurs auteurs : Gini et Coll., Bwibo
et Al. 1982 ; Odonkor 1983. Odonkor s'est penché sur ce probleme et 1'explique
par l'existence d'une balance negative de l'azote, d'une insuffisance de la
testostérone et de ['hormone de croissance circulante pendant I'adolescence, et
par une augmentation de metabolisme basal avec une fonction thyroidienne
normale (24).

Ashcroft en 1972 remarque que si les adolescents présentent fréquemment un

retard de croissance et de puberté, la taille adulte définitive est normale voire
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supérieure a la normale. II suggere donc que le retard de maturation osseuse
responsable du retard pubertaire et d'une soudure tardive des cartilages de
croissance, permet une croissance ralentie en phase prépubertaire . Celle-ci est
cependant rencontrée en endocrinologie pédiatrique, chez les sujets non
drépanocytaires qui présentent un déficit partiel et transitoire en GH et ou en SM,
Luban retrouve 4 deficits en GH sur 55 cas de drépanocytose (14%) alors que

Rosembloom n'a trouvé aucun deficit en GH chez 12 sujets drépanocytaires (5).

6.2.3 Les crises :

Nous avons trouvé des crises vaso-occlusives chez 83% de nos malades ; ces
résultats sont presque conformes a ceux de Gini qui trouve 79%. Les douleurs
thoraciques 70,72%, les douleurs abdominales, le syndrome pied main
respectivement 58,1%, 54,9%; signalons que Bazet dans sa serie sur adultes et
enfants confondus trouve une prédominance de 1'hemolyse suivi par les douleurs
ostéoarticulaires et les crises douloureuses abdominales (3). Notons deux cas de
priapismes de prise en charge difficile soit 2% ce resultat est presque conforme a
celui de Timité-konan qui trouve 2,;8% (13).

Timité dans une série de 200 enfants forme SS agés de 0 a 14 ans trouve : crise
ostéoarticulaire 19%, syndrome pied main 7%, douleur abdominale 4% nos
resultats sont supérieurs a ceux de Timité-Konan. Nous avons eu un cas de
syndrome nephrotique chez un drépanocytaire AS. L'attiente renale est décrite
par plusieurs auteurs (2). Ce seul cas ne nous permet pas d'infirmer ou

d'affirmer cette hypothese.

6.2.4 Complications :

40% des enfants recensés présentent des complications. La forme SS représente
la majorité. Kampatibé et Coll (22) confirment que les homozygotes présentent

plus de complications que les formes hétérozygotes, par ailleurs 27% de ces
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complications sont imputables aux infections; 1'atteinte cardiaque 22,6% , déficit
neurologique 9,9% et 1'atteinte ophtalmique 9,4% (22). Timité - Konan rapporte
les résultats: sur 285 SS 4gés de 0 a 20 ans 69 soit 24% ont présentés des
complications dont: atteinte occulaire 9,8%, Ostéomyélite 1,75%, complication
neurologique 1%, Ostéonécrose de la téte fémorale 3%, (13). En ce qui concerne
les atteintes occulaires nos résultats sont conformes a ceux de Timité-Konan, et
sur 200 SS 4gés de 0 a 14 ans 35 enfants soit 17% ont présenté des complications
infectieuses (13).

Il ressort qu'il n' y a pas de liaison entre 1'age et la survenue des complications.
Cet état de fait semble étre norrmal car il est constaté par tous les auteurs que les
infections qui représentent les complications les plus fréquentes sont 1'apanage du
Nourrisson et de l'enfant, cependant, on peut dire que certaines complications

telles que les atteintes degénératives sont vues a 1'age avancé.

6.2.5 Suivi Medical et la Survenue des complications :

Il apparait selon notre étude que le suivi medical n'a pas d'influence sur la
survenue des complications, en réalité les enfants ne sont pas régulierement
suivis, ils ne viennent en consultations qu'en cas de rechute.

Malgré les nombreux travaux selon Cuisinier et Coll concernant la
description clinique de la drépanocytose des questions restent encore sans
réponse, la plus fréquente concerne le polymorphisme de cette maladie, oscillant
d'un état d'invalidité extreme a une découverte fortuite d'examen (13). Il a été
établi 1'existence au niveau de l'information génétique un polymorphisme du
Codage de 1'ADN (39); il est connu que la maladie semble moins grave dans les
pays développé€s et que I'association d'hémoglobine foetale en Arabie,
'augmentation du 2.3 D. P. G. en Galilée (13); la présence d'haplotype
Sénégalais et d'autres haplotypes (31) ont un effet favorable sur la gravité de

|'affection.
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Il n'apparait pas de liaison entre le suivi médical et le nombre
d'hospitalisation. Selon une étude comparée d'El Hazmi et Coll., 1'effet combiné
de la vaccination et de la prophylaxie a la pénicilline diminue la fréquence des
crises, le nombre d'hospitalisation et de transfusion sanguine par rapport aux
patients non vaccinés; mais aucune différence significative sur les globules blancs
dont le nombre était plus élevé chez les non vaccinés que chez les sujets vaccinés
(19). Dans notre étude parmi les 105 recensés 4 soit 3,8% seulement ont été
vaccinés par le pneumo 23,2 soit 1,9% par 1'hévac, 3 soit 2,85% par les deux
vaccins. la prophylaxie a la pénicilline n'est pas correctement pratiquée, ceci peut
résulter du manque de moyen financier, ou du manque d'information et voir le
manque de sensibilisation des parents.

Notre enquéte revéle que la prise de 1'hydergine et du torental n'a aucune
influence sur la fréquence des crises. Mais a Abidjan A. Sangaré retient
I'efficacité de la pentoxifyline (37).

Cuisinier et Coll trouvent que la dihydroergotoxine est une veritable
prophylaxie des algies drépanocytaires a posologie indiquée (17). Dans ces
conditions il semble que le traitement préventif soit tres mal conduit chez nous.
Sagissant des retards scolaires, ils répresentent 52% des scolarisés par contre a

Brazaville NZINGOULA trouve 46,75% .

6 - 3 Devenir :

Nous avons déploré trois déces au cours de notre étude . les déces constatés
sont dus a : l'anemie , la sequestration splenique, la crise vasoocclusive. Ces
enfants decédés étaient 4gés respectivement de 3 ans 3 mois , 6 ans et 14 ans.
Contrairement a ce qu 'écrit Brown et Coll: qui estiment que les enfants
drépanocytaires meurent toujours d'infection des les premieres années de vie (9) .
Ces 3 cas ne suffisent pas pour discuter les théories de Brown car nous n'avons

pas assez de recul.
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CONCLUSIONS ET RECOMMANDATIONS

CONCLUSIONS

Notre étude qui a duré deux années, du mois d'octobre 1990 & Octobre 1992
porte sur 105 cas de drépanocytose (AS, SA, SF, SC, SS) toutes formes
confondues recensés a la pédiatrie de 1'hopital Gabriel TOURE.

Au terme de notre étude nous sommes parvenus aux conclusions suivantes :
Une prédominance masculine 58 %
Les fonctionnaires et les Commercants représentent 71% par rapport aux
couches sociales a revenu relativement faible.
Le revenu moyen mensuel d'une famille dans notre enquéte est de 132 538, S
FCFA avec un minimum de 6000 et un maximum de 900 000 FCFA.
Le colt moyen des dépenses par trimestre est 27 487,01 FCFA avec un
minimum de 4000 et un maximum de 300 000 FCFA.

Le colt moyen de l'ordonnance au cours d'une hospitalisation est de
21898,93 FCFA

Le cott moyen au cours d'une hospitalisation (Ordonnance , déplacement et
examen complementaire en dehors de 1'hopital) est de 41 156 FCFA.

37 enfants soit 41 % sont classés parmi les formes severes, les types SS, qui
font plus de crise que les types hétérozygotes.

40% des malades présentent des complications tout dge confondu, les
formes SS sont majoritaires

Le suivi médical n'influence pas sur les complications.

La prise de la dihydroergotoxine (hydergine) et de lé pentoxifylline
(Torental) ne semble pas influencer sur la fréquence des crises.

Parmi les scolarisés 52% accusent un retard scolaire du fait de

I'absentéisme.
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RECOMMANDATIONS

Nous constatons que la drépanocytose n'est pas pergu par tout le monde

comme un probleme de santé Publique.

les résultats de 1'enquéte démontrent que la drépanocytose est un véritable
probléme de santé publique. Il est urgent de prendre en compte les différentes

recommandations énumerées ci dessous:

-Informer, sensibiliser et éduquer le public;

-Sensibiliser le corps enseignant et si possible inserer dans les programmes
scolaires 1'étude de la drépanocytose a coté d'autres affections ayant un impact
sur la scolarité ;

- Instituer le dépistage systématique chez les femmes enceintes et les nouveaux
nés de mere a risque ;

- Instituer le conseil génétique ou sensibiliser le public sur 1'importance du
conseil génétique notamment avant le mariage ;

-Inscrire la drépanocytose sur la liste des maladies invalidantes bénéficiant de la
gratuité des soins;

- Nécessite urgente de créer une structure d'assistance médico sociale pour la
prise en charge des enfants drépanocytaires;

-Dynamiser et soutenir 1'association des parents de malades et sympathisants.
-Sensibiliser et envisager des mesures réglementaires afin d'aménager la scolarité
des enfants drépanocytaires;

-Enfin entreprendre dans la mesure du possible une enquéte nationale sur 'impact
de la drépanocytose sur le plan socio économique et la morbidité de la population

infantile.
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Nab macalle

** "EPINUT MODULE D'ANALYSE* " * Décembre 21, 1992
Fichier: C:AEPIS\DREPANQO.REC 46 fiches.

Taux de malnutrition, deux sexes confondus, O - 139 Months.
Indicateur intervalle de confiance corrigé & 95%

Type de sondage: aléatoire en grappe: en grappe:
effet de grappe= 2 effet estimé

Poids/@ge indicateurs & seuils:

<5 Perc=279% [15.9->43.9] [12.3->52.4] [ 0.0-> 0.0]
<3 Perc=233% [12.3->39.0] [9.1->47.5] [0.0-> 0.0]

< 90% =55.8% [40.2->70.8] [35.0->77.9] [0.0-> 0.0]

< 80% =256% [14.0->415] [9.4->47.5]  [0.0-> 0.0]

<70% =47% [05>168] [0.0->253] [0.0-> 0.0]

< 60% =00% [00->00 [00>00 [00>0.0]

< 2ET =209% [10.5->365] [62->425]  [0.0-> 0.0]
{< 3ET=47% [05>168] [0.0->253] [0.0-> 0.0]
Aowv

Poids/Gge en écarts types, indicateurs de distribution:

Nombre d’enfants dans ce groupe: 43
Médiane -1.06

Moyenne 099 [1.35->-0.63]
Déviation standardisée : 1.20
Prévalence normalisée :35.4%

Taille/age indicateurs & seuils::

<5 Perc=11.6% [4.2->25.8] [ 1.3->31.5] [0.0-> 0.0]
<3 Perc=11.6% [4.2->25.8] [1.3->31.5] [0.0-> 0.0]
<90% =23% [0.0->13.5] [0.0->18.4] [ 0.0-> 0.0]
< 80% =00% [00>00] [0.0-> 0.0] [0.0-> 0.0]
<70% =00% [0.0->0.0] [0.0-> 0.0] [0.0-> 0.0]
< 60% =00% [00->0.0] [0.0-> 0.0] [0.0-> 0.0]
< 2ET=93% [29->229] [1.3->31.5] [0.0-> 0.0]
<-3ET=23% [0.0->13.5] [0.0->18.4] [0.0-> 0.0]

Taille/adge en écarts types, indicateurs de distribution:

Nombre d’enfants dans ce groupe: 43
Médiane :-0.38

Moyenne -0.38 [0.75->-0.02]
Déviation standardisée : 1.21

Prévalence normalisée :15.5%

Poids/taille indicateurs & seuils::

<5 Perc=302% [17.7->46.3] [12.3->52.4] [0.0-> 0.0]

<3 Perc=209% [105->365] [6.2->425]  [0.0-> 0.0]
<90% =395% [255>556] @ [19.2->61.5]  [0.0-> 0.0]
< 80% =14.0% [57->285] [35>37.1] [0.0->0.0]
<70% =23% [00->135 [00->18.4] [0.0-> 0.0]
<60% =00% [00->00] [00>00] [00>00]
< 2ET=209% [10.5>365] [62->42.5]  [0.0-> 0.0]

< -3ET=93% [29->229] [1.3->31.5] [0.0-> 0.0]
Poids/taille en écarts types, indicateurs de distribution:

Nombre d’enfants dans ce groupe: 43
Médiane :-0.83

Moyenne 097  [-1.34->-0.60]
Déviation standardisée : 1.24

Prévalence normalisée :34.6%



LISTE DES ABREVIATIONS:

Hb =

SNC =

IC =

NFS =
ECBU =
ECG =
F.O =

DS =
Hevac =
Pneumo 23 =
Kg =

mg =

IM =
LV.=
amp.=

cp =

ADN =
2.3.D.P.G. =
HIV =
DER =
ES.S =
ENM.P.=
G.H =
SM=

Hémoglobine
Systeme Nerveux Central
Intervalle de Confiance
Numération Formule Sanguine
Examen Cytologique et Bactériologique des Urines
Echographie Cardiaque
Fond d'oeil
Déviation Standardisée
Vaccin anti Hepatique
vaccin anti pneumococcique
Kilogramme
milligramme
Intra musculaire
Intra veineuse
ampoule
comprimé
Acide désoxy Nucléique
Déhydro Phospho Glucidique
Human Immuno Deficiency Virus
Département d'Enseignement et de Recherhe.
Ecole Secondaire de la Santé
Ecole Nationale de Médecine et de Pharmacie.
Gonadotrophine Hormone

Stomatotrophine Hormone
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Nom: TRAORE PRENOM: FATOUMATA BIN
TA

TITRE de la THESE: ASPECTS SOCIO ECONOMIQUES ET CLINIQUES DE LA
DREPANOCYTOSE CHEZ L'ENFANT A BAMAKO.

ANNEE :1991 -1992

VILLE DE SOUTENANCE: BAMAKO

PAYS D'ORIGINE: M ALI

LIEU de DEPOT BIBLIOTHEQUE : Ecole Nationale de Médecine et de
Pharmacie
SECTEUR D'INTERET: PEDIATRIE, SANTE PUBLIQUE ET HEMATOLOGIE.

RESUME: Ce travail a porté sur 105 cas de drépanocytose tous recensés a 1'hdpital
Gabriel TOURE entre Octobre 1990 et Octobre 1992. Il a permis de montrer que:

- les fonctionnaires et les commergants sont les plus représentés (71 %) ;

- le colit moyen des dépenses par trimestre est de 27487,01 FCFA ;

- une épisode d'hospitalisation coiite en moyenne 41156 FCFA ;

- 37% des enfants sont classés parmi les formes severes ;

- 40% des malades présentent des complications ;

- parmi les scolarisés 52% accusent un retard scolaire du fait de
1'absentéisme.

(6) MOTS CLES: DREPANOCYTOSE - ASPECTS - SOCIO - ECONOMIQUES -
CLINIQUES - ENFANT .
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SERMENT D'HIPPOCRATE

En présence des maitres de cette faculté, de mes chers condisciples devant
l'effigie d'Hippocrate, je promets et je jure au nom de l'étre supréme, d'étie
fidéle aux lois de ['honneur et de la probité dans ['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 l'intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui se 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 deés la conception.
Méme sous la menace, je n'admettrai pas de faire usage de mes connaissanc:s
médicales contre les lois de I'humanité.

Respectueux et reconnaissant envers mes maitres, je rendrai a leurs enfants
l'instruction que j'ai recue de leur pére.

Que les hommes m'accordent leur estime si je suis fidéle a mes promesses. Que je
sois couvert d'opprobe et méprisé de mes confréres si j'y manque.



