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La drépanocytose est une maladie héréditaire due a une mutation génétique au
niveau du chromosome 11 qui conduit & la synthése et a la mise en place d’une
valine en position 6 de la chaine 3 de la globine [45]. L’hémoglobine qui résulte de
cet enchainement d’acides aminés est appelée hémoglobine drépanocytaire ou

hémoglobinose S.

La transmission de la drépanocytose est autosomique et récessive. Un couple ou
I’homme et la femme sont porteurs sains (hétérozygotes) présente un risque de 25%

de donner naissance a un enfant drépanocytaire homozygote a chaque grossesse.

Hémoglobine normale = A

Hémoglobine drépanocytose =S
Y Trait (Hétérozygote) : AS
YHomozygote : SS

AS AS

Parents : AS AS

Enfants : AA AS AS SS

www.documentation.ledamed.org

La distribution du geéne de cette maladie est bien caractérisée depuis plusieurs
années : c’est la maladie génétique la plus fréquente dans le monde, avec des

fréquences plus fortes en Afrique. Ses plus hautes fréquences coincident
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globalement avec les zones de haute prévalence du paludisme ou ayant connu une
histoire de paludisme [30; 85]. La drépanocytose n’est pas une maladie des
populations africaines mais des zones impaludées ou ayant un passé de paludisme
d’ou I’hypothese de I’effet de protection conférée par ce géne contre le paludisme
[5]. De nos jours, la drépanocytose est une maladie mondiale du fait des migrations
forcées ou volontaires et du métissage entre les populations. On estime a 100
millions le nombre de porteurs sains dans le monde avec une estimation de 300 000
naissances d’enfants malades par an. En France, on enregistre actuellement plus de
400 naissances d’enfants malades par an. Aux Etats-Unis, dans la population afro-
américaine un enfant sur 600 nait avec la forme sévére de la maladie [77]. Plusieurs
¢tudes épidémiologiques et cliniques ont apporté 1’évidence de cette protection du

gene S contre les formes graves de paludisme [56].

HbS allele

Tradguaan
ﬂ ; E:Er N Encemic malaria
(15 [ Marginal mataria
B 1015 AEMERITIC prong
C0.05-0.10

005

www.Webpublic.ac-dijon.fr

Sur le plan clinique, les sujets hétérozygotes pour la maladie, ne s’expriment pas ou
s’expriment peu. En revanche, les sujets ayant le géne de la drépanocytose en

double (drépanocytaires homozygotes SS) ou associ€é a wune autre

hémoglobinopathie  (drépanocytaires  doubles  hétérozygotes S/C, S/(-
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thalassémiques, S/D Punjab, S/O Arab, S/C Harlem, S/PHHF hétérocellulaire, A/S
Antilles), souffrent de complications de la maladie liées a leurs anomalies

genétiques [77].

Selon le génotype, des facteurs épigénétiques et environnementaux, le début de ces
complications se situe dans la grande majorité des cas, entre quelques mois et 5 ans
apres la naissance. C’est pourquoi la drépanocytose apparait comme une maladie
pédiatrique. La physiopathologie des complications est assez bien connue ; elle fait
intervenir essentiellement, la falciformation du globule rouge qui est la
conséquence d’une gélification de I’HbS en situation d’hypoxie tissulaire, et une
adhérence accrue des drépanocytes a la paroi des vaisseaux et donc, des
phénomenes d’obstruction vasculaire [27 ;72]. Ainsi I’histoire clinique naturelle de
la drépanocytose chez ces sujets qui s’expriment se caractérise schématiquement

par quatre périodes évolutives [31;33 ;77]:

- la période néonatale silencieuse, sans expression clinique, du fait d’un taux élevé
de I’hémoglobine feetale qui a un pouvoir d’inhibition de la gélification de
I’hémoglobine S, condition favorable a la falciformation des globules rouges

drépanocytaires ;

- la période de 6 mois a 5 ans caractéris€ée principalement par les complications
infectieuses graves responsables d’hospitalisations fréquentes et d’une mortalité

importante, d’accidents de séquestrations spléniques souvent mortelles ;

- la période de 5 a 15 ans marquée, surtout par la survenue fréquente de crises
douloureuses ostéoarticulaires, mais également d’épisodes infectieux graves en
particulier, les ostéomyélites. C’est dans cette tranche d’age que les accidents

vasculaires cérébraux et le syndrome thoracique aigué€ sont fréquents ;
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- la période de 15 ans et au dela qui est caractérisée surtout par les complications
anémiques, mais encore infectieuses. Les complications liées aux accidents
d’infarcissements et d’infections répétées, retentissent sur plusieurs organes nobles
et peuvent mettre en jeu le pronostic vital et/ou fonctionnel (ex : insuffisance
rénale, insuffisance cardiaque, cécité, nécrose totale des hanches, ulcére chronique

des jambes).

Les premiers signes de la maladie sont précoces, puisque 75% des malades sont
reconnus avant I’age de 2 ans. L’absence de symptomatologie dans les tous
premiers mois de la vie s’explique par I’effet protecteur de 1’hémoglobine feetale.
Chez le petit enfant, il existe un retard statural plus marqué que le retard pondéral.
La fievre est fréquente mais inconsistante. Apres 3 ans, ’enfant drépanocytaire est
souvent longiligne avec des membres longs et un corps fréle avec un retard staturo-
pondéral et pubertaire. Le sujet adulte atteint de drépanocytose homozygote est
d’une taille généralement petite. L’examen en dehors des crises est normal, a

I’exception d’un ictére conjonctival et d’un fréquent souffle systolique.

Chez ’enfant, la splénomégalie est discrete, mais exceptionnelle chez 1’adulte ; sa
persistance doit faire rechercher une autre hémoglobinopathie associ¢e. Ce

phénomene serait plus fréquent quand le taux d’hémoglobine est élevé.

L hépatomégalie est, au contraire de la splénomégalie, plus fréquente chez 1’adulte
que chez I’enfant. Elle n’est notée qu’une fois sur sept en Afrique avant 1’age de 3
ans. Cliniquement, il s’agit d’une hépatomégalie parfois considérable, ferme, voire

dure et parfois douloureuse.

La drépanocytose associe plus souvent une anémie souvent profonde, de type
hémolytique avec toutes les complications inhérentes a cette condition. Comme

pathologie vasculaire grave, systémique, elle se manifeste soit par une artériopathie
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avec son corolaire d’atteinte cérébrale de nature préoccupante, et ou I’A.V.C, soit
par les infarctus tissulaires divers dont la forme intra-osseuse avec sa traduction
hyperalgique (douleurs aigues d’une fréquence et d’une intensité variable). Ces
manifestations sont fréquentes et constituent la premiere cause d’hospitalisation.
Elles sont particuliecrement fréquentes et sont dues d’une part a I’hyperplasie
érythroblastique commune a toutes les hémolyses constitutionnelles, d’autre part,
aux microthromboses qui caractérisent la maladie. Chez I’adulte, les manifestations
articulaires et péri-articulaires sont fréquentes, touchant une articulation ou
plusieurs articulations simultanément ou successivement. A 1’examen on note un
cedéme modéré des tissus péri-articulaire et des muscles s’insérant au voisinage de
I’articulation atteinte. Les articulations elles-mémes paraissent libres de toute
infiltration. L évolution de la crise douloureuse dure en moyenne 3 a 7 jours. La
ponction de DI’articulation en cas d’épanchement peut montrer un aspect d’arthrite

purulente aseptique ou d’hémarthrose.

Les ulcéres de jambes apparaissent chez 1 adulte sur 7 environ, mais ils sont
beaucoup plus fréquents dans I’adolescence. Leur aspect est tres polymorphe et ils
sont, en Afrique, difficiles a distinguer des ulcérations torpides surinfectées tres
fréquentes dans la population. Leur physiopathologie reste aussi incertaine que
dans les autres anémies hémolytiques chroniques ; I’hypoxie chronique semble le
principal responsable et les transfusions ramenant le taux d’hémoglobine a 10g/dl

au moins, permettent généralement leur cicatrisation.

Les manifestations rénales sont fréquentes et semblent s’expliquer par les
conditions particulicrement favorables a la falciformation rencontrées dans la
meédullaire du rein. 11 existe habituellement un défaut de concentration des urines.
Ce trouble de la concentration des urines apparait plus ou moins tot avec une

fréquence et une gravité qui croient avec 1’age.
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Le priapisme est dii 2 un engorgement des sinus caverneux par les drépanocytes. Sa
fréquence est appréciée de facon différente selon les auteurs. Le traitement repose

sur la ponction évacuatrice des corps caverneux.

Les manifestations cardiaques sont fréquentes surtout lors des crises et sont causes

éme

de morts fréquentes aprés la 2™ décade. Le débit cardiaque est souvent augmenté a
cause de I’anémie, mais aussi de I’augmentation de la viscosité et du volume

sanguin total.

Les manifestations oculaires sont habituelles et I’ophtalmologiste est quelques fois
le premier a suspecter la drépanocytose. L’examen de la rétine peut montrer de
petites hémorragies et quelques fois on se trouve en présence d’un décollement de

la rétine. L accident qui survient le plus souvent est I’hémorragie du vitre.

Les complications infectieuses constituent un risque permanent au cours de la vie
du drépanocytaire. Ces complications infectieuses ont des €tiologies bactériennes,

parasitaires et virales [77]

Les infections bactériennes fréquemment rapportées ont €été rattachées aux germes
encapsulés. On a longtemps pens¢ que la grande fréquence des infections dues aux
germes encapsulés chez le drépanocytaire était en rapport avec une susceptibilité
particuliere a ces germes qui pouvait étre expliquée par 1’atrophie splénique
responsable d’une suppression progressive de la fonction de phagocytose de la rate

[63;71].

Treés majorées dans la premiére année de vie, ces infections deviennent une cause
importante d’hospitalisation et aussi de mortalit¢ (syndrome thoracique aigu,
méningites, septicémie...) variable d’un individu a un autre. En dépit des mesures

préventives, certaines ¢tudes ont montré un risque persistant significatif pour les
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infections a germes encapsulés avec en particulier, des tableaux d’infections
séveres a type de septicémie, de méningite ou d’ostéomyélite, responsables d’une
mortalité ¢levée chez I’enfant drépanocytaire[51 ;66]. Certains auteurs ont invoqué
I’augmentation de la résistance des pneumocoques a la pénicilline ou les variations
de la réponse vaccinale chez les patients drépanocytaires [30]. Ces complications
ont un genre évolutif propre, le tout aboutissant a une réduction de 20 a 30 ans de

I’espérance de vie des drépanocytaires en 1I’absence d’une prise en charge adéquate.
La prise en charge optimale de la drépanocytose dans un pays pourrait reposer sur :
- Un dépistage systématique trés précoce, a la naissance ou peu apres,

- L’organisation des soins avec un accent particulier sur le traitement préventif
des complications infectieuses par des vaccinations appropriées, une

couverture d’antibiotique au quotidien.

- Une supplémentation vitaminique et éventuellement des transfusions pour

lutter contre 1’anémie,

- Un traitement antalgique utilisant des médicaments adaptés pour les crises

douloureuses.
- Larecherche et I’information.

En Afrique la prise en charge de la maladie est confrontée a d’énormes problémes
du fait de 1’absence de programmes nationaux pour la combattre. A cela s’ajoute
I’insuffisance notoire d’information sur la maladie du personnel médical mais aussi
des malades et de leur famille. Par conséquent plus de 50% des enfants

drépanocytaires décedent avant I’age de 5 ans en ’absence de recours sanitaires
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appropriés. Pour ceux qui survivent, I’évolution de la maladie est émaillée de

complications a risque vital.

Le Mali est un pays ou le géne de la drépanocytose est répandu puisque la
prévalence du trait varie entre 4 et 25% des sujets selon un gradient géographique
Nord-Sud. La fréquence ¢€levée des sujets hétérozygotes dans cette population (1
600 000) constitue un risque potentiel dans la transmission du géne de la
drépanocytose. Selon les statistiques, 5000 a 6000 naissances au Mali sont des
drépanocytaires majeurs qui auront besoin toute leur vie d’une prise en charge

médicale spécifique [86].

Le service d’hématologie oncologie médicale du CHU du Point G est un service
qui recoit des drépanocytaires adultes soit pour un suivi de médecine préventive

soit dans le cadre de la prise en charge des complications.

A I’heure actuelle la question de la fréquence et de la nature de ces complications

restent une question non suffisamment traitée.

Notre ¢tude permettra d’établir un tableau des complications drépanocytaires dans
un contexte particulier comme celui du Mali et de proposer un schéma de prise en

charge approprié.
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II- OBJECTIFS
1-Objectif général

Etudier les complications drépanocytaires aigues chez 1’adulte dans un service de

troisiéme niveau de référence de la politique sanitaire au Mali de 2004 a 2008.
2- Objectifs spécifiques

- Déterminer les caractéristiques sociodémographiques de 1’adulte drépanocytaire
vu au service d’hématologie oncologie médicale du CHU du Point G pour une

complication aigué entre 2004 et 2008.

- Déterminer les motifs d’hospitalisation de 1’adulte drépanocytaire vu au service
d’hématologie-oncologie médicale du CHU du Point G.
- Déterminer la fréquence des complications aigues drépanocytaires chez 1’adulte

vu au service d’hématologie-oncologie médicale du CHU du Point G.

- Déterminer la répartition de ces complications aigues en fonction des phénotypes

drépanocytaires.

III- METHODOLOGIE
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1] Lieu de I’étude. Notre étude s’est déroulée au service d’hématologie-oncologie
médicale du CHU du Point G et plus précisément au pavillon BERNARD
DUFFLO. Situ¢ en commune III du district de Bamako, le CHU du point G est
I’une des structures hospitalieéres de troisieme niveau dans 1’échelle des services de

santé au Mali.

Le service d’hématologie —oncologie médicale est dirigé par un professeur
d’hématologie. Le personnel est composé de 3 médecins spécialistes, 1 médecin

genéraliste, 4 internes, 5 infirmiers.
2] Type et période d’étude.

Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur les dossiers des drépanocytaires

adultes de janvier 2004 a décembre 2008.
3] Population d’étude ayant des complications aigues

Notre étude a porté sur les drépanocytaires adultes hospitalisés au service
d’hématologie-oncologie médicale du CHU du Point G tous ages et sexes

confondus.

4] Critéres d’inclusion

Ont ¢été inclus dans notre étude, tous les drépanocytaires adultes hospitalisés au
service d’hématologie-oncologie médicale du CHU du Point G durant la période

de janvier 2004 a décembre 2008.

5] Criteres de non inclusion
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N’ont pas €té inclus dans notre étude, les sujets drépanocytaires agés de moins de

16 ans et les adultes hospitalisés en dehors de la période d’étude.
6] Parameétres étudiés

Les parametres étudiés ont ¢ét€é hématologiques (phénotype drépanocytaire),
sociodémographiques (age, sexe, profession, statut matrimonial), cliniques (motif

d’hospitalisation et type de complication).
7] Saisie et analyse des données

Les données ont ¢€té saisies sur le logiciel Excel a partir des dossiers des malades
disponibles au service d’hématologie-oncologie médicale du CHU du Point G.
L’analyse a ¢été faite sur SPSS12.0. Le test de Khi 2 a été utilisé pour la

comparaison des proportions avec un seuil de signification fixé a P<0,05.

IV RESULTATS

1- Caractéristiques sociodémographiques des malades
Notre étude a porté¢ sur 105 malades sur 629 patients vus dans le service

d’hématologie oncologie médicale du C.H.U du Point G
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1.1 Le sexe:

TABLEAU I : répartition des patients selon le sexe
La répartition de la population en fonction du sexe montre que les hommes étaient

plus nombreux que femmes avec un sexe ratio de 1.3 en faveur des hommes.

Sexe Fréquence Pourcentage
Masculin 60 57,1
Féminin 45 42,9

Total 105 100,0

1.2 L’age:

TABLEAU II : répartition des patients selon les tranches d’age

La répartition de notre population d’étude en fonction des tranches d’age montrait
que les drépanocytaires agés de 16-25 ans sont majoritaires. Ce tableau montre

¢galement que ceux ayant un age > 55 ans ¢taient faiblement représentés. Il
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apparait que 1’age moyen dans notre population d’étude était de 26+8 ans avec des

extrémes allant de 16 a 67 ans.

Age (années) Effectif Fréquence
16- 25 62 59,0
2635 33 314
36 —45 06 05,7
46 — 55 03 02,9
56 — 65 00 00,0
> 66 01 01,0
Total 105 100,0

1- Age et sexe :

TABLEAU III : répartition des patients selon I’4age et le sexe

Cette répartition de la population en fonction de 1’age et du sexe montre que
quelque soit le sexe considéré, la tranche d’age de 16-25 ¢tait majoritaire.
Cependant, aucun sujet de sexe féminin d’age supérieur a 50 n’a été observé. Cette

différence dans la répartition n’était pas statistiquement significative (P>0,05).
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Sexe du patient

Age (annees) masculin Féminin Total P
16- 25 37 25 62
26 —35 16 17 33
36 —45 05 01 06
46 — 55 01 02 03 0,3
56 — 65 00 00 00
> 66 01 00 01
Total 60 45 105
P=0,3
1.3 Ethnie :

TABLEAU IV : répartition des patients selon I’ethnie :

Parmi les drépanocytaires inclus, les ethnies Soninké et Bambara étaient les plus

représentées suivies des Peulh et Malinké. Les ethnies faiblement représentées

¢taient les sénoufo, minianka, Diawando, et Ouolof

Ethnie Effectif Fréquence
Soninké 26 24,8
Bambara 22 21,0
Malinké 19 18,1
Peulh 11 10,5
Sonrhai 05 04,8
Maure 05 04,8
Dogon 03 02,8
sénoufo/minianka 03 02,8
Diawando 02 01,9
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Mossi 02 01,9

Ouolof 02 01,9
Autres 03 02,8
Non précisé 02 01,9
Total 105 100,0

e Autres : 1 somono ; 1 bobo
* Non précisé : aucune information sur I’ethnie

1-5 La résidence

TABLEAU V : répartition des patients selon la résidence :
La majorité des sujets d’étude résidait a Bamako ou aux alentours de Bamako, c’est

ainsi 87.6% d’entre eux ont déclaré vivre a Bamako et 5.7% a Kati.

Résidence Effectif Fréquence
Bamako 92 87,6
Kati 6 05,7
Koutiala 3 02,8
Kayes 2 01,9
Ségou 1 01,0
Autres 1 01,0
Total 105 100,0

Autres : 1 cas a Yéléguébougou
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1-6 La profession :

TABLEAU VI : répartition des patients selon la profession

Parmi les sujets inclus dans notre étude, les éléves étaient plus représentés avec
27.6%, suivi des cadres avec 21,9% et des étudiants (20,9%). Les commergants, les
meénageres, les cultivateurs, ouvriers et tailleurs représentaient environ 19.1%.

Environ 3.8% des sujets d’étude €tait sans emploi.

Profession Effectif Fréquence
Eleve 29 27,6
Cadres 23 21,9
Etudiant 22 20,9
Commerc¢ant 08 07,6
Ménagere 07 06,7
Cultivateur/ouvrier/tailleur 05 04,8
Sans emploi 04 03,8
Non précisé 06 05,7
Autres 01 01,0
Total 105 100,0

Autres : 1 artiste (rappeur)

2- Caractéristiques cliniques et biologiques :

2-1 Phénotypes
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TABLEAU VII : répartition des patients selon le phénotype
Parmi les drépanocytaires inclus dans 1’étude, 70,5% avait le phénotype SS, 24,8
avait un phénotype SC, 2.8% avait le phénotype SP+thalassémie et seulement 1.9%

avait le phénotype SB°thalassémie.

Phénotypes Effectif Pourcentage
SS 74 70,5

SC 26 24,8
SB+thalassémie 03 02,8
SB°thalassémie 02 01,9
Total 105 100,0
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2-2 Motif d’hospitalisation :

TABLEAU VIII : répartition des patients selon le motif d’hospitalisation

Au cours de notre étude, il ressortait que les algies constituaient 96,1% des motifs
d’hospitalisation des drépanocytaires adultes. La fievre représentait 51,4%, les
brulures mictionnelles, = comptaient pour 12,4% des motifs d’hospitalisation.
L’anémie et les céphalées chacune pour 10,5% ; la détresse respiratoire et les
vomissements chacun pour 9,5% et enfin la toux et le priapisme pour

respectivement 7,6% et 6,7% des motifs d’hospitalisation.

Signes Effectifs Pourcentage
Algies 101 96,1
Fiévre 54 51,4
Brilure mictionnelle 13 12,4
Anémie 11 10,5
Céphalées 11 10,5
Détresse respiratoire 10 09,5
Vomissement 10 09,5
Toux 8 07,6
Priapisme 7 06,7

2-3 Diagnostic retenu :
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TABLEAU IX: répartition des cas de complications dans la population
d’étude

Parmi les complications observées, les infections (bactériennes, parasitaires, et
virales) occupaient la premiere place, suivies par les C.V.O, les anémies, le S.T.A,
les priapismes et les A.V.C. Les infections bactériennes étaient essentiellement :
pulmonaire, urinaire, articulaire, génitale, biliaire, musculaire et osseuse. Les
germes mis en cause ¢taient surtout : £.Coli, E Cloacae, C albicans. Les infections
parasitaires ¢taient a 100% des cas d’infection palustre a P. falciparum. Le seul cas
d’infection virale était 1 cas d’hépatite virale aigue type B.

Les C.V.O occupaient la deuxieme place dans I’importance des complications avec
18,1%.L’anémie, représentait 4,8% de méme que le priapisme. Le syndrome
thoracique aigu était observé a une fréquence (6,7%). L’A.V.C et le syndrome

occlusif n’ont été observés que chez 0,9% chacun des adultes drépanocytaires.

Diagnostic Effectifs Pourcentage
Infections bactériennes 43 41,0
CVO 19 18,1
Infections probables 15 14,3
Paludisme 08 07,6
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STA 07 06,7
Anémie aigue 05 04,8
Priapisme 05 04,8
Infection Virale(Hépatite B ) 01 00,9
AVC 01 00,9
Syndrome occlusif 01 00,9
Total 105 100,0
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2-3-1 Phénotypes et crise vaso-occlusive

TABLEAU X: Fréquence de la crise vaso-occlusive en fonction des

phénotypes

La répartition des crises vaso-occlusives en fonction du phénotype drépanocytaire

montrait que 83.0% des crises survenaient chez les drépanocytaires SS, 12.2% chez

les sujets SC, 2.4% chez SP+thal. Un seul cas de crise vaso-occlusive a été observé

chez les sujets ayant le phénotype SB°thal.

Phénotypes .Crlse vaso-occlusive Total p
oui non

SS 34 (83,0%) 40 (62,5%) 74

SC 05 (12,2%) 21 (32,8%) 26

SB+thal 01 (02,4%) 01 (01,6%) 02 0,1

SB°thal 01 (02,4%) 02 (03,1%) 03

Total 41 (100,0) 64 (100,0) 105

P=0,1
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2-3-2 Phénotypes drépanocytaires et infections

TABLEAU XI : Fréquence des infections selon les phénotypes drépanocytaires
Au cours de notre étude, la fréquence des infections était de 60,2%. La répartition
de ces infections en fonction du phénotype montrait que 70,4% de cas survenait
chez les drépanocytaires SS, 27,3% chez les SC, 2,3% chez les SP+thalassémiques

et aucun cas d’infection n’a été observé chez les SB°thalassémiques.

Les infections

Phénotypes Total P
oui non ""probable"
SS 31 (70,4%) 33 (70,2%) 10 (71,4%) 74
SC 12 (27,3%) 11(23,4%) 03(21,4%) 28
SP-+thal 01 (02,3%) 02 (04,3%) 00 (00,0%) 4 0.7
SB°thal 00 (00,0%) 01 (02,1%) 01 (07,2%) 01
Total 44 (100,0%) 47 (100,0%) 14 (100,0%) 105
P=0,7
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2-3-3 Phénotypes drépanocytaires et anémie

TABLEAU XII: Fréquence de la survenue d’une anémie en fonction des

phénotypes drépanocytaires.

L’anémie était observée a une fréquence de 4,8%. Les sujets SS étaient les plus
touchées avec 60% des cas et 40% pour les SC. Aucun cas d’anémie n’a été

observe chez les sujets SP+thalassémiques et SB°thalassémiques.

, anémie
Phénotypes Oui Non Total P
SS 03 (60,0 %) 71 (71,0%) 74
SC 02 (40,0%) 24(24,0%) 28
SpB+thal 00 (00,0%) 03 (03,0%) 4 0,8
SB°thal 00 (00,0%) 02 (02,0%) 2
Total 05 (100,0) 100 (100,0) 105

P=0,8
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2-3-4 Phénotypes drépanocytaires et syndrome thoracique aigu

TABLEAU XIII : Fréquence du syndrome thoracique aigu en fonction des
phénotypes.

Dans notre population d’étude, la fréquence du syndrome thoracique aigu était de
6,7%. Tous ces cas de syndrome thoracique aigu étaient observés chez les sujets

présentant le phénotype SS.

, S.T.A
Phénotypes Oui Non Total P
SS 07 (100%) 67(68,4%) 74
SC 00 (00,0%) 26 (26,5%) 28
SpB+thal 00 (00,0%) 03(03,1%) 4 0,3
SB°thal 00 (00,0%) 02 (02,0%) 2
Total 07 (100,0) 98 (100,0%) 105

P=0,3
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2-3-5 Priapisme et phénotypes drépanocytaires

TABLEAU XIV : Fréquence de la survenue de priapisme en fonction des
phénotypes.

Le priapisme était observé a une fréquence de 4,8% dans la population d’étude. La
répartition de ces cas de priapisme en fonction du phénotype montrait que 80% des
cas concernaient les sujets de phénotype SS et 20% les sujets SC. Nous n’avons pas
observé de cas de priapisme chez les sujets SP+thal et SB°thal. Cette répartition

des cas de priapisme ne montrait aucune différence statistiquement significative

(P=0,9).

Phénotypes Priapisme Total
. P
Oui Non
SS 04 (80,0%) 70 (70,0%) 74
SC 01 (20,0%) 25 (25,0) 28
SpB+thal 00 (00,0%) 03 (03,0%) 4 0,9
SpB°thal 00 (00,0%) 02 (02,0%) 2
Total 5 100 105
P=0,9
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2-3-6 Phénotypes drépanocytaires et autres complications aigues :

La fréquence des accidents vasculaires cérébraux dans notre population
drépanocytaire était de 0,9%.L’accident a concerné Iseul cas de sujet SC. Nous
n’avons pas observé de cas d’accident vasculaire cérébral chez las sujets beta

thalassémiques.
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4- Prise en charge transfusionnelle

TABLEAU XV: Fréquence de la transfusion dans la population d’étude.

En hospitalisation, 49,5% ont bénéficié d’une thérapie transfusionnelle.

Transfusion Effectif Pourcentage
Oui 52 49,5
Non 50 47,6

NP 03 02,9
Total 105 100,0

NP : Non precise

5- Evolution :

TABLEAU XVI: répartition des patients en fonction de I’évolution

Une évolution favorable a été observée chez 87,6% des patients. 7 cas de déces ont

été enregistrés.
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Evolution Effectif Fréquence

Favorable 92 87,6
Décédé 07 06,7
Autres 06 05,7
Total 105 100,0

¢ Autres: 3 patients sortis contre avis médical ; 02 Non précisé ; Oltransféré
en psychiatrie.
% Les sept(7) cas de déces se répartissaient entre 03 cas d’infections, 02 cas de

syndrome thoracique aigu et 02 cas d’anémie
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6-Adhésion a un suivi médical préventif :

TABLEAU XVI: Distribution des patients selon qu’ils ont un suivi médical
régulier ou non
La répartition des patients selon qu’ils ont un suivi régulier ou non montrait que

seulement 35,2% étaient régulier dans le suivi médical

Suivi Effectif Pourcentage
Oui 37 35,2
Non 53 50,5
Non précisé 15 14,3
Total 105 100,0

Non précisé : aucune information sur le suivi ou non de ces patients
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7- Evolution et suivi

TABLEAU XVII: répartition des patients selon le suivi et I’évolution

Parmi 7 déces constatés au cours de 1’étude, aucun patient n’effectuait de suivi

régulier.
Evolution Suivi

Oui Non Non précisé Total P
favorable 35 44 13 92
DCD 01 06 00 07
Autres 01 0l 04 06 0,001
Total 41 52 15 105

Les malades suivis ont une évolution favorable par rapport aux patients non
suivis avec une différence p<0,05 statistiquement significative

43



V- COMMENTAIRES ET DISCUSSION

1- Caractéristiques des malades

A travers cette étude nous avons voulu déterminer I’importance des complications
aigues chez I’adulte drépanocytaire. C’est pourquoi nous avons décidé de
conduire cette étude en milieu adulte. Le caractére rétrospectif de 1’étude ne nous a
pas permis de recueillir tous les parameétres essentiels que nous avons souhaité
analyser. Le recrutement a été fait a partir des dossiers des patients drépanocytaires
confirmés, hospitalisés dans le service d’hématologie oncologie médicale du CHU
du Point G dans un contexte d’urgence sur une période de Sans (Janvier 2004-

Décembre 2008).

Cent cing (105) patients ont €été hospitalisés durant la période d’étude. Cet effectif
relativement faible, s’explique essentiellement par I’inexhaustivité dans

I’enregistrement des parametres que nous avons voulu analyser dans les dossiers.

La fréquence des complications aigues drépanocytaires en fonction du phénotype

drépanocytaire reste encore non concluante dans le contexte africain

L’évolution de la maladie drépanocytaire est caractérisée par la survenue de
complications dont certaines constituent de véritables urgences. Si la fréquence
relative de ces complications varie en fonction de I’age des malades, elle ne

semble épargner aucune catégorie d’age.

La place de certaines complications aigues dans la survenue des déces est bien
¢tudiée chez I’enfant. De fagon générale cette question est bien moins étudiée chez

I’adulte.

Nous avons essayé¢ par ce travail, de faire le point de la situation des complications
aigues chez I’adulte drépanocytaire a Bamako a partir de dossiers de malades
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recrutés sur cing ans au service d’hématologie oncologie médicale pour discuter
deux questions a savoir : 1) Quelles sont les complications rencontrées ? 2) Quelle
est 'importance relative des principales complications en fonction du phénotype

drépanocytaire ?

L’analyse des cent cinq(105) dossiers des patients adultes recrutés entre 60
hommes et 45 femmes a permis de constater un 4ge moyen de 26=£8 avec des
extrémes de 16 et 67 ans. La répartition de nos patients par tranches d’age faisait
apparaitre une prédominance de la tranche d’age de 16-25ans. Parmi cette

population des malades 35,2% étaient inscrits dans un programme de suivi médical.

Parmi les 105 patients, 74 soit 70,5% ¢étaient de phénotype SS, 26 soit 24,8%
¢taient de phénotype SC, 3 soit 2,8 étaient de phénotype SP+ thal, et 2 soit 1.9%
¢taient de phénotype Sp°thal.

2- Les complications aigues et leur évolution

Parmi les motifs d’hospitalisation des drépanocytaires au service d’hématologie-
oncologie médicale du CHU du Point G, on constate que les algies (96,1%) étaient
les plus fréquemment rapportées suivies par la fievre (51,6%) et les brilures
mictionnelles (12.4%). Ces résultats corroborent ceux d’une étude menée en lle de
France par Girot [37].Ces algies peuvent apparaitre isolées ou associ¢e a d’autres

syndromes. L’analyse de la fréquence globale des complications aigues chez
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I’adulte drépanocytaire laisse une place de choix aux infections (48,5%) suivies des
crises vaso-occlusives (18,1%), du syndrome thoracique aigu(6,7) des anémies
(4,8%), du priapisme (4,8%), et enfin des accidents vasculaires cérébraux avec
seulement (0,9%) et de syndrome occlusif (0,9%). Nous avons enregistré¢ 7 cas de
déces ; tous parmi ceux qui n’étaient pas régulierement suivi dans un service de

sante.

L’¢tude de cette distribution des différentes complications aigues au regard de la

littérature est instructive.

La premicre étude que nous rapportons ici est celle de I’équipe d’Akinyanju au
Nigéria, publiée dans Clinical and Laboratoire Heamatology en 2000. Cette étude a
concerné 102 drépanocytaires dont 60 hommes et 42 femmes et 4gés de 12 a 44 ans

recrutés sur une durée de 1 an dans le cadre d’une étude prospective.

- de cette étude on retient que I’anémie grave était la complication la plus
fréquente et qu’elle était cause de forte mortalité puisque sur 8 cas de déces,

7 étaient dus a cette complication

- la crise douloureuse venait en seconde position. Cette crise douloureuse était
de facon significative de localisation thoracique apres 1’age de 25 ans. Trois

déces étaient observés dans cette série dans ce contexte

- La troisieme urgence était représentée par le paludisme qui paraissait la

cause majeure de ’anémie dans cette population

- Cette troisiéme urgence était suivie par les infections bactériennes. 11 faut
souligner que le diagnostic d’infection était retenu dans cette ¢tude sur la
base d’une documentation bactériologique ou d’une réponse favorable a un

traitement antibiotique
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- Le syndrome thoracique aigu venait en cinquiéme position, mais paraissait

comme la premicre cause de déces.

- Cette étude ne fait pas cas de complications comme le priapisme aigu, les

hématuries ou les thromboses artérielles comme celle de 1’artére rétinienne.

Diop.S a rapporté en 2005 une étude portant sur 236 épisodes d’hospitalisation
chez des sujets agés de plus de 20 ans (20-59 ans).

- Parmi 212 cas de complications aigués, cet auteur rapportait la crise vaso-
occlusive comme la premiere cause d’hospitalisation suivie de 1’anémie, du
paludisme, du syndrome thoracique aigu et des infections. Le taux de déces
survenant surtout dans un contexte de crise vaso-occlusive prolongé ou de

syndrome thoracique aigu était estimé a 6,42%.

Dans notre service nous avons étudi¢ rétrospectivement les dossiers des malades

vus en urgence sur les années 2004 et 2008, agés de plus de 15 ans.

- Les principaux diagnostics retenus étaient représentés d’abord par les infections

puis parla C.V.O

- Lorsqu’on s’intéresse aux infections on est impressionné par la grande fréquence

des septicémies, des ostéites et des infections urinaires.

- Les germes mis en évidence dans les contextes de septicémie ont été des bacilles a
gram négatif représentés surtout par les entérobactéries. Dans les urines, le germe

le plus souvent retrouvé a été le staphylocoque.
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- L’étude de I’évolution des cas montre un taux de déces qui égal 7.4% et parmi les

complications I’anémie apparait comme la plus 1étale de méme que le S.T.A.

Il faut noter ici, qu’il s’agisse du cas d’hématurie ou de STA, le déces était survenu

dans un contexte d’impossibilité de transfuser le malade.

Finalement, si on compare ces données africaines entre elles et avec ceux obtenues
ailleurs en Europe on se rend compte en terme de fréquence que les profils de

distribution des cas n’est pas le méme.

Ce tableau [23] rapporte par ordre de fréquence les 5 premieres complications
responsables d’admission en urgence. Comme on le constate, dans |’étude
nigériane, la premiére cause est I’anémie sévere, dans 1’étude sénégalaise comme
dans celle conduite par I’équipe de Galactéros en France, la C.V.O vient en téte, au
Mali en revanche, I’infection apparait comme la premiere urgence. Le paludisme

dans tous les pays Africains reste une préoccupation, venant au troisi¢me rang.

La prédominance du sexe masculin rapportée par la plupart des études mérite de
faire 1’objet d’études complémentaires pour mieux préciser ce parametre comme

facteur de risque de survenue des complications aigues drépanocytaires

Afin de vérifier si ces complications surviennent préférentiellement chez un
phénotype drépanocytaire particulier, nous avons déterminé la répartition de ces
complications en fonction du phénotype drépanocytaire. Ainsi 1’analyse de nos
données montrait que quelque soit le phénotype considéré, ces complications sont
présentes et qu’il n’existe pas une susceptibilité particuliére significative dans la
survenue de ces complications. Cependant la faible taille de notre échantillon

d’étude ne nous permet pas de conclure de fagcon définitive ces résultats observés.
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A la lumiere de ces constats nous pensons nécessaire de conduire une autre étude

sur un échantillon beaucoup plus important.

Dans le cadre du suivi, le recours a la transfusion a été fait chez 49,5% de la

population d’étude.
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VI. CONCLUSION :
Nous avons retenu de cette étude :

- 1-La nette prédominance du sexe masculin alors que I’incidence de la

maladie ne varie pas selon le sexe.
- 2-Les complications aigues décelées sont les infections, le S.T.A, et ’anémie

- 3- Les cas de décés sont volontiers observés parmi la population des

drépanocytaires non inscrits dans un programme de suivi médical.

Les cas de déces sont volontiers observés chez les malades qui n’étaient pas soumis
a un suivi médical. Ces observations incitent a revoir 1’histoire naturelle de la
drépanocytose dans notre contexte par des études prospectives de cohorte en vue de
développer éventuellement des stratégies spécifiques de prises en charge des

drépanocytaires.

VII-RECOMMANDATIONS

- Au service d’hémato-oncologie médicale :
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Rechercher un foyer infectieux devant tout état fébrile : O.R.L, urinaire,

dentaire, pulmonaire, cutané etc....

Faire une étude prospective permettant de mieux apprécier la mortalité et la

morbidité chez 1’adulte.
Tenue correcte des dossiers médicaux
- Aux patients :

Respecter a adhérer au programme de suivi conformément aux

recommandations des médecins
- APAM.L.UD:
Eduquer, sensibiliser les patients ainsi que leurs familles a
Adhérer aux activités de I’association ;
- Aux chercheurs

Conduire des études avec un échantillonnage beaucoup plus important
en impliquant tous les intervenants dans la prise en charge de la

drépanocytose
- Aux autorités :

Création d’un programme de lutte contre la drépanocytose.
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IX. ANNEXES

FICHE SIGNALITIQUE

NOM: KANE
PRENOM: DIAMINATOU
DATE ET LIEU DE NAISSANCE : 19 Janvier 1977 a Bamako
TITRE DE THESE : PROFIL DES COMPLICATIONS AIGUES DE LA DREPANOCYTOSE
CHEZ L’ADULTE
ANNEE DE SOUTENANCE : 2011
NATIONNALITE : malienne
LIEU DE DEPOT : Bibliotheque de la Facult¢ de Médecine de Pharmacie et d’Odonto-
Stomatologie.
SECTEUR D’INTERET : Hématologie.

RESUME :
Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur les complications aigues de la drépanocytose chez
I’adulte dans le service d’hémato-oncologie de 1’hopital du point G de janvier 2004 a Décembre
2008.
Ont fait ’objet de cette étude : 74 drépanocytaires SS, 26 drépanocytaires SC, 5 beta thalasso
drépanocytaires ;
Plus de la moitié de nos patients était de sexe masculin avec un ratio H/F=1,3.
La tranche d’age de 16 a 25 était la plus représentative.
Les algies représentaient 96,1% des motifs de consultation.
Les principales complications étaient représentées par : la crise vaso-occlusive, les infections,
I’anémie, le syndrome thoracique aigu, le priapisme, 1’accident vasculaire cérébral. Les
associations de complications étaient aussi fréquentes.
Parmi ces complications les plus Iétales étaient le syndrome thoracique aigu, I’anémie et le
syndrome infectieux autremendit les infections
Une prise en charge précoce peut améliorer le pronostic de chaque complication qu’il soit vital ou

fonctionnel.
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SUMMARY

This study was a retrospective study carried out on Malian Adult with sickle cell disease in
hematology hospital of “Point G” from 2004 to 2008. This study aimed to determine the main
complication occurred in 105 Malian Adult suffering from sickle cell anemia. Infection appears
to be the most prevalent complication in Malian adult with sickle cell anemia. Among the 105
patients 74 were SS, 26 were SC, and 5 were SPthalassemia. Male were predominant and most of
the patients were aged between 16-25 years. The major cause of hospitalization was pain. Among

the complication, infections were found at high frequency.

FICHE D’ENQUTE
N° de dossier:/ / / /
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1-Données sociodémographiques :
Sexe: M/ /ouF/ /
Age (enannées):/ / /| /

Ethnie:/ / [/ [/ /| | ]/

Forme:/SS/_/, SC/__/, SB°thal/_/, SB"thal /__/, Autres

Motif d’hospitalisation :

Forme de drépanocytose : SS/ /,SC/__/, S/Bthal/ _ /,

Motif d’hospitalisation: ............oceviiiiniiiiiiii i, )

Durée d’hospitalisation (en jours):/ / / /[ /
2-Signes cliniques a ’admission :

Douleur :

Abdominale:/ /

Thoracique:/ /

Ostéo-articulaire:/ /

Fievre: Oui/ _/Non/_/

Brulures mictionnelles: Oui/_/ Non/__/

Leucorrhées:Oui/_/ Non/_/
Carie dentaire:Oui/ /Non/ /

Otite : Oui/__/Non/__/
Angine:Oui/__/Non/_/

Paleur : Oui/_/Non/ /

Ictere : Oui/__/Non/__/
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Hépatomégalie : Oui/ /Non/ /

Splénomégalie : Oui/ /Non/ /

Adénopathie : Oui/_ /Non/_/

Murphy : Oui/ /Non/ /

Vomissement : Oui/ _/Non/ /

Diarrhée : Oui/ /Non/_/

Détresse respiratoire : Oui/ / Non/ /

Tachycardie : Oui/ /Non/_/

Souffle cardiaque : Oui/_/Non/ /

Toux : Oui/ _/Non/ /

3-Bilans Complémentaires demandés en urgence :
Numération formule sanguine faite : Oui/__/ Non/ /

Si faite : taux d’hémoglobine:/ / g/dl

V.GM/__/fl
TCMH/ __ /pg
Réticulocytes : ----------

Groupe Sanguin ABO /__/, Rhésus : positif/ __/, négatif/ /
Goutte épaisse : positive/ _/, négative/ /

Hémoculture : positive/  /,non/_/
Si positive : identifier le(s) germe(s) :

Examen cytobactériologique des urines : positif/ /, négatif/ /
Si positif identifier le(s) germes(s) :

Radiographie standard faite : Oui/ _/ Non/_/
Echographie abdominale faite : Oui/_/Non/_/
Si Oui résultat :

4-Diagnostic (s) retenu(s) :

Diagnostic 1 :
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Diagnostic 2 :
Diagnostic 3 :

5-Prescription de base en urgence :
Hyperhydratation : Oui/ _/Non/ /
Alcalinisation : Oui/_/, Non/_/
Antalgique : Oui/__/, Non/_/
Antipyrétique : Oui/__/,/ /
Antibiotique : Oui/__/, Non/_/

6-Transfusion sanguine faite au moment de ’hospitalisation actuelle :
oul/ /,NON/ /,

Si NON, pourquoi ? (Pas d’indication / _/, Sang non disponible / /)
Evolution : Sortie/ /, Déceédé/ /
Malade avait un suivi médical : OUI/ /,NON/ /

Malade était connu du service:/  /, NON/ _ /

SERMENT D’HIPPOCRATE

En présence des Maitres de cette Faculté, de mes chers condisciples, devant
I’effigie ’HIPPOCRATE, je promets et je le jure au nom de 1’étre supréme, d’étre

fidele aux lois de I’honneur et de la probité dans I’exercice de la médecine.
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Je donnerai mes soins gratuits a 1I’indigent et n’exigerai jamais un salaire au-dessus

de mon travail, je ne partagerai aucun partage clandestin d’honoraires.

Admise a ’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 partie

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.

Respectueuse et reconnaissante envers mes maitres, je rendrai a leurs enfants
I’instruction que j’ai regue de leur pére.
Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidele a mes promesses !

Que je sois couverte d’opprobre et méprisée de mes confreres si J’y manque !

Je Le Jure.
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