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ABREVIATIONS
Ag HBs : Antigéne de I’hépatite B
AINS : Anti-inflammatoire non stéroidien
AMALDEME : Association Malienne de Lutte contre la Déficience Mentale
chez ’Enfant.
AMLUD : Association Malienne de Lutte contre la Drépanocytose
ASLO : Antistreptolysine O
ATCD : Antécédent
AVC : Accident vasculaire cérébral
BAV : Bloc auriculo-ventriculaire
BAAR : Bacille acido-alcoolo résistant
C HU -G T: Centre Hospitalier et Universitaire Gabriel Touré
CREDOS : Centre de recherche, d’é¢tude et de documentation pour la survie
de 'enfant
CVD : centre pour le développement du vaccin
DEAP : Département épidémiologique des affections parasitaire
Dx : Douleur
Echo : Echographie
EFF : Effectif
FMPOS : Faculté de Médecine, de Pharmacie et d’Odonto-Stomatologie
Hb : Hémoglobine
Hb A : Hémoglobine A
Hb S : Hémoglobine S
IMC : Indice de masse corporel
IM: Intra musculaire
IVD: Intra veineuse directe
IVL : Intra veineuse lente
NFS : Numération Formule Sanguine
ONA : Ostéo-necrose Aseptique
OPH : Ophtalmologie
ORL : Oto-rhino-laryngologie
PEC : Prise en charge
PEV : Programme Elargi de Vaccination
RDV : Rendez-vous

RX : Radiographie
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SG 5% : Serum glucosé 5%

SS 0,9%: Serum salé 0,9%

SRO: Solution de réhydratation orale

STA : Syndrome thoracique aigu

Transa : Transaminases

VIH : Virus de 'lmmuno Déficience Humaine
VS : Vitesse de sédimentation

% : Pourcentage
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I- INTRODUCTION

La drépanocytose est une maladie génétique définie par la présence dans le
globule rouge d’'une hémoglobine anormale appelée hémoglobine S (HbS).

Sa pathogénie implique une mutation ponctuelle au niveau du codon N°6 du
géne [} de la globine : une adénine normalement présente est remplacée par
une thymidine (GAG —» GTG).

La conséquence de cette mutation ponctuelle est la synthése d'une chaine
protéique B anormale (Bs) dont la particularité est de présenter en position 6
une valine au lieu dun acide glutamique[31] contrairement a lacide
glutamique la valine est un acide aminé hydrophobe.

La drépanocytose est l’affection génotypique la plus rependue dans le
monde. Sa répartition géographique est particuliére, les noirs africains de la
« ceinture sicklemique » de Lehmann qui s’é¢tend du 15¢ paralléle de latitude
nord au 20¢ paralléle de latitude sud sont les plus atteints. Plus de 200000
enfants naissent atteints de la drépanocytose chaque année en Afrique. On
estime que la maladie est directement ou indirectement responsable de 8 a
10% des cas de mortalité infantile dans la plus part des pays africains.

On trouve 5 a 20% de porteur de la maladie de ’Afrique du Nord en Afrique
de I'Ouest (Sénégal 15%, Togo 16% Cote d’ivoire 12%) et jusqu'a 40% dans
certaines ethnies d’Afrique centrale (Cameroun de 10 a 25%, R.D.Congo 20a
40%).

La maladie est certes fréquente en Afrique, cependant elle concerne
actuellement des milliers de familles dans plusieurs pays du monde :
Antilles 12% [26 17] les noirs d’américains 9%, chez les sujets non
mélanodermes au Moyen-Orient Arabie Saoudite, Inde, Turquie, Greéce,
Maghreb et aussi en Europe de 1'Ouest en raison des mouvements des
populations atteintes.

La propriété fondamentale de 1’ HbS est d’étre insoluble en milieu
désoxygéné. Cette propriété explique que lorsque la tension en oxygéne
baisse ,elle polymérise et forme de longues chaines protéiques (tactoide)

rigides dans le GR qui se déforme en faucille :c’est la falciformation [11].
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En situation d’hypotension en oxygéne des tissus quatre facteurs essentiels
interviennent dans le déclenchement et lentretien du phénoméne de
falciformation des hématies :la quantité d’HbS du globule rouge ;l’état
d’hydratation du globule rouge ;le taux d’HbF dans le globule rouge et le
taux de synthése des chaines.

L’expression clinique de la drépanocytose chez le drépanocytaire majeur est
remarquable par son polymorphisme important . A lorigine de ce
polymorphisme clinique on discute de facteurs génétiques, moléculaires
environnementaux, mais il est possible que d’autres facteurs encore
meéconnu interviennent dans l'expression de la maladie.

L’histoire clinique du drépanocytaire est ainsi caractérisée par deux groupes
de complications liées au phénomeéne d’obstruction vasculaire et a la fragilité
du GR drépanocytaire.

-Complications aigués : elles sont dominées par les crises algiques liées a la
vaso-occlusion aigué. Il s’agit de douleurs osseuses et articulaires
d’apparition brutale ,de durée variable et qui reconnaissent toujours un
facteur déclenchant .Elles commencent tot dans la vie entre 4mois et Sans
selon le type de drépanocytose majeur .La séquestration splénique est
observée en regle avant ’age de Sans ;il s’agit d’'une complication aigué grave
qui met en jeu la vie du drépanocytaire lorsqu’il n’est pas pris en charge
rapidement.

Le priapisme est observé a tout age ,son risque majeur est limpuissance
sexuelle par fibrose des structures du corps caverneux .L’érythroblastopenie
est la conséquence dune atteinte virale des cellules précurseurs
difféerenciées des GR (parvovirus B19) ou a une carence en folate.

-Les complications chroniques par lésions d’organes :leur moment de
survenue dans la vie du drépanocytaire est variable selon le phénotype
hémoglobinique. Elles sont globalement plus fréquentes chez ’'adolescent et
I’adulte.[4]

La drépanocytose concerne environ 12% de la population malienne selon les
études effectuées entre 1980 et 1985.[18 37]

Elle est caractérisée par une mortalité précoce 70% avant l'age de

10ans ,80% avant ’age de 30ans [18].
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La chronicité de la maladie, le cout élevé de la prise en charge hospitaliére
des crises aigués drépanocytaire [50] et une mauvaise connaissance de la
maladie sont des raisons qui emmeénent une importante proportion de la
population drépanocytaire a se confier souvent aux tradipraticiens.

Des progrés importants ont été acquis dans les stratégies de prise en charge
visant a améliorer le confort et la survie du drépanocytaire :le premier
exemple édifiant est I'expérience jamaicaine de l’équipe de G Serjean qui a
montré quun dépistage néonatal de la drépanocytose appuyé par un suivi
médical régulier et par un enseignement de la maladie aux parents des
drépanocytaires améliorait trés significativement le confort et la survie du
malade (par espacement des crises, la meilleur gestion de la douleur, la
diminution de la fréquence de certaines complications graves , le diagnostic
précoce et la gestion correcte des complications les plus pourvoyeuses de
létalité ; d’autres expériences conduites en Europe ont confirmé l’efficacité de
cette expérience jamaicaine. Ainsi dans ces pays l'espérance de vie moyenne
du drépanocytaire s’est vite améliorée passant de moins de 30ans a45 ans
[30]

La reconnaissance de la drépanocytose comme probléme de santé prioritaire
par les autorités sanitaires, la création de centre de référence de la
drépanocytose sont nécessaire pour conduire efficacement a 1’amélioration
du confort et la survie du drépanocytaire.

L’existence d'une association de lutte contre la drépanocytose au Mali, la
création d'une wunité fonctionnelle de prise en charge des enfants
drépanocytaires dans le service pédiatrie de I’ HGT et I'engagement fort du
gouvernement malien pour la construction d’un centre de santé de référence
de la drépanocytose autorisent a espérer sur la concrétisation rapide de
stratégies d’amélioration du confort et de la survie du drépanocytaire au

Mali.
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II- OBJECTIFS

1. Objectif général :

- Etudier les conditions de prise en charge et de suivi des enfants

drépanocytaires dans le service de pédiatrie du CHU de Gabriel Touré.

2. Objectifs spécifiques :

» Décrire les caractéristiques sociodémographiques des enfants

drépanocytaires recus a 1'unité fonctionnelle.

» Identifier les aspects cliniques et biologiques des enfants

drépanocytaires recus a 1'unité fonctionnelle.

» Deéterminer la fréequence des malades ayant fait les bilans de suivi de

I'unité fonctionnelle.

» Identifier les problémes rencontrés lors du suivi des enfants

drépanocytaires a 'unité fonctionnelle.
» Déterminer la fréquence des différents types de complications chez

les enfants drépanocytaires suivis par 'unité fonctionnelle.

Formuler des recommandations.
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III- GENERALITES
1. Historique : [48,6,34,32,28,-49-]

L’histoire de la maladie est émaillée de quelques dates qui rappellent les
principales étapes dans la compréhension de la maladie dans sa description
clinque et sa physiopathologie.

La premieére description fut faite par un cardiologue J- Herrick en 1910. Il
décrivit la malade comme une nouvelle entité clinique caractérisée par les
hématies en forme de faux qui par leur hémolyse donnait lieu a une anémie
En 1949, Pauling met en évidence l’existence d’'une hémoglobine anormale
par ’électrophorése signant ainsi la premiére maladie moléculaire

En 1956 Ingram fait ressortir les anomalies biochimiques de la maladie par
la méthode « Funger- Print » ou peptide lapping

En 1966, Robinson ressort la susceptibilité des sujets au pneumocoque

En 1969 Pearson individualise le concept d’asplenie fonctionnelle

Et en 1972 Kan et Valentin envisage la possibilité d'un diagnostic prénatale
2. La répartition Géographique :

La drépanocytose n’est pas 'apanage de la race noire elle se répartit selon :
une zone de fréquence maximale avec une partie de I’Afrique de 1'ouest et
toute I’Afrique central contenu dans la ceinture sicklemique de Lehmann
(qui s’¢tant du 15¢ paralléle de latitude nord au 20¢me de latitude sud avec
I'Inde et le Ceylan.

Une zone de fréquence moindre qui concerne le Sahara., I’Afrique du nord, la
vallée du Nil et la partie orientale de la rive de la méditerranée. Une zone de
fréquence faible avec le proche orient et la population noire des Etats-Unis
d’Amérique [12].

3- génétique : [15 17]

La transmission de la drépanocytose se fait selon un mode autosomique
codominant. Pour le clinicien elle semble étre, récessive puisque seuls les
homozygotes sont gravement malades. Le risque d’atteinte des enfants est a

prévoir en fonction du génotype des parents.
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- Statut hémoglobinique des enfants si pére et mére sont tous porteur
AS : le croissement donne 50% de AS, 25% de SS et 25% AA.
- Statut hémoglobinique des enfants si pére AS et meére AA (et vis versa) le
croissement donne 50% AS et 50% AA.
- Statut hémoglobinique des enfants si pére AA et mére SS le croisement
donne 100% le porteur AS.
- Statut hémoglobinique des enfants si pére SS et mére SS : le croisement
donne 100% SS.
3.1-Les facteurs génétiques de pronostic ou halotypes :
Les halotypes sont la combinaison de plusieurs séquences de bases sur le
géne béta s. cinq d’entre eux notamment les halotypes bantou, béninois
camerounais, arabe indien, sénégalais seraient des déterminants pronostic
de la drépanocytose en raison de leur déséquilibre de liaison avec la
mutation béta s.
Ils seraient a 'origine d’une atténuation de la sévérité globale de la maladie.
4. Base fondamentale
4.1. Rappel sur la fonction et la structure de I’hémoglobine
L’hémoglobine : pigment respiratoire contenu dans la globule rouge,
I’'hémoglobine est une protéine complexe formée dans la moelle osseuse. Sa
principale fonction est le transport de 'oxygéne des poumons aux tissus et
du gaz carbonique des tissus aux poumons, elle est constituée de deux
parties : 'héme et la globine.
L’héme : c’est un complexe ferreux de porphyrine, les porphyrines étant des
molécules formées de quatre cycles unis entre eux et a une molécule de fer.
L’oxygéne est transporté grace au fer contenu dans ’héme.
La globine : c’est un ensemble de quatre chaines polypeptidiques identique
deux a deux.
Chez le sujet normal plus de 97% de I'Hb est constitué d’Hb dite A 1
comprenant deux chaines alpha (£ 2) et deux chaines béta soit I’hémoglobine
Al (HbA1l —* £2 32) ayant a peu pres la méme longueur £2 —»141 a.a et
B2 =146a.a. il existe normalement dans le GR une deuxiéme Hb différente
des précédentes dites A2 (Hb A2) comprenant deux chaines alpha £2 et
deux chaines delta (€2) soit Hb A2 (£2 €2) [9].
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Dans les premiers jours de la vie on trouve dans le globule rouge une autre

hémoglobine différente des deux précédentes dite foectale (Hb F) comprenant

aussi deux chaines alpha (£2) et deux chaines gamma (62 soit Hb F (£2
62)
Hb Globine
Foetal Hb f £2 62
Adulte Hb Al £2 B2
Hb A2 £2 €2

4.2. LA PHYSIOPATOLOGIE

L’hémoglobine S : I’hémoglobine S est un tétrameére ou les chaines 3 de

globine sont anormales, une mutation ayant entrainé le remplacement de
l'acide glutamique hydrophile p6 par une valine hydrophobe. L’anomalie
moléculaire modifie la configuration spatiale de hémoglobine, responsable a
I'état désoxygéné de la formation des polymeres. Certaines hémoglobines (Hb
f, Hb A2) sont inhibitrice de la polymérisation de I'HbS [6].

La Falciformation

En situation d’hypotension en oxygéne des tissus quatre facteurs essentiels
interviennent dans le déclenchement et l'entretient du phénomeéne de
falciformation des hématies.

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

-l’état d’hydratation du globule rouge : une bonne_hydratation du globule
rouge permet de maintenir le taux d’Hb S a des niveaux permettant de
retarder le phénomeéne de falciformation apres largage de 'oxygéne par ’'Hb

dans les tissus.
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-le taux d’hémoglobine F dans le globule rouge : Plus il est important plus la
probabilité de polymeérisation I'Hb S est faible. On explique ainsi ’absence de
manifestation chez le drépanocytaire avant 1’age de 4-6 mois période au
cours de laquelle le taux d’Hb F est élevé. Cet effet bénéfique de
I’Hb F est di a son pouvoir d’inhiber la gélification de I’'HbS.
-le taux de synthése des chaines influence le taux d’'HbS,
la falciformation est associée a une diminution de la déformabilité du globule
rouge et a une fragilisation de la membrane de celui-ci. Les conséquences,
théoriques de ces phénomeénes sont l'obstruction vasculaire du fait
d’agrégats de globule rouge non déformable et 1’éclatement des globules
rouges a paroi fragilisé.
L’obstruction vasculaire et 1’éclatement des globules rouges n’auront de
traduction clinique que chez les sujets homozygotes ou chez certains
malades doubles hétérozygote appelés drépanocytaires majeur [25].
Les thromboses et hémolyses: s’expliquent par la présence de
drépanocytes rigide qui augmentent la viscosité du sang donc le temps
de transit dans les capillaires ou ils s’agglutinent détermine ainsi
l'occlusion de la microcirculation et des infarctus. De plus ils sont
fragiles et détruits prématurément par le systéme réticulo-endothélial.
Ces phénomeénes s’aggravent brusquement a l’occasion de crise « vaso-
occlusive » ou hémolytique, souvent déclenchée par une hypoxie une
déshydratation d’ou le cercle vicieux:
Falciformation — ischémie — hypoxie — acidose — falciformation.
La fréquence des infections au cours de la drépanocytose s’explique par
l'existence d’infarctus viscéraux ou se multiplient les bactéries. Les
défenses immunitaires proprement dites semblent peu perturbées [26].
5 CLINIQUE
La drépanocytose est caractérisée par une grande hétérogénéité clinique :
Des formes presque asymptomatiques a des formes graves
La forme hétérozygote asymptomatique est révélée par 1’€lectrophorése de

I’'Hb (<50 % d’Hb S)
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L’hétérozygote composite (SC) :

Ce type de drépanocytose est sur le plan clinique symptomatique comme la
forme homozygote :

L’anémie est moins importante ;

La splénomégalie le plus souvent persistante et volumineuse ;

I1 peut exister des thromboses osseuses des infections pulmonaires des
ostéomyeélites ;

La nécrose aseptique de la té€te fémorale est plus fréquente.

Forme homozygote affection a la fois aigue et chronique, ’histoire naturelle
de la drépanocytose chez le drépanocytaire majeur va donc se caractériser
par une anémie chronique et des épisodes de crises

Douloureuses vaso-occlusives qui reconnaitront trés souvent un facteur
déclenchant.

La drépanocytose doit étre évoquée chez l'enfant devant les crises
douloureuses des membres ou de douleurs thoraciques ou abdominales. Ces
troubles apparaissent aprés le 6¢me mois car jusqu’a cet age les restes d’Hb
foetale empéchent la Falciformation. La paleur, lictére et la splénomégalie
modérée sont la régle chez ’enfant avant 5 ans

Les crises douloureuses sont plus fréquentes chez l’enfant et I’adolescent.

Les complications dégénératives chez ’'adulte [43]

5-1Les crises vaso-occlusives [44 15]

Elles résultent de l'obstruction des vaisseaux sanguins par les hématies
falciformes rigides et a haute viscosité et entrainent donc un infarctus en
aval du territoire correspondant avec anoxie tissulaire.

Leurs fréquences varient avec les sujets, certains ne font jamais ou
exceptionnellement des thromboses, d’autres au contraire font des crises
fréquentes répétées perturbant considérablement leur activité.

Les crises douloureuses peuvent survenir de facon inopinée, mais certaines
circonstances favorisent la survenue et tout particulierement ’hypoxie locale

ou régionale, le froid, I’'acidose.
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La crise de thrombose peut survenir n’importe ou. Chez 'enfant le squelette
et 'abdomen sont le plus souvent atteints, mais n’importe quel territoire
peut étre touché y compris le cerveau et l'ceil. La douleur en est la
manifestation dominante : souvent intense elle entraine une impotence,
agitation, insomnie. Elle peut étre assez diffuse mal localisée : au dos a la
région lombaire, aux régions hépatique et splénique ou mésentérique et
faisant alors discuter une urgence chirurgicale. Elle s’accompagne souvent
d’'un décalage thermique, mais une fiévre €élevée n’est pas habituelle.

5-2- Les atteintes du squelette :

C’est une des plus fréquentes tous les os peuvent étre touchés. Il faut
insister sur la fréquence des «syndromes pied main» ou dactylite
drépanocytaire c’est la manifestation la plus habituelle trés souvent
révélatrice de la maladie au cours de la premiére année de vie, ce syndrome
se caractérise par une atteinte des petits os carpiens tarsiens, métacarpien,
meétatarsiens, des phalanges avec impotence, gonflement douloureux et
légérement inflammatoire de 1la face dorsale des parties molles
correspondantes. Cette localisation originale s’explique d une part par
I'extension jusqu’a 2ans de | érythropoiése aux petits métatarsiens.

Pour certains auteurs la survenue de ce syndrome aurait une certaine valeur
prédictive par lapparition ultérieure d’autres infarctus osseux et d’une
nécrose aseptique de la téte fémorale [39].

Globalement dans les atteintes du squelette il faut opposer les formes
simples et les formes graves.

Les formes simples se caractérisent par une atteinte limitée : crise osseuse
mono ou bifocale, fievre absente ou £ 38°5.

Les formes graves sont:multifocales plusieurs localisations osseuses
simultanées accompagnée d'une fievre > 38°5.

Les crises douloureuses des os long ainsi que les douleurs ostéo- articulaires
sont typiques chez ’enfant et I’adolescent.

L’adolescent peut développer des phénomeénes de nécrose aseptique de la
téte fémorale qui nécessiteront parfois un traitement orthopédique lourd.

[ 10]
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5-3.Les crises douloureuses abdominales [7]

Elles surviennent isolement ou en association avec les crises ostéo
articulaires. Elles correspondent a des micro thromboses spléniques et
hépatiques et surtout mésentériques. Trés évocateurs sont les signes d’iléus
paralytique :

vomissement, arrét des matieéres et des gaz. Elle s’accompagne souvent de
fievre. Le diagnostic d'urgence est délicat et la discussion des autres
abdomens aigues doit se faire comme chez un enfant non drépanocytaire,
invagination intestinale appendicite. Un échange transfusionnel permet
parfois de lever ’hésitation diagnostique entre une urgence chirurgicale et
une crise vaso occlusive a expression digestive, ’amélioration rapide de la
symptomatologie aprés I'’échange plaide en faveur de la seconde hypothése .11
faut également souligner la fréquence et la gravité des pyélonéphrites qui
peuvent étre a l'origine de douleurs abdominales fébriles et ’existence plus
rare d’épisodes douloureux abdominaux en rapport avec un foie cardiaque
en cas de cardiopathie drépanocytaire évolué. Un syndrome douloureux
abdominal peut également étre en rapport avec une nécrose papillaire, dont

la survenue n’est pas rare au cours des syndromes drépanocytaires majeur.

5-4Les crises anémiques [26 35] :

L’aggravation brutale de 'anémie survient dans trois
circonstances fondamentales :

-les crises des séquestrations spléniques qui sont 'apanage du nourrisson
de 6 mois a 3 ans précédé d'un épisode infectieux. Elle débute brutalement
par une anémie aigue, un ictére intense, un collapsus hypovolémique
menacant, une hypertrophie soudaine du foie et de la rate dans laquelle est
séquestrée la plus grande partie des hématies est une complication qui met
en jeu la vie du malade lorsqu’il n’est pas pris en charge rapidement. Les
récidives sont fréquentes.

-Les crises hyper-hemolytiques, par accentuation de I’hémolyse chronique
sont d’une fréquence diversement appréciée.

Elles doivent faire rechercher une autre cause d’hémolyse aigue telle que le

paludisme, le déficit en G6PD.
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-Les crises aplasiques ou érythroblastopenie s’observent a tout age souvent
au cours d'une infection virale. L’érythropoiéses se traduisant par une
anémie régénérative se double parfois d'une leucopénie, voire d’une
thrombopénie.

La guérison spontanée est la regle, mais une transfusion sanguine est
souvent nécessaire

5-5 Les infections :

Elles représentent une des complications les plus fréquentes de la
drépanocytose. Elles émaillent tout le cours de la vie du drépanocytaire et
peuvent mettre en péril la vie en particulier chez le nourrisson et les plus
jeunes enfants, leur gravité est liée a leur risque vital et a la possibilité de
déclenchement des crises de falciformation et de complication par le biais de
la fievre, de ’hypoxie et de la déshydratation qu’elle entrainent.

La sensibilité des drépanocytaires a l'infection est d’origine multifactorielle :
asplenie, anomalie du complément, anomalie de la réponse du polynucléaire
neutrophile au cytokine. Les infections les plus fréquentes sont les
bactériémies, les méningites et les pneumopathies (& pneumocoque et
hémophilus influenza), les ostéomyélites , l'infection par le parvovirus B19,
la grippe, septicémies [14].

5.5.1.es pneumopathies aigués : Les complications pulmonaires sont des
déterminants majeurs de la morbidité et de la mortalité de la drépanocytose.
Il est souvent difficile de faire la distinction entre une simple pneumopathie
et un syndrome thoracique aigu débutant devant ’association d’une fiévre et
d'un foyer radiologique. Le syndrome thoracique aigu (STA) est une
complication pulmonaire aigué caractérisée par l'association d'une douleur
thoracique avec dyspnée et d'une anomalie

radiologique récente. Les principaux mécanismes identifiés sont
hypoventilation alvéolaire, l’embolie graisseuse et les broncho-
pneumopathies infectieuses, les thromboses pulmonaires sont moins
fréequentes [51]. Ces différentes causes sont en fait souvent associées . La
prophylaxie  systématique par la pénicilline et la vaccination
antipneumococcique ont diminué le risque d’infections graves a

pneumocoque .
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5.5.2.Les septicémies et méningites : Elles représentent les complications
les plus redoutables. La fréquence de la méningite est plus élevée dans la
population drépanocytaire que dans la population générale [42 21].

Le pneumocoque domine par sa fréquence et c’est lui qui est responsable de
la majorité des décés. L’hémophilus vient en seconde position [45 ]. Le
diagnostic doit étre suspecté de principe devant tout enfant drépanocytaire
fébrile ,surtout si la fievre dépasse 39°5 [38] et les antibiotiques administrés
avec vigueur et précociteé.

5.5.3.Les ostéomyélites [41] : L'ostéomyélite aigué est une complication
classique, connue pour sa sévérité chez ’enfant drépanocytaire.

Les salmonelles y occupent une place prépondérante. Dans un tiers des cas
un autre germe leur est associé (staphylocoque, streptocoque, colibacilles,
pseudomonas).

Les ostéomyélites sont souvent multiples et peuvent atteindre des os
atypiques tels que les petits os du carpe du métacarpe les phalanges ou bien
les vertébres ou le sternum. Des fractures pathologiques sont possibles.

Ces localisations et leur multiplicité s’expliquent par le fait que les
ostéomyélites surviennent presque toujours dans la suite dune crise
osseuse vaso-occlusive compliqué d’infarctus. En effet a 1'occasion d’une
bactériémie , les salmonelles se fixent sur un ou plusieurs de ces territoires
d’infarctus.

Le diagnostic entre infarctus osseux (lui méme a différencier de la simple
crise vaso-occlusive) et ostéomyélite aigué est tres difficile puisque, dans les
deux cas, au décours de la crise vaso-occlusive, on constate une douleur
osseuse de la fievre et un syndrome inflammatoire biologique.

Les signes radiologiques au début ne difféerent pas non plus des infarctus, la
réaction périostée n’ayant rien de spécifique ;par la suite une destruction
osseuse, des séquestration peuvent apparaitre.

5.5.4.Drépanocytose et paludisme :

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

drépanocytaire et 'enfant non drépanocytaire.
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En revanche, le neuropludisme est exceptionnel au cours de la
drépanocytose [26]. Néanmoins, l'infection palustre est courante et elle est
susceptible, comme toute infection, de déclencher une crise drépanocytaire
grave avec une anémie sévere nécessitant une transfusion

Il est donc important d’assurer une prévention anti-palustre adaptée chez les

sujets drépanocytaires en zone d’endémie.

6.-Rappels sur les complications dégénératives de la drépanocytose :

Les complications chroniques dégénératives de la drépanocytose sont la
conséquence de crises vaso-occlusives répétées, des infections et I'anémie.
Elles sont observées plus fréequemment chez les adolescents et les adultes
que chez les enfants [27]. Aucun organe n’est a ’abri de ces complications
mais les organes les plus fréquemment atteints sont les poumons, les reins
le foie, le squelette et la peau [25].

Il existe des situations de risque telles que les grossesses et 'anesthésie en
cas de chirurgie.

6-1.Complications cardiaques : l'atteinte cardiaque est quasi constante et
parfois précoce a type de cardiomégalie avec hypertrophie ventriculaire
gauche [16]. Cette anomalie cardiaque peut exister dés ’enfance en relation
avec le degré de 'anémie.

Les troubles du rythme a type de BAV sont peu fréquents, les nécroses sont
exceptionnelles. Chez l'enfant on observe d’abord le coeur anémique la
cardiomyopathie drépanocytaire responsable fréequemment d’insuffisance
cardiaque et enfin les cceurs pulmonaires chroniques par HTAP, chez
l’adulte les complications cardio-vasculaires sont la seconde cause de la
mortalité apres les infections [27].

6.2-Complications pulmonaires : les infarctus pulmonaires prédominent
chez l'adulte [4-23]. La thrombose pulmonaire représente la complication
majeure menacant le pronostic vital. Chez ’'adulte drépanocytaire SS ou SC
des fibroses pulmonaires ont été décrite favorisé par les épisodes répétés
d’occlusion micro vasculaire. Une étude autopsique portant sur 72 patients
SS et SC a montré une fréquence significativement plus important de

nécrose des parois vasculaires et d’embolies graisseuse d’origine médullaire

[23-29].
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6.3. Complications hépatobiliaires: 'hépatomégalie est fréquente, elle est
observée chez 20% des homozygotes imposant une enquéte étiologique :
hépatite chronique, hémochromatose, insuffisance cardiaque droite,
obstruction choledocienne avec cholestase pouvant se traduire par un
infarctus hépatique [25]. La lithiase biliaire est d'une grande fréquence et
concerne 1/3 des malades a partir de ’age de 17 ans. Elle est due a ’hyper

hémolyse chromique.

6-4: Complications rénales : [3] Un défaut de concentration des urines (par
nécroses puis fibrose de la médullaire rénale) est habituel ; les hématuries
secondaires a des micro-infarctus et les infections urinaires sont fréquentes.
Les nécroses capillaires, le syndrome néphrotique (thromboses des veines

rénales ) les insuffisances rénales chroniques sont rares.

6.5. Complications oculaires :

ce sont des micro- anévrysmes capillaires des conjonctives . Elle
correspondent a wune rétinopathie décompensée : rétinite proliférative,
hémorragie intra- vitréennes, décollement de la rétine, occlusion des gros-
vaisseaux, voire cécité. Leur dépistage doit étre fait a partir de 12-14 ans
[13].

6.6.Complications neurologiques : relévent de mécanisme différents. Les
infarctus cérébraux touchent 5 a 10% des patients avec un pic de fréquence
vers l'age de 8 ans [25].Les angiographies montrent tantét des thromboses
nettes, tantot des images de sténose distale des artéres cérébrales a type de
MOYA-MOYA [8] .

On observe souvent I’hémiplégie parfois accompagnée de coma, d’aphasie ou
de convulsions. Des épisodes mineurs par trouble des paires craniennes ou
des parésies segmentaires sont a rechercher avec attention. On trouve
souvent une cécité une, surdité , des déficits moteurs ,une comitialité ou
une diminution du quotient intellectuel [4].

6.7.Complications iatrogénes: notamment les transfusions qui sont

I’hépatite B, ’allo immunisation, la séro conversion, VIH, HAC.
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6.8. Drépanocytose et grossesse : La grossesse est souvent difficile chez les
drépanocytaires homozygotes et souvent émaillée de complications [45 ] :
-infectieuses ; pneumopathies et pyélonéphrites notamment ;

-thrombo emboliques avec augmentation de fréquence et gravité de crise
vaso-occlusives et en particulier des infarctus pulmonaire ;

-carentielles avec possibilité d’anémie mégaloblastique en relation avec une
carence folique, surtout en fin de grossesse ;

-éclampsie.

7. FORMES CLINIQUES:

7.1- La drépanocytose hétérozygote : encore appelée trait drépanocytaire,
elle ne s’exprime pas ou trés peu chez l'enfant .Le drépanocytaire
hétérozygote est en régle général asymptomatique. Toute manifestation
clinique doit faire rechercher une pathologie associée: syndrome
thalassémique, enzymopathie ou déficit membranaire le plus souvent, des
exceptionnels cas de crise qui ont pu étre rattachés a la drépanocytose
hétérozygote ont été observés dans les circonstances trés particuliéres :
rhabdomyolyse aigue par effort physique extrémes, séjour en trés haute
altitude.

L’électrophorése de I’'hémoglobine révélée la présence d’Hb A et d’Hb S a des
taux inférieur a 50%.

NB : 1l existe également la forme hétérozygote AC.

7.2. La drépanocytose homozygote : clle est la forme la plus grave,
I’électrophorése de ’hémoglobine montre un taux d’Hb S a 90-97% et d’'Hb F
de 3-10% , absence d’H b Al.

Chez le nouveau né le taux d’Hb F est plus élevé que chez l’adulte. La
maladie se présente cliniquement par une anémie chronique entrecoupée de
crise hématologiques et de crise vaso- occlusives souvent compliquées
d’infections bactériennes sévéres.

7.3. Formes associée : Elles associent une autre hémoglobinopathie a I’Hb

S.
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7.3.1 Double hétérozygote : d’'une facon générale ’'hémoglobine SC n’as
pas la sévérité de la drépanocytose S, les complications y sont plus rares et
la morbidité générale plus faible I’électrophorése de I’'Hb ne montre pas d’Hb
A, les Hb S et C sont a égalité (45-55%), I'Hb F varie de 2-10% donc un peu
plus basse que chez le drépanocytaire homozygote, ’'Hb A2 est normale de

1 a3%.

7.3.2 Les thalasso drépanocytaire : Cette association fréquente doit étre
subdivisée selon le type de B thalassémie ou de la thalassémie. Il y a deux
mode d’expression des S / B thalassémie, I'un sévére ou I’Hb A n’excéde pas
15% et 'autre assez bénigne ou 'Hb A avoisine 25%.

Le mode d’expression clinique est variable dans sa sévérité qui en regle
générale est comparable a celle de I’homozygote S/ B thalassémie.

8. Diagnostic biologique de la drépanocytose homozygote :

a.Hemogramme : une grande variabilité de données hématologiques est
observée selon l'age, le sexe des patients, avec des différences que l'examen
est réalisé en phase stationnaire, au cours d'une complication de la maladie
[S].

La drépanocytose homozygote est caractérisée par un taux d’hémoglobine
situé entre 7 et 9g/dl, un VGM normal, la présence constante sur le frottis
de quelques hématies falciformes, une réticulose entre 200 000 et 600 000
par mm?3 une hyper leucocytose a polynucléaires neutrophiles pouvant
atteindre 30 000 par mm?3 en absence d’infection et une tendance a la
thrombocytose .Une microcytose et une hypochromie apparaissent s’il existe
une anomalie quantitative de synthése de I’hémoglobine associée : carence
martiale ou alpha thalassémie

b.Electrophorése de I’hémoglobine :

L’¢lectrophorése de 1’hémoglobine met en évidence la présence dun
constituant majeur, ’'hémoglobine S. Le taux d’hémoglobine A2 est normal
en légéerement augmenté et celui de

I’hémoglobine F est variable ; il n’y a pas d’Hb Al.

c. Test de solubilité de la désoxyhémoglobine S : le test de falciformation
et le test de solubilité sont utiles pour confirmer la nature drépanocytaire de

I’hémoglobine migrant au niveau de ’'Hb S .
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9. Traitement :

Si d'un point de vue biologique , la drépanocytose se définit comme une
anémie hémolytique chronique, dans la pratique courante les problémes
qu’elle pose sont dominés par la survenue éventuelle des crises vaso-
occlusives , d’'une infection. Ces complications demandent bien entendu un
traitement rapide , voire trés urgent dans les infections graves et certaines
localisations des thromboses .

Mais l'application dun certains nombre de mesures préventives générales
est souhaitable. On connait bien maintenant les facteurs favorisants des
crises de thrombose. Certaines précautions, applicables a tout age,
permettent dans une certaine mesure de les éviter. Cette prise en charge
préventive est capitale et difficile. Elle suppose dans la mesure du possible
une éducation des parents , de la famille et des malades et justifie 1'utilité
des consultations spécialisées permettant de limiter au minimum les

hospitalisations.

9.1Les mesures générales de prévention.

9.1.1 La prévention des crises vaso-occlusives : Les mesures visent a
éviter les facteurs déclenchant: froid, infections, fiévre, déshydratation,
acidose.ll faut éviter les bains froid, limiter les efforts physiques violents et
les activités sportives intenses, favoriser l’alimentation réguliére et
équilibrée, conseiller les apports hydriques suffisants en particulier en

période fébrile ou en pays chaud.

9.1.2 La prévention et traitement des infections :
9.1.2a Les mesures préventives :
-respecter le calendrier de vaccination standard, en y insérant :
J’hépatite B a partir de 2 mois ;
.le pneumo 23 et le typhim vi a partir de 18 mois
-rechercher systématiquement les foyers infectieux.
-appliquer l'antibiothérapie préventive de 3 mois a S5 ans pénicilline

(oracilline) S0 O00UI par kg et par jour.
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9.1.2b Traitement curatif des infections bactériennes : la précocité et le
choix du traitement antibiotique conditionnent le pronostic de l'infection
bactérienne .L’antibiothérapie doit étre adaptée aux bactéries les plus
incriminées et aux sites infectieux .

9.1.3 Le traitement de la crise vaso-occlusive : antalgiques et anti-
inflammatoires, hyper hydratation et parfois des exsanguino-transfusions
dans les cas graves (thromboses) .

9.1.4 Les crises anémiques : [46]

En dehors de toute hémolyse intense et de tout risque d’hémolyse ,il ne faut
transfuser que lorsque le taux d’Hb est

inférieur a 7 g/dl. Devant un syndrome hémolytique intense ou devant un
facteur aggravant de I’hémolyse (paludisme par exemple) une surveillance
réguliere du taux d’Hb s’impose afin d’apprécier la dynamique du
phénomeéne hémolytique.

La transfusion du drépanocytaire exige du culot globulaire obligatoirement
phénotypé et de préférence déleucocyté et déplaquetté, si on veut éviter les
phénomeénes d’allo-immunisation.

9.1.5 Surveillance du drépanocytaire :

9.1.5a Surveillance clinique :

L’interrogatoire : recherchera,

-I’évolution du poids, taille, de l'ictére ;

-existence d’épisodes fébriles ou vaso-occlusifs ;

retentissement sur les activités scolaires, le sommeil la vie psychique .
Examen clinique :

-poids, taille, température ;

-paleur , intensité de l’ictére, de la rate du foie ;

-auscultation cardiaque, signes d’insuffisance ventriculaire droit ;

-recherche de foyer infectieux, dent, pharynx, peau, biliaire, génital ;

-vérifier le calendrier de vaccination, les traitements au long cours (acide
folique, vitamine) ;

-rechercher les petits troubles annonciateurs d’infarctus graves : priapismes

intermittents, hématurie déficit, vue, parésie.

9.1.5 b Surveillance biologique :
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-NFS périodique (tous les 3 mois) ;

bandelettes urinaires systématiques : protéinurie , hématurie ;

-en cas d’asthénie intense NFS, plaquettes, réticulocytes, ferritine

-en cas de syndrome infectieux : bilan infectieux.

9.2 Autres thérapeutiques : [1 47]

9.2.1. Le traitement par hydroxyurée: I'’hydroxyurée est une
chimiothérapie utilisée depuis une trentaine d’années en hématologie. Elle a
la propriété d’augmenter la production d’hémoglobine F qui en quantité
suffisante, protége contre les effets induits par I’hémoglobine S.En effet, on
sait depuis longtemps que les nouveaux nés drépanocytaires par la présence
d’Hb F ne font pas de complication de la maladie.

De nombreuses études expérimentales laissent a penser g’en plus de ces
effets, ’hydroxyurée réduirait les phénomeénes inflammatoires contribuant a
amplifier 'obstruction vasculaire. Elle est indiquée chez les patients ayant
des crises douloureuses fréquentes et chez ceux qui font des syndromes
thoraciques a répétition. Certains auteurs la préconisent également dans les
anémies tres séveres. Elle a en effet la propriété d’augmenter le taux d’Hb
des patients traités.

9.2.2. La transfusion sanguine : Elle a pour but de corriger une anémie
mal tolérée et de réduire le taux d’Hb S afin de prévenir les conséquences de
la falciformation. Il s’agit soit d’'une transfusion simple soit d'un échange
transfusionnel.

9.2.2a. La transfusion simple : elle est indiquée en cas d’aggravation de
I’hémolyse (au cours de certaines infections), de l'anémie (Séquestration
splénique, érythroblastopenie due au parvo virus BI9, nécrose médullaire
entendue) et dans les situations d’hypoxémie (syndrome thoracique aigu et
en péri opératoire).

9.2.2b.L’échange transfusionnel : C’est une transfusion sanguine réalisée
conjointement avec une saignée, de facon a réaliser un échange
isovolémique. Il est pratiqué soit ponctuellement, soit au long cours (échange

programme).
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9.2.3. La greffe de moelle : seul traitement curatif de la drépanocytose, elle
a pour but le remplacement des hématies SS par des hématies AA ou AS, ce
qui a pour effet la disparition des complications et éventuellement la
réparation des lésions existantes. Elle n’est possible que s’il existe dans la
famille un donneur potentiel de typage HLA identique. Le donneur doit
remettre son accord écrit au tribunal de grande instance. Ses indications
sont limitées. Elle n’est proposée que dans des situations ou le rapport
bénéfice/risque est favorable avec certitude.

Il s’agit souvent des patients homozygotes SS agés de moins de 16ans, ayant
une vasculopathie cérébrale clinique ou infra clinique, une anémie sévere ou
des syndromes thoracique aigus, des crises vaso-occlusives ou des
priapismes récidivants. Le taux de survie est autour de 90% avec 75 a 80%
sans événement et 15% de rejets. Les complications demeurent la

persistance des séquelles neurologiques.
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IV- METHODOLOGIE
1. Cadre d’étude et lieu d’étude :

Notre étude a été réalisée dans le service de Pédiatrie du centre hospitalier
universitaire Gabriel Touré

Le CHU Gabriel Touré : c’est un hopital de 3em référence, au sommet de la
pyramide sanitaire du pays. Situé en pleine ville de Bamako dans la
commune III, il recoit des patients de toutes les communes de Bamako et
méme ceux de l'intérieur du pays. L’hopital comporte :

-un service de médecine interne ;

-un service de chirurgie générale ;

-un service d’urgence chirurgicale ;

-un service de réanimation adulte ;

-un service de pédiatrie ;

-un service de chirurgie pédiatrique ;

-un service d’urologie ;

-un service de traumatologie - neurochirurgie ;

-un service de radiologie ;

-un service d’ORL ;

-un laboratoire centrale et une pharmacie et

-les services sociaux et administratifs.

Toutes les structures sont gérées par la direction générale, assistée par une

division médicale.
1.1. Le service de pédiatrie, ses locaux et unités :

La pédiatrie est située au nord-est a l'intérieur de ’hopital Gabriel Touré et
est constituée de deux batiments juxtaposés a un niveau. Il comprend deux
services :

¢ La pédiatrie A :

Située a létage, elle est composée de trois unités; deux unités
d’hospitalisation pour l'enfant agé de 4 a 15 ans et une unité de néonatologie

et de réanimation pédiatrique :
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-L’unité de pédiatrie III : qui comprend cinq grandes salles dont chacune
dispose de 4 lits d’hospitalisations; 2 petites salles climatisées équipées

chacune d’un lit d’hospitalisation et une salle de perfusion.

-L’unité de pédiatrie IV : comportant cinq grandes salles d’hospitalisations

disposant chacune de quatre lits.

-Une unité de néonatalogie et de réanimation pédiatrique: Elle
comprend quatre salles d’hospitalisations. Une salle est réservée aux grands
enfants dont 1’état nécessite une surveillance, elle a 5 lits et les 3 autres
salles sont destinées aux prématurés, nouveau-nés et nourrissons,

comprend 7 grands berceaux, 15 petits berceaux et 5 couveuses.
Il y a en outre :

* 6 bureaux pour médecins,

» Une salle des internes,

= Une bibliothéque,

* Une salle de garde pour médecin.

¢ La pédiatrie B :

Située au rez-de-chaussée, elle comprend deux unités d’hospitalisations

pour les enfants agés de 2 mois a 4 ans.

-L’unité de pédiatrie I : comportant 4 grandes salles dont chacune dispose
de 4 lits, 4 petites salles climatisées dun lit chacune et une salle de

perfusion.

-L’unité de pédiatrie II : comportant 6 grandes salles dont chacune dispose

de 4 lits d’hospitalisation.

-Une unité de consultation externe : situé au 1le¢r étage du bureau des
entré avec un service d’accueil, une salle d’attente, 4 box de consultation
externe. On y trouve également un bureau pour Meédecin et une salle

occupée par l’équipe de CVD Mali.
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-Unité des urgences pédiatrique : elle dispose de :

-une salle de consultation ;

-une salle de garde ;

-quatre salles d’hospitalisation ;

-une salle occupée par ’équipe de 'oncologie pédiatrique ;

- une salle occupé par 'unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi de

la drépanocytose

-deux bureaux pour médecins ;
-un bureau pour le surveillant ;
-une salle de cours ;

-un mini laboratoire de recherche parasitologie équipé par le DEAP

(département d’épidémiologie des affections parasitaires) ;

- une salle de recherche bactériologique équipée par le CVD/Mali.
1.2. Les activités du service :

Le service de pédiatrie assure :

-La formation des médecins inscrits au CES de pédiatrie, des étudiants de la

FMPOS et des éleves des écoles de formation socio sanitaires ;

-La prise en charge des malades en consultation externe et en

hospitalisation ;

La consultation externe, elle est payante .La plupart des malades viennent
d’eux méme en consultation. Par contre certains sont référés par les centres

périphériques du district de Bamako et de l'intérieur du pays.

L’hospitalisation est gratuite en salle commune, payante en salle individuelle

et en néonatologie.

-La recherche biomédicale est assurée en partenariat avec le DEAP et le

CVD/Mali (centre pour le développement des vaccins).

Le service de pédiatrie dépasse largement ses capacités prévisionnelles tant en hospitalisation

gu’en consultation et souffre d’un mangue de personnel et de locaux.
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1.3. Le personnel :
Il se compose de : Il est constitué :

- Un professeur titulaire de pédiatrie, chef de service.

- Un Maitre de conférence agrégé, chef de service de la pédiatrie B

- Un Assistant chef de clinique,

- Cing médecins pédiatres

- Deux médecins généralistes,

- Dix huit techniciens de santé.

- Neuf agents techniques de santé,

- Douze aides-soignantes,

- Six manceuvres,

- Le Personnel du D.E.A.P. et du C.V.D.
A ceux-ci il faut ajouter les médecins en cours de spécialisation de pédiatrie,
les étudiants en fin de cycle de médecine générale, les faisant fonction
d’interne de la FMPOS (faculté de meédecine, de pharmacie et
d’odontostomatologie) et des différentes écoles de formation socio sanitaires.
Le fonctionnement du service dépend du point logistique et financier de

I’hopital Gabriel Touré.

2. Type d’étude : C’est une étude prospective longitudinale descriptive

3. Période d’étude :

La durée de notre étude est de vingt-quatre mois, allant du 01 Avril 2005 au
31 Mars 2007.
4. Population d’étude :

Tous les enfants de 0 a 15 ans, drépanocytaires connus inclus dans le
protocole de suivi de l'unité fonctionnelle de prise en charge de la
drépanocytose.

5. Echantillonnage :

L’échantillonnage a été exhaustif pour tous les enfants drépanocytaires
suivis.

6. Critéres d’inclusion : Tous les enfants drépanocytaires avec un test

d’Emmel positif confirmés a I’électrophorése de I’hémoglobine, agé de 0 a 15
ans et admis a l'unité fonctionnelle de prise en charge de la drépanocytose.

Avec le consentement des parents.
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7. Critéres de non-inclusion :

Les enfants n’ayant fait ni test d’Emmel, ni électrophorése de hémoglobine,
les enfants transfusés avant 1’électrophorése, les enfants de plus de 15ans et
le refus des parents

8. Déroulement de ’enquéte :

8.1 A ’admission a I’'unité fonctionnelle :

Tous les enfants drépanocytaires confirmés par 1’€lectrophorése seront
d’emblée inclus.

Les enfants suspectés seront inclus aprés confirmation par 1’électrophorése.
Un questionnaire sera €élaboré a cet effet pour faciliter ce travail (voir annexe)
A l’interrogatoire :

Le motif de consultation, les antécédents personnels et familiaux du malade
ainsi que les bilans déja faits seront demandés aux parents ou
I’'accompagnateur du malade.

L’examen physique du malade :

Recherchera les signes évocateurs de la maladie: paleur, ictére,
splénomeégalie, hépatomégalie, les signes de complications et la prise de la
température et du poids.

Avant toute administration médicamenteuse, une goutte épaisse, un dosage
de taux d’hémoglobine et wun groupage rhésus seront donnés
systématiquement a tous les malades, tandis qu’un prélévement pour
hémoculture et pour électrophorése sera fait en fonction de la situation

clinique de l'état clinique du malade.

8.2. L’hospitalisation : concernera :
- Les enfants hyperthermiques (39-40°c) ou en crise hyper algique avec
impotence fonctionnelle ;
- Les enfants ayant une anémie sévere et mal tolérée (HB< 6g/d]) ;
- Les enfants en détresse respiratoire ;
Ces enfants seront hospitalisés et pris en charge par 'unité fonctionnelle.
8.3. Le traitement :
8.3.1 Crise drépanocytaire ne nécessitant pas d’hospitalisation :
e Les antalgiques :

- Les antalgiques de grade I seront utilisés en 1 ére intention :

These de Médecine 45 Mamadou D TRAORE



Les activités de I’unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi des enfants drépanocytaires : bilan de deux années.

» Paracétamol (Perfalgan*) 1,5ml/kg IV toutes les 6 heures.
- Les antalgique de garde II (les morphiniques faibles) seront utilisés en cas
d’échec des précédents.
» Buprenorphine (Temgesic*) 15-25ug/kg/j a partir de 7 ans.
- Les antalgiques de grade III (les morphiniques forts) seront utilisés lorsque
les morphiniques faibles n’auront aucun effet.
» Morphine et dérivés : 0,2 mg/kg/j a partir de 6 mois.
¢ Les anti-inflammatoires non stéroidiens :
Ils peuvent étre associés ou non aux antalgiques.
Ketoproféne (Profenid*) 25-75 mg/kg/j en IV tente toutes les 6 a 8 heures.
e L’hyper hydratation :
Par voie orale si possible (SRO) ou parentérale avec du sérum glucosé 5% ou
du sérum salé 0,9% (100-150ml) kg/j).
NB : - Le traitement de la cause déclenchante dépendra de 1’étiologie qui sera
retrouvée ou suspectée.
- Le traitement préventif de 'anémie se fera avec l’acide folique a 5-10
mg/jour pendant 10 jours/ mois.
8.3.2 : Crise drépanocytaire nécessitant une hospitalisation :
Seront utilisés :
- Les antalgiques et / ou anti-inflammatoires non stéroidiens
- Les sérums pour hyper hydratation (SG 5%, SS 0,9%)
- Le diazépam 0,5 mg/Kg en cas d’agitation ou de convulsion
- Les antibiotiques et / ou la quinine pour le traitement de la cause
déclenchante
- La transfusion de sang iso groupé et phénotypé en cas d’anémie mal
tolérée
- Oxygénation en cas de détresse respiratoire (STA)
8.4 Le suivi :
L’'une des composantes fondamentale du programme de prise en charge est
I’évaluation réguliére et systématique de ’état de santé de ces enfants.
Cette évaluation est faite au cours des consultions périodiques

(Tous les 3 mois)et d’'un bilan annuel.
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La consultation périodique : a chaque consultation 'enfant est examiné
complétement sur le plan clinique en tenant compte tout particulierement de
sa croissance staturo-pondérale.

Le carnet de santé doit étre consulté a chaque fois pour que les vaccins
soient mis a jour d’autant plus que l'enfant drépanocytaire doit recevoir un
nombre important de vaccins.

L’é¢tat nutritionnel est important pour assurer le meilleur développement
possible de l’enfant. Cet examen régulier est également l'occasion de se
renseigner régulierement sur les conditions de vie sociale et de la scolarité de
I'enfant.

A chaque consultation aussi une explication doit étre donné aux parents sur
la maladie, sa physiopathologie, les circonstances déclenchantes de la crise ,
les complications, les mesures préventives et on peut ainsi peu a peu
amener les parents a mieux percevoir I'importance de cette surveillance.

Un hémogramme + réticulocytes sont demandé systématiquement comme
bilan biologique.

Bilan annuel : il a pour but de dépister de facon précoce l'installation de
complications (rénal, oculaire, cardiaque etc.).

Les examens que nous citerons sont ceux qui sont actuellement proposé.

-un bilan rénal ;

-un bilan hépatique ;

-une échographie cardiaque ;

-Rx thorax et de la hanche ;

-un fond d’ceil ;

-le dosage de la ferritine ;

-recherche des agglutinines irréguliéres chez les polytransfuseés.

Prévention des infections aigués par :

-1 a vaccination : outre les vaccins administrés dans le PEV, d’autres vaccins
indispensables seront administrés : pneumo23, typhim vi, Meningo A-C,
vaccin anti haemophilus B.

-La pénicillothérapie V orale : qui sera administrée quotidiennement a la dose de 50000
Ul/kg jusqu’a I’age de 5 ans.

-La prophylaxie antipaludique : qui va mettre ’accent surtout sur utilisation

de moustiquaires imprégnées.
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Outre les dossiers qui seront gardés au sein de l'unité fonctionnelle, un

cahier de suivi sera établi pour chaque malade.

Dans ce cahier, seront mentionnés la forme drépanocytaire, les antécédents,
les hospitalisations, les transfusions, les vaccins et médicaments
administrés, les rendez-vous et les bilans.

9. Collecte des données

Seront utilisés pour cela :
- Un questionnaire
- Les registres de consultation a 'unité
- Les dossiers d’hospitalisation.
- Les cahiers de suivi.

10. Probléme d’éthique :

Un consentement individuel et écrit sera recherché et obtenu auprés des
parents ou accompagnateurs avant d’inclure le malade.

Bonnes pratiques médicales ; confidentialité ; le Feed back des résultats.
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V- Résultats
1. Caractéristiques sociodémographiques des enfants drépanocytaires a
I’unité fonctionnelle.
Notre étude s’est déroulé du 1lier Avril 2005 au 31 Mars 2007 et a enregistreé
180 Malades sur 83515 consultants soit 0,21%

1.1. Figure 1 Répartition de la population selon le sexe

@ Masculin B Féminin

Le sexe masculin prédomine sur le sexe feminin avec96/180 soit 53,3% le sex ratio est de
1,14
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1.2. Figure2 : Répartition de la population selon la tranche d’age

O 0-59mois W 60-119mois [1120-180mois

La tranche d’age la plus représentée était celle de 0 a 59 mois (0-4ans) avec 78/180 soit
43,3%.
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1.3. Tableau I : Répartition de la population selon I’ethnie

Ethnie Effectif (n=180) Pourcentage
Sarakolée 51 28,3
Bambara 39 21,7
Peuhl 35 19,5
Malinké 26 14,4
Minianka 9 5
Autres 20 111
Total 180 100

Autres : Sonrhai (7) ; Maure (5) ; Bobo (2) ; Dogon (2) ; Bozo (2) ; Sénoufo (1).

L’ethnie Sarakolé était la plus représentée avec 51/180 soit 28,3%.
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1.4. Tableau Il : Répartition de la population selon la provenance

Provenance Effectif Pourcentages
Commune 1 42 23,3
Commune 2 26 14,4
Commune 3 14 7,8
Commune 4 28 15,6
Commune 5 19 10,6
Commune 6 31 17,2
Autres 20 11,1
Total 180 100

Autres : Kati (9) ; Koulikoro (3) ; Koutiala (2) ; Ségou (2) ; Mopti (1) ; Gao (1) ; Manatali

(1) : Diré (1).

42/180 des patients provenaient de la commune 1 soit 23,3%.

1.5. Tableau I11 : Répartition de la population selon la scolarisation

Scolarisé Effectif (n=180) Pourcentages
Oui 87 48,3
Non 8 4,5
Préscolaire 85 47,2
Total 180 100

These de Médecine

52

Mamadou D TRAORE




Les activités de I’unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi des enfants drépanocytaires : bilan de deux années.

87/180 des malades soit 48,3% étaient scolarisés et 85/180 des malades soit 47,2% n’avaient

pas atteint I’age scolaire.

1.5.1. Tableau IV : Répartition de la population selon le retard scolaire.

Retard scolaire Effectif (n=87) Pourcentages
Oui 24 27,6
Non 63 72,4
Total 87 100

24/87 des patients scolarises soit 27,6% avaient un retard scolaire.

1.6. Tableau V : Répartition de la population selon la profession du pére

Profession Pere Pourcentages
Commercants 77 42,8
Fonctionnaires 53 29,4
Ouvriers 18 10
Cultivateurs 11 6,1
Autres 21 11,7
Total 180 100

Autres : Chauffeur (5); Retraité (4); Transitaire (3); Comptable (3); Plombier (2);

Electricien (2) ; Cuisinier (2).

77/180 des peres de nos malades soit 42,8% étaient des commercants.
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1.7. Tableau VI : Répartition de la population selon la profession des méres

Profession Mere Pourcentages
Femme au foyer 136 75,5
Fonctionnaires 18 10
Commercantes 12 6,7
Autres a préciser 14 7,8
Total 180 100

Autres : Cuisiniere (4) ; Artisane (3) ; Etudiante (2) ; Secrétaire (2) ;
infirmiere (2) ; Pharmacienne (1).

136/180 des meres de nos malades soit 75,5% étaient des femmes au foyer.

1.8. Tableau VII : Répartition de la population selon le statut matrimonial du

pére et de la mére

Bt  Pere M |
Matrimonial

Effectif % Effectif %
Marié 166 92,2 166 92,2
Divorcé 5 2,8 5 2,8
Veuf 1 0,5 5 2,8
Célibataire 3 1,7 3 1,7
Décédé 5 2,8 1 0,5
Total 180 100 180 100

166/180 des parents soit 92,2% étaient maries.
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2. Les antécédents des malades

2.1. Figure 3: Répartition selon la consanguinité dans le mariage

@ Oui ® Non

52/180 de nos malades soit 28,9% étaient nés d’un mariage consanguin
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2.2. Figure 4 : Répartition I’existence de frére drépanocytaire

0 Oui @ Non

54 /180 des malades soit 30% avaient au moins un frére drépanocytaire

2.3. Tableau VIII: Répartition de population selon le nombre de frére
drépanocytaire

Nombre de frére Effectif (n=54) Pourcentages
1 46 85,2
2 6 111
3 2 3,5
Total 54 100

Parmi nos malades qui ont au moins un frére drépanocytaire, 6 ont deux fréres
drépanocytaires et 2 ont trois freres drépanocytaires.
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2.4 Tableau IX : Repartition des malades selon I’électrophorése de I’Hb chez

les parents

Electrophorése

Effectif

Pere

Pourcentages

Effectif

Meére

Pourcentages

Oui 32 17,8 57 31,7
Non 148 82,2 123 68,3
Total 180 100 180 100

17,8% des peres de nos malades et 31,7% des méres avaient leur électrophorese faite

et disponible.

2.5. Tableau X : Répartition selon le phénotype hémoglobinique des parents

Pere Mere
Phenotype Effectif Pourcentages | Effectif Pourcentages
AA 1 3,125 3 5,3
AS 28 87,5 48 84,2
AC 1 3,125 3 5,3
SS 1 3,125 2 3,5
SC 1 3,125 1 1,7
Total 32 100 S/ 100

L’Hb AS était la plus retrouvée avec 28/32 soit 87,5% chez le pére et 48/57 soit 84,2% chez

la mére.
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2.6. Figure 5: Répartition des malades selon les antécédents de crises
douloureuses drépanocytaires

0 Oui W Non

148/180 des malades soit 82,2% avaient au moins un antécédent de crise douloureuse
drépanocytaire.
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3. Caractéristiques de la prise en charge avant et apres I’inclusion.

3.1. Tableau XI : Répartition des malades selon I’electrophorése de I’Hb faite
avant I’inclusion et pendant I’inclusion

Avt I’inclusion A I’inclusion
Electrophorése Fréquence Pourcentages Fréquence Pourcentages
Oui 165 91,7 15 8,3
Non 15 8,3 165 91,7
Total 180 100 180 100

165/180 de nos malades soit 91,7% avaient fait I’électrophorése avant I’inclusion.

3.2 Tableau XII : Repartition des malades selon le phénotype hémoglobinique

Avt I’inclusion A I’inclusion

Phénotype Effectif (n=166) | Pourcentages | Effectif (n=14) | Pourcentages
AC 6 3,6 1 7,2

AS 21 12,6 3 214

SC 30 18,1 3 214

SF 63 38 4 28,6

SS 46 27,7 3 214
Total 166 100 14 100

L’Hb SF etait la plus représentée avec 38% avant I’inclusion et 28,6% apres I’inclusion.
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3.3 Tableau XIII : Répartition des malades selon la présence de cahier de suivi
avant I’inclusion

34,4% des malades avaient un cahier de suivi avant I’inclusion.

Cahier de suivi Fréquence Pourcentages
34,4
Oui 62
65,6
Non 118
Total 180 100

3.4. Tableau XIV : Répartition des malades selon le suivi avant I’inclusion

118/180 des malades soit 65,6% n’étaient pas suivis avant I’inclusion.
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3.5. Tableau XV : Répartition des malades selon le groupage fait avant
I’inclusion

Groupage rhésus Fréquence Pourcentages

Fait 125 69,4

Non fait 55 30;6
Total 180 100

125/180 des malades soit 69,4% avaient leur groupage rhésus fait avant I’inclusion.

3.6. Tableau XVI : Répartition des malades selon le taux d’hémoglobine

Taux d’Hb Fréquence Pourcentages
>=6 149 82,8
<6 31 17,2
Total 180 100

31/180 soit 17,2% des malades avaient un taux d’hémoglobine inférieur a 6.

3.7. Tableau XVII : Répartition des malades selon les vaccins du PEV a jour

Vaccination PEV

Correcte et a jour Fréguence Pourcentages
Oui 170 94,4
Non 10 5,6
Total 180 100

170/180 des malades soit 94,4% avaient leur vaccin du PEV a jour.
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3.8. Tableau XVIII : Répartition des malades selon les vaccins pneumo23 et
typhim vi regus

Vaccination Avant inclusion Apres inclusion
Fréquence Pourcentages Fréquence Pourcentages
Oui 39 21,7 61 33,9
Non 141 78,3 119 66,1
Total 180 100 180 100

21,7% des malades avaient regus le pneumo23 et le typhim vi avant I’inclusion contre 33,9%
apres I’inclusion.

3.9. Tableau XIX : Répartition des malades selon les autres vaccins administres
avant I’inclusion

Autres vaccins Fréquence Pourcentages
Pneumo 23 39 21,7
Typhim vi 39 21,7
Acthi-B 10 55
Genhevac B 8 4,4
Meningo A-C 7 3,9
Aucun 77 42,8
Total 180 100

39/180 des malades soit 21,7% avaient recus les vaccins Pneumo 23 et Typhim vi
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4. Caractéristiques clinique des malades :

4.1. Tableau XX : Répartition des malades selon l'indice de

masse corporelle a I'inclusion

IMC Fréquence Pourcentages
Normale 103 57,2
Insuffisant 72 40
Exces pondéral 4 2,2
Obésite 1 0,6
Total 180 100

72 /180 des malades, soit 40% avaient un déficit pondéral

Indice de masse corporelle (IMC) :

Formule : IMC =

Classification
IMC [kg/m?]
< 18,5
18,5-24,9
25-29,9

> 30

These de Médecine

Poids corporel (kg)

Taille (m?)

Equivalent clinique

Maigreur

Poids normal
Excés Pondéral

Obésité

63 Mamadou D TRAORE




Les activités de I’unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi des enfants drépanocytaires : bilan de deux années.

4.2. Tableau XXI : Repartition des malades selon la circonstance de découverte

Circonstance de découverte Fréquence Pourcentages
Syndrome pied-main 57 31,7
Douleur ostéo articulaire 56 31,1
Paleur 17 9,4
Ictere 16 8,9
Autres 34 18,9
Total 180 100

Autres :bilan drépanocytose familiale(13); dx abdo (8); dx thoracique(6); angine a
répetition(3) ; cris plaintif(3) ; priapisme(1).

Le syndrome pied-main et la douleur ostéoarticulaire ont été les principales circonstances de
découvertes avec respectivement 31,7% et 31,1%.

4.3. Tableau XXII : Répartition des malades selon le motif de consultation

Motif de consultation Fréquence Pourcentages
Prise en charge 75 41,6

Dx ostéo articulaire 51 28,3
Fievre 29 16,1

Dx abdominale 18 10
Autres 7 3,9
Total 180 100

Autre : paleur(2) ; dx thoracique(2) ; ictere(1) ; céphalée agitation(1) ;toux(1).
51/180 des malades soit 28,3% ont consulté pour douleur ostéoarticulaire.
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4.4. Tableau XXIII : Reépartition des malades selon les signes retrouveés a
I’inclusion

Signes retrouvés Fréquence Pourcentages
Paleur 53 29,3
Fievre 31 17,1
Ictere 28 15,5
Souffles cardiaques 31 17,1
Splénomégalie 13 7,3
Lésions osseuses 14 7,7
Autre a préciser 11 6

Total 181 100

Autres : détresse respiratoire (7) ; agitation(2) ; hématurie(1) ; lésion cutanée.
La paleur, la fievre et I’ictere étaient les signes les plus retrouvés avec respectivement 29,3% ;
17,1% et 15,5%.

4.5. Tableau XXIV : Répartition des malades selon les pathologies associées

Pathologies associées Fréguence (n=45) Pourcentages
Acces palustre 19 42,2
Infection broncho-pul 16 35,6
Infection urinaire 6 13,3
Salmonellose intestinale 2 4,5
Septicémie 2 4,5
Total 45 100

L’accés palustre et I’infection broncho-pulmonaire étaient les plus fréquents avec
respectivement 42,2% et 35,6%.
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5. Caractéristiques biologique des malades :

5.1. Tableau XXV : Répartition des malades selon le résultat de la goutte

épaisse

Résultat de la GE Fréquence Pourcentages
Négatif 54 83
Positif 11 17
Total 65 100

11/65desmalades soit 17% avaient une GE positive.

5.2. Tableau XXVI : Répartition des malades selon le résultat de I’hémoculture

Reésultat

Hémoculture Fréquence Pourcentages
Négatif 15 71,4
Positif 6 28,6
Total 21 100

6 malades avaient une hémoculture positive aux germes suivants :Pneumocoque(3) ;
Salmonelle(2) ; Staphylocoque(1).
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5.3. Tableau XXVII : Répartition des malades selon les germes retrouves a
I’hémoculture

Germes trouves Fréquence Pourcentages
Pneumocoque 3 14,3
Salmonelle 2 9,5
Staphylocoque 1 4,8
Aucun 15 71,4
Total 21 100

Le Pneumocoque était le germe le plu représenté avec 14,3%
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5.4. Tableau XXVII1 : Répartition des malades selon les bilans demandés

Bilans Fréguence Pourcentages
NFS-VS, réticulocytes 620 53,8
Groupage rhésus 90 7,8
Phénotypes érythrocytaire 150 13
Uree créatininemie 17 1,5
ASLO 16 14
Ferritinémie 20 1,7
Ag HBs 20 1,7
TP TCK 3 0,3
Sérologie HIV 10 0,9
Echo abdomino-pelvienne 42 3,6
Echo ceeur 20 1,7
FO 24 2,1
Rx pulmonaire 60 5,2
Rx de la hanche 18 1,6
Rx pied-main 4 0,3
Hémocultures 21 18
Scanner cérébral 3 0,3
ECBU 15 1,3
1153 100

Les bilans les plus demandés ont été la NFS réticulocytes le groupage rhésus

These de Médecine

68

Mamadou D TRAORE




Les activités de I’unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi des enfants drépanocytaires : bilan de deux années.

6. Caracteéristiques des malades selon la prise en charge et le suivi :

6.1. Tableau XXIX : Repartition des malades selon I’hospitalisation

56/180 des malades soit 31,1% ont éte hospitalisés.

6.2. Tableau XXX : Répartition des malades selon le nombre d’hospitalisation

Hospitalisation Fréquence Pourcentages
Oui 56 31,1
Non 124 68,9
Total 180 100

124/180 de nos patients soit 68,9% n’ont jamais été hospitalisés.
Les 56 autres soit 31,1% ont totalisé 102 hospitalisations.
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Nombre d’hospitalisation Effectif Pourcentages
0 124 68,9
1 19 10,6
2 27 15
3 9 5
4 1 0,5
Total 180 100
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6.3. Tableau XXXI : Répartition des malades selon les causes d’hospitalisation

Cause d’hospitalisation Fréguence Pourcentages
Crise vaso occlusive 48 47,1
Anémie sévére 39 38,2
Pneumopathie 8 7,8
Septicémie 2 2
Acces palustre 3 2,9
AVC 2 2

Total 102 100

La crise vaso occlusive et I’anémie sévere étaient les causes les plus élevées avec 47,1% et

38,2%.

6.4. Tableau XXXII : Repartition des malades selon I’évolution

18/180 des malades soit 10% ont présenté une complication grave et 4/180 soit 2,2% sont

décéde.
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Evolution Fréquence Pourcentages
Favorable 158 87,8
Complication 18 10
Décés 4 2,2
Total 180 100
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6.5. Tableau XXXI1I : Répartition des malades selon le nombre de consultation

en dehors des rendez vous

Nombre de consultation Fréquence Pourcentages
1a3 102 56,7
437 69 38,3
>=8 9 5

Total 180 100

5% des malades ont fait au moins 8 consultations en dehors des rendez-vous.
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6.6. Tableau XXXIV : Reépartition des malades selon les complications
retrouvées

Complications

retrouvées Fréquence Pourcentages
CvO 48 43,2
Crise anémique 39 35,1
Pneumopathie 8 7,2
Ostéomyélite 1 0,9
ONA de la téte fémorale 3 2,7
AVC 2 1,8
Cécité 1 0,9
Priapisme 1 0,9
Retard pubertaire 3 2,7
Lithiase vésicale 1 0,9
Insuffisance cardiaque 2 1,8
Septicémie 2 1,8
Total 111 100

La crise vaso occlusive et la crise anémique étaient les plus retrouvées avec respectivement
43,2% et 35,1%. L’infection broncho-pulmonaire a été la complication infectieuse la plus
retrouvée avec 7,2% de I’ensemble des complications.

Figure 6 Répartition des malades selon le respect des rendez-vous
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Effectif
180
160 -
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120 Al = OUl

100 - l NON

145/180 des malades soit 80,5% ont respecté le 1% rendez-vous
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VI COMMENTAIRES ET DISCUSSIONS.

Notre travail est une étude descriptive sur un recrutement a la fois prospectif
et rétrospectif qui a porté sur 180 enfants drépanocytaires.Le but de notre
étude était de faire l’évaluation des activités de I'unité de prise en charge
apreés deux ans de fonctionnement.

1. Limite et difficultés :

Le manque d’adhésion réel des partenaires du systéme de santé publique et
des autorités pour qu’un programme de dépistage

et de prise en charge atteigne I’'ensemble de la population.

Le niveau de scolarisation des parents relativement trés bas surtout des
meres ceci est un réel handicap pour I'’éducation des familles qui est une
cible d’intervention essentiel dans ce processus de prise en charge.

Le cout élevé des médicaments

Le non respect des rendez-vous

L’attitude fataliste de certains parents

2. Données socio-demographiques.

2.1 Sexe

53,3% des malades de notre effectif étaient des garcons soit un sex ratio =
1,14. Diallo [19] et Fofana [24] avaient trouvé des résultats

similaires avec un sex ratio de 1,2 et 1,25 en faveur des garcons.

2.2. Age

Les enfants de O a 59 mois (0 a 4 ans) sont les plus nombreux 43,3% ,suivis
de la tranche dage 60 - 119 mois (5 -10 ans) avec 33,3%. Cette
prédominance de la tranche d’age O —-59 mois pourrait s’expliquer par le fait
que la létalité est trés élevée a cet age car les complications sont nombreuses
et trés fréquentes (en particulier 'anémie et les infections) et ce n’est qu’a
partir de 8-9 ans qu’elle commence a baisser [7] . Cette décroissance de
leffectif des drépanocytaires en fonction de l’age a €té notée par Fofana [24]

et Traoré [50] .

2.3. Ethnie

These de Médecine 74 Mamadou D TRAORE



Les activités de I’unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi des enfants drépanocytaires : bilan de deux années.

28,3% des cas sont des Sarakolés , suit I’ethnie bambara 21,7% puis l’ethnie
peuhl avec 19,5%. Diallo [19] trouve des résultats similaires avec

respectivement 34,8% ; 21,2% et 12,1%.

2.4. Provenance

Contrairement a l'é¢tude de Fofana [24] dont la plus part des malades
résidaient en commune 4, prés de la moitié de nos patients venaient des
Communes 1 (23,3%) et 6 (17,2%) ces deux communes sont trés peuplées .
11,1% soit 20 cas résidaient hors Bamako : Kati (9) ; Koulikoro (3) ;Ségou
(2) ; koutiala (2) ; 1 a Mopti, Gao, Manatali et Diré . Diallo [19] trouve 7 cas

soit 10,7% résidant hors de Bamako.

2.5. Scolarisation
48,3% sont scolarisés parmi eux 27,6% ont accusé un retard scolaire d’au
moins une annee.

47,2% des malades sont d’age préscolaire

2.6. Profession des parents

Les commercants sont les plus représentés avec 42,8% suivis des
fonctionnaires, 29,4% .Diallo [19] a trouvé les méme résultats , Traoré [S0]
trouve une prédominance des fonctionnaires suivis des commercants et
Fofana [15], une prédominance de fonctionnaire suivi des ouvriers.

Plus de la moitié des meéres sont des femmes au foyer avec 75,5% suivis des
fonctionnaires avec 10% . Diallo [19] et Luther [36] trouvent des résultats
similaires soit respectivement 73% et 79,1% des meéres étaient des femmes

au foyer.

3. Antécédents familiaux

La drépanocytose étant une maladie génétique aux conséquences lourdes, il
était important d’étudier les conséquences de certains facteurs liés a la
famille sur la maladie et pouvant entraver la bonne prise en charge de la

maladie.

3.1. La relation de consanguinité :
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Le Mali reste un pays trés enraciné dans ces traditions et coutumes et
I'endogamie en est une preuve. Beaucoup d’auteurs l'ont cité comme facteur
exposant a la maladie [19 24 40].

Nous avons retrouvé 28,9% des enfants de notre étude nés d'un mariage
consanguin. L’endogamie a été retrouvé dans les ethnies Sarakolé et peuhl ,
chez qui elle fait beaucoup plus partie des coutumes ,mais également chez
certains Bambara. Fofana [24] retrouve I'endogamie chez 41,3% des couples
et

NEHOULNE. G [46] trouve dans sa série sur 90 enfants drépanocytaires ,

qu’un peu plus de la moitié soit 52% sont issus d'un mariage consanguin .

3.2. La fratrie

Le nombre d’enfant drépanocytaire dans une famille peut avoir des
répercutions sur la prise en charge des malades. Plus il y a d’enfants
malades plus les charges sont élevées plus il y a de déces et les familles sont
traumatisées.

Nous avons retrouvé 30% des cas avec au moins un frére drépanocytaire
ainsi :

85,2% ont un seul frére drépanocytaire ;

11,1% ont deux fréres drépanocytaires et

3,5% ont trois fréres drépanocytaires. Dans certaines familles

il y a eu des déces dans la fratrie .

ELOUNDOU [22] et Diallo [19] ont trouvé respectivement 35% et 31% des

cas avec au moins un frére drépanocytaire.

3.3. Statut matrimonial
La vie conjugale peut influencer la prise en charge des enfants malades. Plus
les deux parents vivent ensemble plus ils s’occupent des enfants. Nous

avons trouvé 92,2% des parents mariés, 2,8% divorcés, 1,7% célibataires.

4. Antécédents du malade
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La majorité de nos patients, 82,2 présentaient des antécédents de
douleurs osteo-articulaires et/ou abdominales.
Dans notre série 139/180 enfants soit 92,2% étaient drépanocytaires
connus avant ’étude. 34,4% possédaient un cahier de suivi , ils étaient tous
réguliers dans leur suivi. Leur régularité a été vérifiée par rapport au respect
des dates de rendez vous et a la réalisation des bilans donnés et inscrits
dans le cahier.
La presque totalité de nos patients 94,4% avaient recus les vaccins du PEV
correspondant a leur age. 21,7% des cas ont recu le pneumo 23 et

le typhim vi.

5. Les aspects clinique et biologique a I’inclusion :

5.1. Aspects cliniques

5.1.1 Le motif de consultation :

La douleur ostéo-articulaire avec 28% des cas a été le motif de consultation
le plus cité suivi de la fiévre avec 16% et de la douleur abdominale 10% .
ELOUNDOU [22] et Diallo [19] trouvent respectivement 35% et 33,3% pour
les douleurs ostéo-articulaires comme motif de consultation le plus fréquent.
Nos résultats sont inférieurs a ceux de Traoré [30] qui trouve 83,2% des cas

pour la douleur ostéo-articulaire.

5.1.2 Signes cliniques :

La paleur, la fiéevre et lictére sont les signes les plus retrouvés avec
respectivement 29,3% ; 17,1% et 17,1%. Nos résultats sont inférieurs a ceux
de Diallo [19] qui avait trouvé 69,7% pour la paleur 65,2% pour la fiévre et
48,5% pour lictére. Fofana [24] trouve une prédominance de lictére
(62,5%).
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5.1.3 Complications aigués

La crise vaso-occlusive et 'anémie sévere ont été les complications aigués les
plus retrouvées avec respectivement 43,2% et 35,1%. L’infection broncho-
pulmonaire a été la complication infectieuse la plus fréquente avec 7,2% de
I'ensemble des complications. Diallo [19] trouve 65,5% pour la crise vaso-

occlusive et 38,5% pour 'anémie sévére.

5.1.4 Les pathologies associées : L’accés palustre représente 42,2% des
pathologies associées suivi de linfection pulmonaire avec 35,6% des
pathologies associées. Les infections constituent 1'une des principales causes
de morbidité et de mortalité chez les drépanocytaires .Selon Robinson et
WATSON le risque pour les drépanocytaires de faire une infection est trente
fois (30) plus élevé que pour la population normale. Elles résultent surtout
d’'une perturbation de la phagocytose et de la fonction splénique. Les
broncho-pneumopathies sont considérées comme les infections les plus
frequentes du drépanocytaires [7]

Dans notre étude les infections broncho-pulmonaires représentent plus de la
moitié des infections, soit 64%.

KRAVIS dans sa série de 153 drépanocytaires retrouve 93 cas d’infection
parmi les quelles 33 cas de pneumopathies

soit 35,5% [33].

5.2. Aspects biologiques :

5.2.1 Formes drépanocytaires : La forme SF représente 38% des cas avant
I'inclusion. Cette prédominance de la forme SF pourrait s’expliquer par le fait
que la population de la tranche d’age de 0-59 ans est trés élevée. Diallo [19]
avait trouvé 54,6% de forme SS ; 33,3% de forme SF et 12,1% de forme SC.
NEHOULNE G [40] au Tchad trouve que 95,5% des malades sont de forme
SS.

17,8% des péres et 31,7% des meres des enfants de notre étude possédaient

leur electrphorése de ’'Hb avec une prédominance de la forme AS.
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5.2.2 Bilan donnés : Dans notre étude un certain nombre de bilan était

systématiquement donné aux malades mais pour des raisons financiéres et

matérielles ces bilans n’ont pu étre honorés par tous.

-le groupage rhésus a été fait chez 90 enfants, soit 50%, les autres 90

enfants avaient leur groupage faite avant leur inclusion. Dans la série de

Diallo [19] 33,3% des enfants avaient fait le groupage rhésus.

-le taux d’hémoglobine : il a été réalisé chez tous les malades de notre

effectif. 31 malades soit 17,2% avaient un taux d’hémoglobine < a 6g/dl. Nos

résultats sont superposables a ceux de Fofana [24] qui retrouve 15%

d’enfants avec un taux

d’Hb< a 6g/dl . Diallo [19] avait retrouvé 42% des enfants avec un taux

d’Hb< a 6g/dl.

-la goutte épaisse : elle a été fait chez 65 enfants soit 36,1% des

malades. I1 semble qu’au niveau cellulaire, la présence d'HbS soit
défavorable a la prolifération de plasmodium falciparum [8] ceci
pourrait expliquer le faible taux de notre étude avec 11 cas positif soit
17% . Cependant nos résultats sont inférieurs a ceux de Diallo [19]
27% et de NEHOULNE G [40] 21,1% au Tchad.

-’hémoculture : elle a été fait chez 21 de nos malades grace a l'apport de

CVD. Mali avec 6 cas positifs soit 28,6%. Les germes retrouvés furent le

pneumocoque (3); salmonelle (2) et staphylocoque (1).Luther [36] avait

trouvé 44% de résultat positif

5.3. Hospitalisation :56/180 soit 31,1% des malades ont été

hospitalisés . 47,1% des hospitalisés le sont pour crise

vaso-occlusive ; 38,2% pour anémie sévéere ; 7,8% pour pneumopathies. 2,9% pour acces
palustre , la septicémie et ’AVC 2% chacun. Fofana [24] note 32% d’ hospitalisation au
cours de son étude . Diallo [19], dans son étude trouve 40% d’hospitalisation, I’anémie sévéere
a été la cause d’hospitalisation la plus élevée 52% suivie de I’accés palustre 17%, 14% pour la
douleur

ostéo-articulaire, 10% pour la pneumopathie, la méningite et la malnutrition 1% chacun.

6. Traitement: pour une prise en charge adéquate de la maladie
drépanocytaire et un suivi régulier des malades, nous avons élaboré un

protocole standard au sein de l'unité fonctionnelle de prise en charge et de
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suivi des enfants drépanocytaires et rendu accessible a tout le personnel
soignant.

6.1. Principe du traitement : Il repose sur :

-le repos ;

-’hyper hydratation ;

-I'utilisation d’antalgiques qui varient du palier 1 au palier 3, associés ou
non aux AINS et aux vasodilatateurs ;

-la transfusion sanguine pour taux d’Hb< a 6g/dl et ou en présence - de
signes d’intolérance anémique ;

-l'oxygénothérapie en cas de syndrome thoracique aigu ;

-le traitement spécifique qui comportera l'antibiothérapie a large spectre en
cas d’infection, antipaludique en cas de GE positive et aprés une
transfusion ; les anticonvulsivants, les antiemetiques et les corticoides.

6.2. Schéma thérapeutique : drépanocytose confirmée.

6.2.1 Traitement en externe voie orale :

a. Indications.

-douleur faible ou EVA compris entre O et 4 ;

-température< a 38°5 ;

-Hb > ou=a 7g/dl.

b. Moyens

Les antalgiques du palier 1 associés ou non aux AINS : le paracétamol
(Efferalgan*) : 60mg/kg en 4 prises sur 24h,

le ketoproféne (Profenid*) 25 a 75mg/kg/24h IVL toutes les 8 heures.
L’hyper hydratation avec le SRO ou l’'eau minérale a raison

de 100 a 150 ml/kg/jour.

L'utilisation d’un traitement spécifique sera fonction de la clinique et/ou de

la biologie.
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6.2.2 Traitement en hopital de jour : voie parentérale puis relais par voie
orale.
a. Indications :
-douleur modérée ou EVA entre 4 et 6 ;
-température comprise entre 38°5 et 39°5 ;
-Hb>ou égale a 7g/dl.
b. Moyens :

Antalgique du palier 1 ou du palier 2 associés ou non aux AINS et aux
vasodilatateurs.
-le paracétamol injectable (Perfalgan*) 1,5ml/kg/06h en IVL pendant 15
minutes.
-le ketoproféne injectable (Profenid*) 25 a 75mg/kg poids/24h en IVL a
répartir en 3 doses
-tramadol (Trabar*) 1 a 2mg/06h en IVL ou IM.
Hyper hydratation avec le SG 5% et le Nacl 0,9% + kcl 2g/1 (si possible) ou
le Ringer lactate a raison de 100 a 150ml/kg/24h ou 2 a 3litres par m? de
surface corporelle.
L’utilisation d’un traitement spécifique sera fonction de la clinique et ou de
la biologie.
6.2.3 Traitement en hospitalisation.

a. Indications :
-douleur intense ou EVA > a4 6 ;
-température sup ou égale a 39°5 ;
-Hb< 6g/dl et ou présence de signes d’intolérance d’anémie.

b. Moyens :
Antalgiques du palier 2 et/ou du palier 3 associés ou non aux AINS et aux
vasodilatateurs.
-paracétamol injectable (Perfalgan*) 1,5ml/kg/06h en IVL pendant 15
minutes ;
-ketoproféne injectable (Profenid*) 1 a 2amp dés réception puis lamp/08h
en IVL ;
-tramadol (Trabar*) injectable 4mg/kg/24H en 3prises en IVL ou en
perfusion lente dans le SG5% ou le Ringer lactate ;
-temgesic injectable 0,3 mg/ml : lampoule/12h en IVD ou IM ;

-morphine injectable : 0,2 mg/kg en IM a répéter au besoin.
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Hyper hydratation avec SG 5% + NaCl 2g/1 +KCI 2g/1 (si possible) ou le
Ringer Lactate a raison de 100 a150ml/kg/24h

ou 2 a 3 litres/m? de surface corporelle.

Transfusion de sang iso groupé iso rhésus phénotypé et déleucocyté si
possible a raison de 20ml/kg/jour.

Si sang total ; Q= 6 fois (Hb souhaitée — Hb existante )fois poids en kg.

Si culot globulaire ; Q=3 fois(Hb souhaitée- Hb existante)fois poids en kg.
Le traitement spécifique utilisera en fonction de la clinique et/ou de la
biologie :

La bi antibiothérapie comprenant
-en premiére intention les C3G(75 a 100mg/kg/24h) pendant 7 a 10jours.
+ les aminosides (3 a Smg/kg/24h) pendant 3 a 5 jours.

-en deuxiéme intention : Amoxicilline + acide clavulanique (100mg/kg/24h
pendant 7 a 10jours.

+ les aminosides(3 a Smg/kg/24h) pendant 3 a Sjours.

Antipaludiques : comprenant :

Arthemeter injectable 3,2mg/kg le premier jour et 1,6mg/kg

les 4 jours suivants.

Sels de quinine : 25 a 30mg/kg/24h en perfusion dans le

glucosé 10% en deux administrations pendant 3jours puis relais a base de
combinaisons thérapeutiques a base d’artémisinine.

Anticonvulsivants :

-diazépam (Valium*) 0,5 a 1mg/kg en IR ou dilué en IVD.
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7. Suivi :

7.1. Rendez-vous : pour la bonne marche de 'unité de prise en charge et un
suivi régulier nous avons réglementé les RDV au 7 jour aprés linclusion puis
a tous les 3 mois en dehors de tout autre probléme.

80,9% de nos patients ont respecté le 1¢r rendez-vous,

68,3% le RDV 2, 43,9% pour le RDV 4, 28,3% pour le RDV 7. En dehors des
RDV 102 patients soit 68,9% ont fait au moins une consultation et parmi
eux 38,3% ont fait au moins 4 consultations et 5% ont fait plus de 8
consultations.

Nos résultats sont largement supérieurs a ceux de Diallo [19] ou 49,2% ont
respecté le RDV 1. Malgré les enseignements donné aux parents sur l'intérét
de ce suivi sur 'amélioration de la qualité de vie du drépanocytaire certains
parents ne respectent pas les rendez-vous et ne consultent qu’en cas de

probléme.

7.2. Vaccination : Notre étude a permis d’augmenter le nombre d’enfant
vacciné au pneumo?23 et typhim vi qui est passé

de 21,7 a 33,9%. Ces résultats sont similaires a ceux de Diallo [19] qui
trouve 33,9% des patients vaccinés contre le pneumocoque.

7.3. Bilan de controle et de suivi :

Tous les patients de notre étude ont fait au cours du suivi

au moins 3 numeérations formules sanguines, réticulocytes.

Le groupage rhésus et le phénotype érythrocytaire ont été faits chez tous les
patients.

La Rx pulmonaire chez 60 malades soit 33,3% ;

Echo abdominale et pelvienne : 42/180 soit 23,3% ;

Echo ceoeur : 20/180 soit 11,1% ;

Fond d’ceil : 24/180 soit 13,3% ;

Rx de la hanche : 18/180 soit 10% ;

Ferritinemie : 20/180 soit 11,1% ;

Hémocultures : 21/180 soit 11,7% ;

Urée créatininemie : 17/180 soit 9,4% ;

ECBU : 15/180 soit 8,3% ;

Ag HBs : 20/180 soit 11,1% ;
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ASLO : 16/180 soit 8,8% ;

TCA TP :3/180 soit 1,7% ;

Scanner cérébral : 3/180 soit 1,7% ;

Rx pied main : 4/180 soit 2,2%.

Nos résultats sont nettement supérieurs a ceux de Diallo[19]|chez qui 55,3%
des enfants ont fait la NFS de controle et 30% ont fait le phénotype
érythrocytaire.

- 8. Complication et devenir des malades :

Une complication grave a été observée chez 18 enfants :

3 cas d’ostéo-nécrose aseptique fémorale dont 2 SC et 1 SS;

2 cas de cardiopathies, 1 ASet 1 SS; 2 cas d’AVC tous de phénotype SS;

1 cas de cécité bilatérale de phénotype SS .

Nous avons déploré le décés de 4 enfants: un SS de 9ans pour
séquestration splénique , un SS de 15ans pour insuffisance cardiaque
globale, un cas de tuberculose pulmonaire et viscérale de phénotype AS et

un SF de 12 mois pour déshydratation sévere par diarrhée vomissement.
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VII conclusions et Recommandations

CONCLUSION :

Il s’agissait d'une étude descriptive sur un recrutement a la fois prospectif et
rétrospectif s’é¢tendant sur 24 mois et portant sur 180 enfants
drépanocytaires suivi a I'unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi.
Au terme de notre étude nous retenons que les conditions de prise en charge
socio-économique et thérapeutique de nos malades restent encore difficile
malgré les multiples travaux menés sur la drépanocytose et de la création de
I'unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi des enfants
drépanocytaires.

Le cout élevé de certains bilans biologiques d'urgence et des médicaments
constituent un handicap majeur en ce qui concerne le diagnostic durgence
et la bonne prise en charge thérapeutique immeédiate.

Nos résultats nous ont permis d’aboutir aux conclusions suivantes.

Les nourrissons et les jeunes enfants sont la couche la plus sensible et par
conséquent la plus fréquente a consulter (43,3%).

La forme homozygote SS reste de surcroit majoritaire et plus grave 64,4%
avec la présence de ’'hémoglobine foetale dans 57% des formes homozygotes.
La douleur ostéo-articulaire a été le motif de consultation le plus cité.

92 ;2% des malades étaient drépanocytaires connus avant leur linclusion,
34,4% étaient suivis majoritairement en pédiatrie.

30% de nos patients avaient au moins un frére drépanocytaire.

Les pathologies les plus associées ont été l'accés palustre 42,2% et les
infections avec une prédominance de l'infection

broncho-pulmonaire.

Les crises vaso-occlusives et 'anémie sévére ont été les premiéres causes
d’hospitalisation avec respectivement 43,2% et 35,1%.

80,9% de nos malades ont respecté le RDV 1 et 90,7% de nos malades ont
effectué au moins une consultation en dehors des rendez-vous.

Tous les malades de notre échantillon ont fait au moins 3 NFS réticulocytes
au cours du suivi.

Les antalgiques, les antibiotiques, les antipaludiques et les

anti inflammatoires ont été les médicaments les plus prescris.
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RECOMMENDATIONS :

Aux autorités

% Reconnaitre la drépanocytose comme une maladie sociale et donc un
probléme majeur de santé publique.

% Créer un centre de santé de référence bien équipé pour le dépistage
précoce, la prise en charge coordonnée, la formation, l'information et
la recherche développement sur la drépanocytose.

+¢+ Créer une unité fonctionnelle de prise en charge dans chaque hopital régional.

A la direction de I’hopital Gabriel Touré
¢+ Doter le laboratoire d’un compteur de réticulocytes.
Au centre national de transfusion sanguine

% Améliorer la disponibilité du culot globulaire pour I’enfant

drépanocytaire
Aux personnels de la santé

% Se recycler sur les hémoglobinopathies

«+ Référer le drépanocytaire le plus tét possible

% Confidentialité des résultats

Aux familles
+» Participer aux activités de TPAMLUD
% Adhérer aux protocoles de prise en charge et de suivi :consultations

périodiques, traitements et prophylaxie, hygiéne de vie , diététique.
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Résumé : Maladie héréditaire, la drépanocytose constitue actuellement au
Mali un probléme majeur médical et social

L’'objectif général de notre étude était d’évaluer les activités de l'unité
fonctionnelle de prise en charge et de suivi des enfants drépanocytaires dans

le service de pédiatrie du C H U — G T aprés deux ans de fonctionnement.

Il s’agissait d’'une étude descriptive sur un recrutement a la fois prospectif et

rétrospectif s’é¢tendant sur 24 mois et portant sur 180 cas.

Il ressort de notre étude que :

43,3% des patients ont un age compris entre O et 59 mois(0-4ans)

28,2% des cas sont nés d’'un mariage consanguin.

30% des cas ont au moins un frére drépanocytaire

82,2% des cas avaient des antécédents de crise douloureuse.

91,7% des cas étaient des drépanocytaires connus avant l'inclusion.

La douleur ostéo articulaire a été le motif de consultation le plus cité

L’acceés palustre et 'infection broncho-pulmonaire ont été les pathologies les

plus associées
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31,1% des patients ont été hospitalisés
33,9% des patients ont recu les vaccins pneumo 23 et typhim vi contre

21,7% avant l'inclusion.
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Questionnaire drépanocytose
Identification et provenance du malade

N° du dossier

Date :

Nom

Prénom(s)

Age en mois I I | ou en année I I

4. Sexe | | 1= Masculin 2= Féminin

5. Ethnie | | 1=Bambara 2=Peuhl  3=Sarakolé¢  4=Malinké
5=Dogon  6=Sonrhai 7=Bobo 8=Minianka
9= AULIES “@ PreCISEI) ... v i e e et e e e een,

6. Provenance [ J1=Cl 2=Cll 3=Clll 4=CIV 5=CV

6=CVI 7= Autres (a préciser)............

7. Scolarisé | | 1=0Oui 2= Non

8. Niveau de scolarisation 1=aucun 2=Primaire 3= Secondaire

9. Retard scolaire | | 1=Oui 2=Non

10. Si oui, préciser NOmMbre d’annes. .........veiie it iie e e

Identification du Pere

11. Prénom(s) :

12. Age en année

13. Niveau d’étude | | 1= Aucun ; 2=Primaire 3=Secondaire 4=Supérieur

14. Profession | | 1= Ouvrier ; 2= Artisan 3= Chasseur 4= Pécheur
5= Cultivateur 6= Commercant 7= Fonctionnaire
8= Autres (a préciser) ............

15. Présence de trait drépanocytaire [ ] 1=0Oui 2= Non 3= Ne sait pas

16. Si oui, Electrophorese de I’hb faite ? [ ] 1=0ui 2= Non
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17, ST OUI, TESUIAL. .. et e e e e e e e e e
18. Mariage consanguin |:| 1=0ui  2=Non

19. Etat matrimonial L 1 1=marié 2=divorcé 3= veuf
4= célibataire
Identification de la mére
20. Nom

21. Prénom(s)

22. Age en année | | |

23.Niveaud’étude [ | 1=Aucun  2=Primaire 3= Secondaire
4= Supérieur

24. Profession | | 1= Ouvrier ; 2= Artisan 3= Femme au foyer
4= Cultivateur 5= Fonctionnaire
6= Autres (a préciser) ............

25. Présence de trait drépanocytaire [ ] 1=0ui 2=Non 3= Ne sait pas
26. Si oui, Electrophorése de I’hb faite [ 1 1=0ui 2=Non

27, S OUITESUIAL. .. .ot et e e e e e,

28. Mariage consanguin [ 1 1=0ui 2=Non
29. Etat matrimonial [ 1 1= marié 2= divorcé 3= veuf
4= célibataire
30. Gestité E—
31. Parité L]
L 1

32 Avortement

33. Nombre d’enfants vivants | |

34. Nombre d’enfants décédés | |

35. Age du déces :
Q) Enfant L.,
D)Enfant 2.... ...

C)ENfant 3. ..o,
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dEnfant 4.

e)Enfant 5. ...,

36. Cause de décés

@) Enfant 1.
P)ENfant 2.
C)ENnfant 3. ...
d)Enfant 4.

e)Enfant 5.

Fratrie
37 .Nombre de frére .................. Etsceur............oeeein,
38. ATCD drépanocytaire | | 1= oui 2=Non
39. Si oui chez combien ? | | |
40. Est (sont)-il (si) suivi (S)? 1=0Oui 2=Non

41. A (ont)-il(s) fait I’Electrophorese de I’hb/ Teste d’Emmel |:| 1= Oui 2=Non
42. ST 0UI FESUMALS. .. ...vie i

43. Par qui le suivi est-il fait ? (Qualification)..............................

ADTC personnels

44. ADTC de crises drépanocytaires | | 1= Oui 2=Non
45. Si oui, fréquence de CriSes/ trMESII. .. ... u.e e e e e e e e e e e e e ee s
46. Drépanocytaire connu ? [ 1 1=0ui 2=Non

47. Si oui age de decouverte de lamaladie...............cooviiiiiiiii i

48. Circonstances de dECOUVEITE. ... ...t et e e e
49. Par qui la découverte a été faite ? (Qualifications).............ccoeeviieinenn e,
50. Electrophorése de I’hb faite [ T1=0ui 2=Non

51. Si oui qUEIIE TOIME 2...eeeeeeece e s
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52. Etait-il suivi ? L T 1=qui 2=Non

53. Si oui, respectait-il les rendez-vous ? I 1= Qui 2= Non
54. Groupage rhésus fait ? [ 1 1=0ui 2=Non

55. Si oui, résultat

56. Taux d’hb fait 1 1=0ui 2=Non

57. Si oui, résultat

58. Est-il correctement vacciné selon le PEV ? e 1=0ui 2=Non
59. Autre vaccins regus ? [ 1 1=0ui 2=Non

B0. ST OUI, 185 QUEIS 2.ttt
61. A-t-il une carte pour drépanocytaire ? [ ] 1=0Oui  2=Non
62. A-t-il un cahier de suivi ? [ ] 1=0Oui  2=Non

63. Si oui, quel était le rythme de SUIVI 2........ccveiieiiie e
64. Motifs de CONSUITALION...........o i e
B5. Histoire aCtUle. .. .......oe e e
Examen physique

66. Poids (en KG)............. Taille (encm)........... PC(encm).......c.eu.n..

67. Température (en degrés Celsius) | | |

68. Paleur Cutanéo-muqueuse ] 1=0ui 2=Non

69. Ictere conjonctival | | 1=0ui 2=Non

70. Pli de déshydratation | | 1= Qui 2= Non Si ouli, type

71. Lésions cutanées | | 1=0ui  2=Non

72. Douleur thoracique | | 1= Oui 2= Non

73. Dyspnée | 1=0ui  2=Non
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74.

75.

76.

77.

78.

79.

80.

81.

82.

83.

84.

85.

86.

87.

88.

89.

90.

91.

Tirage inter et sous costal [ ] 1=0ui 2=Non
Battement des ailes du nez [ 1 1=0ui 2=Non
Rales | | 1= Oui 2=Non
Fréquence Respiratoire : | | cycles/min

Souffle cardiaque |

| 1=0ui 2=Non

Fréquence cardiaque : |

| |  battements/min

Hépatomégalie | | 1= Oui 2=Non
Splénomégalie | | 1= Oui 2= Non
Signes neurologiques [ ] 1=0Oui 2=Non
S OUI, PrECISET ..ttt it e et e e e et e e e e et e e e en e
Lésions osseuses |  1=Oui 2= Non
Si oui, type...

Hématurie | | 1=Oui 2= Non
Priapisme ' | 1= Qui 2= Non

Retard  pubertaire |:| 1= Oui 2= Non
Complications ORL | | 1=0ui 2= Non Si oui, type......

Complications ophtalmologiques |

|  1=0ui 2= Non

SIOUL tYPE..e e

LTI W 0 €= o =)

Bilan systématique a I’entrée

92.

93.

94.

95.

96.

Electrophorése de I’hb [

1= Oui 2= Non

SHOUL, TESUMAL . .. et e e e e e e e e e

Taux d’ hb |

1= Oui 2= Non

ST OUL, TESUNAL. .. ottt e e e e e e e e e e

Groupage ABO-H
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07, ST OUL, TESUIAL. ... e ettt e e e e e e e e e e e e e e e aeeeeaas

Autres bilans :

98. GE/frottis | 1= Oui 2=Non

09, S OUI, TBSUIAL. ... .v ettt e e e et e e et e e e e e e e aenaes

100. Hémoculture 1= Qui 2= Non

101. Radiographie du thorax ] 1= Qui 2=Non

102. NFS+Réticulocytes | | 1=0ui  2=Non

Traitement : se référer au protocole standard de prise en charge

103. en externe avec rendez-vous | | 1=0Oui 2= Non
104. En hépital de jour | | 1= Oui 2= Non
105. En hospitalisation | | 1=0Oui 2= Non

106. Si oui, pendant combien de jours ?

Evolution
107. Favorable | 1= Oui 2= Non
108. Présence de complications [ 1 1=0ui 2= Non

109. Si oui, type de complication...........c.coeveeiieiie i,

110. Déces | | 1= Oui 2= Non

Suivi
DATE DU RENDE-VOUS

1¢" suivi & 7 jours
DATE :

111. Poids (en KG)........... Taille (encm)............. PC (encm)..........

112. Température (en degrés Celsius) | | |

113. Plaintes | | 1= Oui 2=Non

N I U T = od YT
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115. Examen clinique | | 1= Oui 2= Non

116. Si oui, un élément clinique a-t-il été identifié ? [ ] 1=0Oui 2= Non
S 0T T (<o - P

118. Résultats disponibles [ ] 1=0ui 2=Non

S T o0 T o) T 11

120. Bilan biologique et/ou radiologique demandé ? [ 1 1=o0ui 2= Non
121. Si oui, préciser avec résultat si possible...........ccoooiv i
122. Vaccins prévus ? | | 1=Oui 2= Non

123. Si OUI, PreCISEr ... vutieie et e e ee e eaa e,

124. Autres bilans a prévoir [ 1 1=Oui 2=Non

TS T U =T o0 7T
126. Traitement de suivi | | 1=0ui 2= Non

127. Si Ui, QUEIS PIrOQUILS 2....eeeieiiccieee et

Date prochain rendez-vous :

2°™ suivi & 3 mois

DATE :
128. Poids (en KG)........... Taille (encm)............ PC(encm)..........o....e.

129. Température (en degrés Celsius) | | |

130. Plaintes | ]  1=Oui 2= Non
I J ST o= Tod YT
132. Examen clinique I | 1=Oui 2= Non

133. Si oui, un élément clinique a-t-il été identifie? [—1 1= Oui 2= Non

134. Présence de complications ? | | 1= Qui 2= Non
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R LT 00 [T ] (=3 - P

136. Consultation pour spécialiste 1= Oui 2= Non

137. Si oui, quelle SPECIANIE ?.........ccveieee e

138. Autres éléments cliniques retrouvés ? | 1= OQui 2=Non
139. Si OUI, IESQUEIS 2.
140. Bilan de SUNVEITTANCE. .. ... e e e e e e e e e

141. Ré&sultats de CeS DIlANS. .. ... .o e e e e e,

142. Vaccins prévus ? | 1= Oui 2=Non

ST o R =T o0 £ T
144. Traitement de suivi 1= Qui 2=Non

145. Si 0UI, QUEIS PrOTUIT 2.

Date prochain rendez-vous

3°™ suivi A 6 mois :

DATE :

149. Plaintes | | 1= Oui 2= Non

150, ST UL, PrECISEE ..ttt it ettt ettt et e e et et e e e e e et e et aan e e

151. Examen clinique ' | 1= Oui 2= Non

152. Si oui, un élément clinique a-t-il été identifié ?

153. Présence de complications | | 1=0Oui 2= Non

IS I R =T o0 7T O
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155. Consultation pour spécialiste | 1=Oui 2= Non

156. Si oui, qUElle SPECIANIE ?........eeieeeece e
157. Autres éléments cliniques retrouvés ? —— 1= Oui 2= Non

158. Si OUI, IESQUEIS 2.ttt be e enre e

159. Bilans de SUNVEITIANCE. .. ..o e e e e e e e e e e e,

160. RESUITALS de COS DIIANS. .. .ottt e e e e e e e e e

161. Vaccins prévus ? | 1=0OQui 2= Non

Gy T 0T T (= -
163. Traitement de suivi | | 1=Oui 2= Non

164. Si OUI, QUEIS PIrOAUILS 2....vieeciieeie ettt et reeeeeneas

165, AULIES & (PIECISEE) .. tue et et ettt et e et et et e e e e et e e e e e e e e eaeaaaan

Date prochain rendez-vous :

4°™ suivi & 9 mois :

DATE :
166. Poids (en KG)......cccvvvveiiennnns Taille (encm)............... PC(encm)......coeuvnene
167. Température (en degrés Celsius) | | |
168. Plaintes | | 1= Oui 2= Non
TS S o 0T = od YT PP
170. Examen clinique ' | 1= Oui 2= Non

171. Si oui, un élément clinique a-t-il été identifié ? |:| 1= QOui 2=Non

172. Présence de complications ? | | 1= Oui 2=Non

I TS o U = od 7T PP
174. Consultation pour spécialiste | 1= Oui 2= Non

175. Si oui, qUEHTE SPECIALITE ?.......oveeiee e
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176. Autres éléments cliniques retrouvés ? L1 1=oui 2= Non
177, ST OUI, LESQUEIS 2.ttt

178. Bilans de SUNVEITIANCE. .. ... oo e e e e e e e e

179. RESUITALS de COS DIIANS. .. .ot e e e e e e,

180. Vaccins prévus ? | | 1= Oui 2= Non

S I 0T T (= o3 -
182. Traitement de suivi | | 1= Oui 2= Non

183. Si Ui, QUEIS PIrOAUILS 2.....evieieeie e

Date prochain rendez-vous :

5°™ suivi & 12 mois

DATE

185. Poids (en KG)............... Taille (encm)............... PC(encm)..............
186. Température (en degrés Celsius) | | |

187. Plaintes | | 1=oui  2=Non

1S T o1 T =3 -
189. Examen clinique | | 1= Oui 2=Non

190. Si oui, un élément clinique a-t-il été identifi6? [ 1 1=0Oui  2=Non

191. Présence de complications ? | | 1=0Oui 2= Non
S 0T T (=03 -
193. Consultation pour spécialiste | | 1= Oui 2= Non

194. Si oui, quelle SPECIANITE ?2......ccveee e
195. Autres éléments cliniques retrouvés ? [ 1 1=0ui 2= Non
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196. Si OUI, 1ESQUEIS 2.t

197. Bilans de SUNVEIIANCE. .. ... oo o e e e e e e e

198. RASUITALS de COS DIIANS. ... e et et e e e e e e e e e,

199. Vaccins prévus ? | | 1=Oui 2=Non

40O o U T o] (= 11

201. Traitement de suivi | | 1= Oui 2= Non

202. Si 0UI, QUEIS PrOTUILS 2.....veiiecieeie ettt sre e

203, AULIES @ (PrBCISEI) . vttt it et e et et et e e et e et e e e e et e

Date prochain rendez-vous :

6°™ suivi & 15 mois :

Date :

204. Poids (en Kg)............. Taille (encm).............. PC(encm).......cceenne.
205. température (en degrés Celsius) | | |

206. Plaintes [ 1= Qui 2=Non

207, Si OUI, PrECISET ... ettt ettt et e e e et e e e e et e et e ae e aae eanaees
208. Examen clinique 1 1=0ui 2=Non

209. Si oui, un élément clinique a-t-il été identifie? [ 1 1=O0ui  2=Non

210. Présence de complications ? [ 1 1=Oui 2= Non

A0 TS 0 T0 LR o = o3 =T P

212. Consultation pour spécialiste 1 1=Oui 2= Non

213. Si oui, quelle SPECIANITE 2.......ccviieieeee e

214. Autres éléments cliniques retrouvés ? [ 1 1=0ui 2=Non
215, ST OUI 1ESQUEIS 2. e

216. Bilans de SUNVEITIANCE. .. ... .o e e e e e e e e e e e e
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217. REsUltats de CeS DIIANS. .. ... et e e e e

218. Vaccins prévus ? 1= Qui 2=Non
A0 TS 010 LR o] =3 =Y
220. Traitementdesuivi__ | 1= Oui 2=Non
221. Si OUl, QUEIS PrOTUITS 2.t

Date prochain rendez-vous :

7éme suivi a 18 mois :

DATE :

223. Poids (en KG)........cvenee. Taille (encm)...................PC (encm)..............
224. Température (en degrés Celsius) | | |

225. Plaintes I 1= Qui 2=Non

226, Si OUL, PrECISET ... ettt it ettt et e e et e et e e et e e e e e e e e

227. Examen clinique [ 1 1=0ui 2=Non

228. Si oui, un élément clinique a-t-il été identifie? —— 1 1=0Oui 2= Non
229. Présence de complications ? 1 1= Oui 2= Non

230, ST OUL, PrECISEI ..ttt e et et e e et e e e e e e et e e e e et e e enas

231. Consultation pour spécialiste 1 1=0Qui 2= Non

232. Si oui, quelle SPECIANITE 2.......ccviieieeee e

233. Autres éléments cliniques retrouvés ? L 1 1=0ui 2= Non
234, ST OUI 1ESQUEIS 2. e

235. Bilans de SUNVEITIANCE. .. ... .o e e e e e e e e e e e e

236. RESUItAtS de CES DIIANS. ..o e et e e e e
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237.Vaccinspréevus? | 1=0ui 2= Non

FAC TS T 1o o] (= [T

239. Traitement de suivi 1= Oui 2= Non

240. Si OUl, QUEIS PrOTUITS 2....ocueiiiiieisiesee e

241, AULIES & (PIECISEI) .. u et et ettt e e e et e e e e e et e e e e e e enens

Date prochain rendez-vous :

8éme suivi a 21 mois :

DATE

242. Poids (en KG)................. Taille (encm)................... PC (encm)..............
243. Température (en degrés Celsius) I

244. Plaintes:  ——— 1= Oui 2=Non

T T IV o] (= 11 P

246. Examen clinique : — 1=0ui 2= Non

247. Si oui, un élément clinique a-t-il été identifie ? ...... 1= 0Oui 2= Non

248. Présence de complication? ]  1=Oui 2=Non

L T I o U o] €= [T
250. Consultation pour spécialiste [ 1 1=0ui 2= Non

251. Sioui, quelle SPECIAlItE 2 ...

252. Autres éléments cliniques retrouve ? 1= Oui 2=Non

253. ST OUI, 1ESQUEIS 2 .. e e e e
254. Bilans de sUrvVeIllanCe ... .....ooooorr o e e e e e e

255. Résultats de CeS DIlaNS ... e e e

256. Vaccins prévus ? 1= Oui 2=Non

A T I U N o] €= 11

These de Médecine 107 Mamadou D TRAORE




Les activités de I’unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi des enfants drépanocytaires : bilan de deux années.

258. Traitement de suivi 1=0ui 2= Non
259. Si OUI, QUEIS PrOTUITS 2....eeueiiiiiieisiee e
260. AULIES & (PIECISEI) .. cu et et ettt e e et e e e e et e e e e e e e e e eneas

Date prochain rendez-vous :

9°™ suivi & 24 mois :

DATE

261. Poids (en KG)................. Taille (encm)................... PC (encm)..............
262. Température (en degrés Celsius) | | |

263. Plaintes [ 1 1=0ui 2= Non

AT S I o U o] (= [T
265. Examen clinique 1 1=0ui 2= Non

266. Si oui, un élément clinique a-t-il été identifie? ——— 1 1= Oui 2=

267. Présence de complications ? 1 1=0Qui 2= Non
P01 T o1 o] (= [T
269. Consultation pour spécialiste [ 1 1=0ui 2= Non

270. Si oui, quelle SPECIANITE 2.......cve e
271. Autres éléments cliniques retrouves ? L 1 1=0ui 2=Non
272. S1OUI, 1ESQUEIS 2.ttt

273. Bilans de surveillanCe. .. ....coo oo e

274. REsUltats de CeS DIlANS. .. ... e e e e e e

275. Vaccins prévus ? 1= Oui 2= Non

A T I o] €= [T

These de Médecine 108 Mamadou D TRAORE



Les activités de I’unité fonctionnelle de prise en charge et de suivi des enfants drépanocytaires : bilan de deux années.

277. Traitement de suivi 1= Oui 2= Non

278. Si OUI, QUEIS PrOTUITS 2....ecveeiiiiteieeie e

279. AULIES & (PIECISEI) .. cu et et ettt e e et et e e e ete e et e e e e e e enens

Conclusion a la fin de I’étude

280. Poids (en KG)........... Taille (encm)............. PC(encm).......coeevnnnenn.

281. Nombre de consultations totales. ............veiri i e
282. Nombre d’hospitaliSatioN. .. ........ovvuuie i e e e e
283, TaUX A7 N e e
284. PrinCipauXx germes rEIIOUVES. .. ... .. uueee ettt et e et et e e e e e aen e aen s

285.CoMPIICALIONS FELIOUVEES. .. ... vttt et et e et e e e et e et e e e e
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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 I’étre supréme, d’étre
fidéle aux lois de I'honneur et de la probité dans I’exercice de la Médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a '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 s’y passe,
ma langue taira les secrets qui me seront confiés et mon état ne servira pas
a corrompre les moeeurs, ni a favoriser le crime.

Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de race, de parti ou
de classe viennent s’interposer entre mon devoir et mon patient. Je garderai
le respect absolu de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes
connaissances médicales contre les lois de ’humanité.

Respectueux et reconnaissant envers mes Maitres, je rendrai a leurs enfants
I'instruction que j’ai recue de leurs péres.

Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidéle & mes promesses.

Que je sois couvert d’opprobre et méprisé de mes condisciples si j'y manque.

Je Le Jure !
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