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I- INTRODUCTION :

La drépanocytose est une maladie héréditaire de I’hémoglobine caractérisée par
la présence d'une hémoglobine anormale appelée HbS. Elle est due a une
substitution de 'adénine par la thymine (mutation) dans le codon 6 du gene 3 de
la globine entrainant la substitution d'un acide glutamique par une valine dans la
chaine protéique. Cette altération de la protéine provoque une déformation du
globule rouge en cas de baisse de la pression en oxygéne qui prend la forme de

faucille appelée drépanocyte.
Ce phénomeéne de falciformation détermine ainsi une vaso occlusion responsable

de la douleur et une anémie hémolytique par destruction de ces globules

anormaux [16-17-26].
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Décrite pour la premieére fois en 1943 en Afrique au Cameroun, la drépanocytose

est une maladie génétique mono génique [27].

C’est ’hémoglobinopathie la plus fréquente, on estime qu’il existe plus de cent

millions d’hétérozygotes dans le monde [17].

Elle est trés répandue chez les noirs, environ 300 000 naissances homozygotes
. . . . ,
par an en Afrique Sub-saharienne, mais aucun recensement précis n’est

actuellement disponible [1-8-11].

Les plus fortes prévalences se rencontrent en Afrique, entre le 15éme paralléle sud
et 20éme paralléle nord, la ceinture sicklémique de LEHMANN : en moyenne 5 a
20% pour le trait drépanocytaire en Afrique de 1'Ouest et jusqua 40% chez

certaines ethnies d’Afrique centrale.

Cliniquement elle réalise un tableau a caractére polymorphe mais sa
symptomatologie n’apparait que lorsque les deux génes [ sont mutés
(homozygotie SS ou hétérozygotie SC ou S [ thalassémie). Dans limmense
majorité des cas, il s’agit d'une maladie grave, douloureuse, invalidante, qui
comporte un risque constant de survenue d’accidents intercurrents menacant le
pronostic vital.

Plus de la moitié des enfants atteints de ces formes majeures, meurent avant ’age

de 05 ans, souvent sans que le diagnostic n’ait pu étre porté.

Au Mali, la prévalence de la drépanocytose est estimée en moyenne a 12% pour le
trait drépanocytaire et entre 1 et 3% pour les syndromes drépanocytaires majeurs

(SS, SC, S B THAL).

Une étude réalisée en 2005 par le département d’hématologie de la faculté de
Médecine de Pharmacie et d’Odontostomatologie de Bamako en collaboration avec
le CERGM de Marseille sur la faisabilité du dépistage néonatal de la
drépanocytose au Mali, dans trois grandes maternités du District de Bamako, a

permis d’observer une prédominance de la forme SC par rapport a la forme SS.

Theése de Médecine/ présentée et soutenue publiquement par Mody COULIBALY 15



Les caractéristiques cliniques de la forme SC chez l’enfant drépanocytaire dans les services de pédiatrie du CHU GT et CHME de 2004 a 2007

Ces résultats nous obligent a nous intéresser a la forme SC de la drépanocytose

au Mali, pour en décrire les caractéristiques cliniques et évolutives.

En 1985, Duflo et Coll ont décrit les particularités cliniques de I’hémoglobinose
SC chez une population de malades de médecine interne a Bamako. Il n’existe
pas a notre connaissance d’études spécifiquement consacrées aux aspects
cliniques de la forme SC de la drépanocytose chez l'enfant au Mali. Cette

insuffisance d’information justifie notre étude.
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ITI - OBJECTIFS :
II.1 - Objectif général :

Etudier les caractéristiques cliniques de la drépanocytose SC chez ’enfant afin

d’améliorer la prise en charge des enfants drépanocytaires.
I1.2 - Objectifs spécifiques :

% Déterminer la fréquence des formes SC de la drépanocytose dans la

population étudiée ;

0,
L X4

Situer ’age de début des signes cliniques de la maladie ;

R/
°

Identifier les complications fréquentes de la forme SC de la

drépanocytose;

®
L4

Identifier les principales causes de mortalité des patients atteints de la

forme SC de la drépanocytose.

Theése de Médecine/ présentée et soutenue publiquement par Mody COULIBALY 17
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IIT - GENERALITES :

1- Historique: [1-4-7-10-22-27]
Connue depuis treés longtemps dans la tradition médicale africaine, la
drépanocytose n’a été étudiée qu’au vingtiéme siécle, au début chez des noirs

ameéricains.

En 1910 HERRICKS observe chez un étudiant jamaicain la présence d’hématies
déformées en faucilles. Cette caractéristique (drepanos=faucille en grec) donnera
son nom a la maladie.

D’autres observations suivent et le caractére familial n’est évoqué que plus tard.
On reconnait rapidement deux états cliniques totalement différents: celui des
malades graves anémiques et leurs parents chez qui il n’existe que des anomalies
cellulaires provoquées in vitro. Ce sera «la notion du trait drépanocytaire». Ces
observations seront interprétées comme des formes homozygotes et hétérozygotes

d’une méme anomalie transmise selon les lois mendéliennes.

En 1923 HAHN et GILLESPIE découvrent que la déformation cellulaire
n’apparait qu’a base tension d’oxygéne (PO2 < 50 mg de mercure) et est

réversible.

En 1949 PAULING, ITANO, SINGER et WELLS mettent en évidence une
diffétrence électrophorétique entre I’hémoglobine drépanocytaire S (de
SICKLE=faucille en anglais) et ’hémoglobine A normal de l’'adulte. Ceci sera le
premier exemple démontré d’'une maladie moléculaire. Alors sur le plan clinique
la maladie apparait comme récessive, sa caractérisation phénotypique prouve
qu’elle est autosomique co-dominant ; indique que l’acide glutamique en 6¢me
position de la chaine béta et en 3®me position de I'hélice A, est remplacé par une
valine. EN 1956-1960 la liaison moléculaire elle-méme est analysée par
INGRHAM. La différence positive de charge observée en électrophorése est due a
la substitution en position 6 de la chaine béta, porté sur le bras court du
chromosome 11, d'un acide glutamique par une valine. Il a été démontée au
cours des années 1960, que cette substitution d’acide aminé était due au
remplacement dans le codon d’'une adénine par une thymine : GAG devient GTG.
L’expression: Hbs BETA6 (A3) GL...VAL I'Hbs.
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2 - GENETIQUE [2-3-4-16]

La drépanocytose est une maladie héréditaire a transmission
autosomique co-dominante, pour le clinicien elle est récessive car
seuls les homozygotes sont gravement malades, pour le biochimiste
elle est dominante car 'hémoglobine S est présente chez les

hétérozygotes comme chez les homozygotes mais a des taux variables.

La syntheése et le taux de chaque hémoglobine se trouvent sous la dépendance
de géne alléle. Le caractére de 'hémoglobine d'un individu dépend de l'action
des génes d origine paternelle pour les uns et d origine maternelle pour les
autres.

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

La transmission de la mutation

+ Un sujet normal (AA) qui se marie avec un porteur sain (AS)

50%
Normaux Porteurs sains
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+ Un sujet normal (AA) qui se marie avec un sujet malade (SS)

100% de porteurs sains

+ Un porteur sain (AS) qui se marie avec un sujet malade (SS)

<
O ¢

50% 50%

Porteurs sains (AS) sujets malades (SS)
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+ Deux sujets malades (AS) et (AC)

\
)
&

25% normaux 25% AC 25% AS 25% SC

(2
=

Les hémoglobines anormales S et C, sont les leres hémoglobinoses connues, elles ont
en commun de porter une modification sur la surface de la molécule. On connait
d'autres mutations portant sur les cites externes de la molécule, la plus part son
sans effet sur la fonction de 1'hémoglobine, seule la charge électrique différent et
permet l'isolement par migration électrophorétique. Au contraire dans les
hémoglobines S et C l'altération des surfaces entraine des conséquences au niveau
supra moléculaire avec une altération de la capacité fonctionnelle de I'hémoglobine et
surtout du globule rouge. C'est IGRAM encore qui en 1959 reconnait exactement
l'anomalie des chaines des hémoglobines S et C.PAULING a montré que
I'hémoglobine S était peu solide a l'état désoxygéné et c'est ce phénomeéne qui est

responsable de la falciformation des globules rouges si particuliére a la maladie.
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3- Physiopathologie :[2-4-6-12-13-14-18-22-24]

Falciformation : 'HbS oxygénée est aussi soluble que ’'Hb adulte A ; mais elle
est moins stable et se polymérise quand elle est désoxygénée : formation des

cristaux, gélification.

Chez le drépanocytaire hétérozygote la concentration érythrocytaire de I'HbS est
trop faible pour que la falciformation se produise. En revanche chez les sujets SS,
elle se produit aisément dans les capillaires favorisée par l’acidose, la

déshydratation, la fiévre, ’hypoxie, un effort intense ou un stress.

De multiples études ont toutes permis de conclure a l'existence d'un délai
trés variable dun globule rouge a un autre dans le phénomeéne de
polymeérisation puis de falciformation quand ils sont soumis a une Po2

basse.

L’étude a été reprise en solution d’Hb concentrée et il a été montré que le facteur
principal influant le délai de polymeérisation était la concentration d’Hb. Ceci a
permis de pointer I'importance de la concentration en Hb des globules rouges
dans lapparition dun trouble de déformabilité susceptible d’entrainer la
perfusion défectueuse des micros vaisseaux. Ce constat a été rendu cliniquement
utile a travers des considérations sur limportance de la bonne hydratation

cellulaire.

Les thromboses et I’hémolyse : S’expliquent par la présence de drépanocytes
rigides qui augmentent la viscosité du sang donc la durée du transit dans les
capillaires ou ils s’agglutinent et déterminent ainsi l'occlusion de la

microcirculation et des infarctus.

De plus, les drépanocytes étant fragiles sont prématurément détruits par le
systéme réticulo-endothélial. Notons que la durée de vie dun érythrocyte
drépanocytaire est de 10 a 12 jours alors qu’elle est de 120 jours pour un

érythrocyte normal.

La fréquence des infections au cours de la drépanocytose peut étre expliqué par
I'existence des infarctus viscéraux ou se multiplient les bactéries. Les défenses

immunitaires proprement dites semblent peu perturbées.
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3.1. Sémiologie : A I’état normal et en absence de complications, la maladie se
traduit par une anémie hémolytique chronique qui dans ’ensemble est assez bien

supporteée.
La paleur est bien visible au niveau des muqueuses trés souvent.

La tolérance de I'anémie est assez bonne dans la vie courante et les sujets ont a
peu prés une activité normale. Mais la situation se dégrade vite lors des efforts

prolongés notamment sportifs, de changement brutal de la température.
L’ictére conjonctival est habituel, net da a ’hyper hémolyse.

Il existe une splénomeégalie, qui apparait tot au cours de la maladie vers 6 mois.
Elle est ferme et reste bien palpable jusqu'a 6-8 ans, age habituel auquel elle
commence a s’involuer pour ne plus étre percue cliniquement vers 8-10 ans. Il
existe donc au cours de la drépanocytose une véritable auto splénectomie que
l'on peut lier a I'involution progressive de 'organe et a sa fibrose, avec parfois des

calcifications en raison de micro infarctus multiples et répétés.
La rate peut jouer un role défavorable dans I’évolution de la maladie de 3 facons :

e par la perte de sa valeur fonctionnelle au cours de 'enfance favorisant

alors la survenue d’infections ;

e par le ralentissement de la circulation intra splénique en favorisant
I’hémolyse;
o enfin, elle peut augmenter de volume progressivement ou brutalement et

séquestrer une partie importante de la masse sanguine, il s’agit donc de

crise de séquestration splénique dont la gravité est a souligner.

Le foie peut étre normal mais souvent augmenté de volume de facon modérée,
palpable sur quelque cm au dessous du gril costal; une augmentation plus
importante est possible au cours de la maladie mais incite cependant a

rechercher une complication.
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3.2. Les complications aigues :
3.2.1. La crise vaso-occlusive : (cf. chap.2)

3.2.2. L’anémie :

En général, le taux d’Hb basal du malade drépanocytaire est stable entre 6,5 et
9g/dl. Cette anémie chronique est bien tolérée. Sur ce fond d’hémolyse
chronique, 1’évolution des syndromes drépanocytaires majeurs peut étre émaillée

d’épisodes d’anémie aigué dont les principaux mécanismes sont :
e Crise hyper hémolytique :

Les épisodes d’accidents hémolytiques peuvent survenir a tout age. Ils sont
souvent associés a un processus infectieux en particulier le paludisme dans notre
contexte ou a un déficit en G6PD. Son traitement consiste a une transfusion

simple de culot globulaire ou a défaut du sang total.
e Les crises de séquestration splénique :

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

hématies.

L’évolution est rapidement mortelle pouvant justifier une prise en charge précoce

et adéquate basée sur la transfusion sanguine en urgence.

La mort survient en absence de transfusion ; s’il y a survie les récidives sont
fréquentes et peuvent amener a envisager une splénectomie sinon de mettre en

route un programme transfusionnel.

En effet, en I'absence de dépistage néonatal, de la réalisation de 1’électrophorése
de I’'Hb systématique chez les nouveaux nés de meére au test d’EMMEL positif, il
est probable que les nourrissons présentant ce type de complications soient

décédés avant le diagnostic de la drépanocytose.
e L’erythroblastopénie aigué transitoire :

Elle s’observe a tout age et survient classiquement au décours d’une infection

rhinopharyngée ; le parvovirus Big en est I’étiologie classique.
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Son diagnostic est posé devant l'aggravation rapide de l'anémie qui est
arégénérative sans majoration de l’ictére, ni augmentation du volume de la rate

associée a une réticulocytose faible, voir nulle.

La guérison est en regle spontanée; mais dans lattente de la reprise de
I’érythropoiése une transfusion sanguine est souvent nécessaire. Son indication
tient compte de la baisse du taux d’Hb de base et de la tolérance clinique de

I'anémie.
3.2.3. Les complications infectieuses :

Elles sont extrémement fréquentes et restent la principale cause de morbidité et
de mortalité chez l’enfant drépanocytaire notamment dans l’enfance. Elles
émaillent le cours de la vie de ’enfant drépanocytaire le mettant souvent en péril.
Chez le nourrisson, une infection méme banale d’origine virale peut déclencher
brusquement une séquestration splénique aigué ou subaigué. Elles sont
également responsables de CVO par le biais de la fievre, de '’hypoxie et de la

déshydratation qui sont tous des facteurs de falciformation.
D’oul le cercle vicieux entre l'infection et la drépanocytose.

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

et C.
3.2.4. Les accidents vaso-occlusifs graves :

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

syndromes drépanocytaires majeurs sont :
3.2.4.1. Les Manifestations neurologiques :

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

séquelles neurologiques persistantes et invalidantes.
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Les AVC s’observent a tout age ; ils sont un peu plus fréquents chez les sujets

jeunes. Deux types de lésions anatomiques peuvent s’observer.

e Les infarctus cérébraux : Ils sont dus a l'obstruction partielle ou compléte
des gros vaisseaux intracraniens. La symptomatologie clinique,
habituellement brutale est marquée par des céphalées, des convulsions,
parfois des troubles du comportement, puis 'apparition en quelques heures
ou quelques jours d’une hémiplégie et éventuellement d'une aphasie. Dans

certains cas le coma peut survenir mais peu fréquent.

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

récidives dont l’efficacité est unanimement reconnue.
3.2.4.2. Syndrome thoracique aigu: (STA) :(cf. page26)
3.2.4.3. Priapisme : (cf. page 27)
3.2.5. Complications osseuses :
A la suite d’'une CVO deux complications peuvent étre redoutées :

e L’infarctus osseux : Il est secondaire a l'oblitération d'une artére de moyen
calibre et il se produit parfois dans la suite de la crise. Une crise osseuse dure
3 a S jours. La persistance d'une douleur osseuse, surtout s’il s’accompagne
de signes inflammatoires locaux est trés évocatrice de linfarctus. La
localisation la plus redoutable est la téte fémorale qui se nécrose facilement

du fait d’'une baisse importante de son irrigation.

e L’ostéomyélite : Infection hématogéne de los, elle est surtout due aux
salmonelles contre lesquelles le drépanocytaire se défend mal. Elle survient
souvent a la suite d'une CVO et se développe au sein d’'un infarctus osseux.
Le diagnostic entre ces deux atteintes osseuses est trés difficile. Le traitement
étant tres différent, il est important de pouvoir recourir a la scintigraphie

OSS€EuseE.
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3.3. Les complications chroniques :

Elles apparaissent dés l'enfance et leur fréquence a tendance a augmenter avec
l'age. Elles sont principalement liées a 1’hémolyse chronique, lischémie et
l’anémie.

3.3.1. La lithiase biliaire :

Elle est souvent asymptomatique et doit étre recherchée par 1’échographie

abdominale au moins une fois par an dés l’age de 5 ans.

Symptomatiquement, on observe une hépatomeégalie parfois douloureuse et une

lithiase biliaire pigmentaire a ’échographie abdominale.

Sur le plan thérapeutique, certains auteurs préconisent l'abstention et la
surveillance du fait du caractére longtemps asymptomatique des calculs ;
d’autres au contraire recommandent la cholécystectomie systématique afin
d’éviter les complications aigués nécessitant un traitement en urgence et aux

résultats incertains.
3.3.2. La rétinopathie :

Longtemps asymptomatique, elle doit étre recherchée systématiquement chez les
patients drépanocytaires. Elle apparait généralement a 1’adolescence et survient

plus précocement chez les sujets SC que chez les sujets SS.

Le diagnostic repose sur la pratique d’'une angiographie de la rétine. La prise en
charge de la rétinopathie consiste a réaliser une photo coagulation au laser dés le
stade de prolifération capillaire (stade III) afin de prévenir les hémorragies de la

vitrée (stade IV) et le décollement de la rétine (stade V).

Toutefois la rareté d’un déficit visuel, le cout élevé et les risques de complications

du traitement au laser imposent la prudence dans l'indication.
3.3.3. Ostéonécrose :

Elle représente I'une des complications la plus grave de la drépanocytose et entre
dans le cadre des complications chroniques de cette maladie. La survenue
d’ostéonécrose épiphysaire aseptique est fréquente au cours de la drépanocytose,
atteignant principalement la téte fémorale, mais aussi humérale, le condyle
fémoral, le plateau tibial, I’astragale et les os tarsiens. Celui de la téte fémorale

représente la localisation la plus grave sur le plan fonctionnel. La scintigraphie
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osseuse peut faire suspecter précocement le diagnostic de l'ostéonécrose de la

téte fémorale.

L’amélioration de la durée de vie de ces patients et parfois le retard au diagnostic
font apparaitre a l'age adulte des lésions dégénératives arthrosiques en nombre

relativement importants.

Le traitement consiste en une simple mise en décharge et une surveillance par

I’équipe d’orthopédique en vue d’'une éventuelle cure chirurgicale.
3.3.4. Ulcére de jambe :

Il est favorisé par un taux d’Hb de base et d’HbF bas ce qui pourraient expliquer
sa relative rareté chez nos patients.

Le traitement consiste a pratiquer des pansements protecteurs permettant
d’obtenir une cicatrisation ; mais une récidive peut apparaitre aprés un délai d'un

an dans les deux cas.
3.3.5. Atteintes cardiaques :

Elles sont les conséquences de 'anémie chronique et de micro infarctus répétés.
Les complications ischémiques sont fréquentes chez l’enfant atteint de la

drépanocytose homozygote mais le coeur ne semble pas étre 'organe cible.

La détection précoce de lischémie myocardique chez ces enfants pourrait

prévenir les complications cardiaques.

Un traitement spécifique de la maladie drépanocytaire par l’hydroxyurée se

discute devant des anomalies franches de la perfusion myocardique.
3.3.6. Manifestations rénales :

e La baisse du pouvoir de concentration des wurines: Elle est une
caractéristique constante du sujet homozygote et est rare chez I’hétérozygote.
Elle entraine une polyurie de 2 a 3 litres/jour. Il existe donc un risque de

déshydratation constituant un facteur déclenchant de la falciformation.

e L’hématurie : elle peut étre micro ou macroscopique. Elle est fréquente au

cours de la drépanocytose et surtout chez les jeunes.

e Infections urinaires : L'immunité déficiente du drépanocytaire de méme

que l'’hypo vascularisation favorisent les infections. L’environnement du
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drépanocytaire doit étre sain car peut constituer un réservoir favorable aux

germes.

e Les autres atteintes sont a types d’insuffisance rénale aigué ou chronique

et de syndrome néphrotique.
3.4. Diagnostic de la drépanocytose :

I1 est essentiellement biologique. Elle doit étre suspectée devant toute
anémie clinique ou biologique, des infections a répétition, la notion de cas familial

et de douleurs abdominale ou articulaire depuis ’enfance, peuvent nous orienter.

3.4. 1. Diagnostic anténatal :

Il existe 3 possibilités de diagnostiquer la drépanocytose en prénatal :
. La biopsie du trophoblaste a 10 semaines d'aménorrhée
. La ponction du liquide amniotique a 17 semaines d’aménorrhée

. La ponction du sang foetal & 18 semaines d’aménorrhée.
3.4. 2. Diagnostic postnatal :

L'Iso focalisation des hémoglobines :

Le sang de deux pastilles est hémolysé dans S0ul d'une solution de cyanure
de  potassium, au labo 'hémolysat est congelé a -20 degré Celsius. Ces
hémolysat sont testés en iso focalisation. Les plaquettes utilisées sont
d'origines diverses. Les hémoglobines F, A, FAC, S, C, et E sont nettement séparées
et identifiées.

3.4. 3. Le Test dEmmel :

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

3.4. 4. L'électrophorése de 1'hémoglobine :

On effectue a différent PH sur papier ou gel d'amidon et 1'acétate de cellulose
qui est le support actuellement utilisé, elle donne des résultats en quelques
minutes. Plus récente est la focalisation isoélectrique, qui est la technique de
référence. Dans tous ces systémes 1'hémoglobine S migre entre 'hémoglobine A et

I'hémoglobine A2.
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Le diagnostic positif repose sur la mise en évidence de 1'hémoglobine S a
I'électrophorése. La présence de 1'hémoglobine S se traduit de facon hétérogéne
allant de formes asymptomatiques au syndrome drépanocytaire, certains gravement
invalidants. En principe le sujet hétérozygote A/S n'est pas malade (Forme
asymptomatique), tandis que le sujet homozygote est malade S/S (syndrome

drépanocytaire).
3.5. Les formes cliniques :

3.5.1. Forme homozygote :

Elle se présente sous forme d’une anémie hémolytique chronique entrecoupée de
crises d’anémie aigue et de CVO souvent compliquées d’infections bactériennes
séveres. Elle est Parfois asymptomatique jusqu'a 5 a 6 mois car les hématies
contiennent un taux élevé d’HF qui empéche la falciformation. L’électrophorése de
I’Hb montre un taux d’HbS a 90-97% et 3-10% d’Hb F.

3.5.2. Forme hétérozygote :

Elle est en regle asymptomatique sans anémie avec une espérance de vie
normale. Des CVO de siége abdominal, ostéo-articulaire ou neurologique ont été

signalé lors d’une infection, d’'un effort ou d'une hypoxie.

Les formes bruyantes correspondent probablement a des [ thalasso-

drépanocytaires et non a de véritable drépanocytose hétérozygote.

La présence d’une hémolyse aigu doit faire rechercher une autre cause telle un

déficit en G6PD.

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

inférieur a 50% dans la majorité des cas.

3.5.3. Les Formes associées :

Associent une autre hémoglobinopathie a ’'hémoglobinose S.
e Double hétérozygote S/C :

Elle est I’hnémoglobinose la plus répandue aprés la drépanocytose SS et se
caractérise par la présence de deux hémoglobinoses S et C sous leur forme

hétérozygote. Elle est surtout répandue dans la race noire de I’Afrique de ’Ouest.
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Les bases physiopathologiques du double hétérozygotisme SC sont les mémes que
celles de la drépanocytose SS: c’est la falciformation des hématies qui est a

l'origine des manifestations cliniques.

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

I’HbA> est normale 1-3 %.
¢ Les thalasso-drépanocytaires :

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

générale est comparable a celle de ’homozygote S/B° thalassémie.
e Les autres types :

Qui sont la persistance héréditaire d’Hb feetale ; ’'hémoglobinose D Punjad ; la

drépanocytose S/O Arab et la drépanocytose A/S Antilles.
3.6. Drépanocytose et grossesse :

La survenue d’'une grossesse chez les drépanocytaires peut déclencher les
complications liées a la drépanocytose et a l'inverse cette derniére peut étre un

facteur de risque de complications séveéres maternelles et foetales.

Les menaces d’accouchement prématuré sont fréquentes et sont en rapport avec

I’'anoxie chronique et les infections des voies urinaires et génitales fréquentes.
3.7. Traitement et prévention :
3.7.1. La Drépanocytose et grossesse : Traitement et prévention

Prise en charge thérapeutique :
L’objet de cette mise au point n’est pas d’aborder la thérapeutique compleéte de la
drépanocytose. Cependant certains éléments sont fondamentaux pour ameéliorer

I’évolution de la grossesse.
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Traitement de la CVO :

Il doit surtout étre actif sur la douleur et protéger les tissus de l'infarctus. On
peut traiter a domicile une crise osseuse débutante par les antalgiques et

I’hyperhydratation.

L’échec a 24 heures de traitement doit conduire a ’hospitalisation. Ceci n’est pas

valable pour le nourrisson qui doit étre immédiatement hospitalisé.

A T'hopital deux actions thérapeutiques sont conjointement menées : la lutte

contre la douleur et I’'hyperhydratation.
> Les antalgiques : (cf. chap.3)

La lutte contre la douleur procéde par étapes des antalgiques de palier I aux
morphiniques en se basant sur une évaluation trés rapprochée de l'intensité de

la douleur a l'aide d’échelles d’évaluations adaptées selon 1’age.
» Hyperhydratation :

Les bases théoriques de cette pratique sont la déshydratation cellulaire des
hématies du drépanocytaire liée a l'effet Gardos et 'augmentation de la viscosité
sanguine a l’état d’équilibre et son accentuation lors des CVO. Le soluté de
I’hyperhydratation utilisé est le sérum glucosé isotonique (SGI) auquel on ajoute

des sels : NACL a la dose de 2 a 3g/1, KCL a la dose de 2g/1.

Le sérum salé isotonique n’est pas utilisé a cause des anomalies cardiaques

frequemment observées chez nos patients.

De méme le sérum bicarbonaté dont les effets bénéfiques chez le drépanocytaire

ne sont pas démontrés n’est pas utilisé sauf en cas de signes d’acidose.

Pour '’hyperhydratation par voie orale, le lait de coco trés apprécié est largement
conseillé de méme que l'eau courante du robinet, les jus de fruits locaux et les
autres boissons sucrées.

En pratique en cas de CVO sévére la perfusion intraveineuse est de regle :
31/m2/24heures soit 150ml/kg/24heures.

L’hyperhydratation par voie orale quoique moins efficace peut étre prescrite mais

surtout en ambulatoire.

»Oxygénothérapie : est indiquée si nécessaire.
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»Antibiothérapie : est discutée cas par cas, ciblée sur le pneumocoque ou
élargie ; mais elle n’est pas systématique. Elle se fait méme en absence de fiévre

si une infection bactérienne est suspectée ou diagnostiquée.

»La transfusion : Elle a pour but de corriger une anémie mal tolérée et de
réduire le taux d’HbS afin de prévenir les conséquences de la falciformation. Il

s’agit soit d’'une transfusion simple, soit d'un échange transfusionnel.
- La transfusion simple :

Elle est indiquée en cas de toute baisse du taux de I'Hb mal tolérée
cliniquement (séquestration splénique aigu ; erythroblastopénie aigué ; syndrome
thoracique aigu ; accident neurologique aigu ; préparation a une intervention

chirurgicale de longue durée).
- L’échange transfusionnel :

C’est une transfusion réalisée conjointement avec une saignée, de facon a réaliser
un échange isovolémique. Il est pratiqué soit ponctuellement, soit au long cours
(échange programmeé).

= L’échange ponctuel : ses indications sont variées : AVC, CVO hyperalgique
résistant aux antalgiques majeurs, thrombose artérielle, échecs de l'étiléfrine
dans le priapisme, en peri-opératoire etc.

» L’échange programmeé : c’est une indication absolue en cas d’antécédents
d’AVC (inefficacité de I’hdroxyurée) afin de maintenir des taux d’HbS < 30%,
nécessaires pour éviter les récidives. Un échange est pratiqué toutes les 4 a 6

semaines.
3.7.2. Eléments de prévention :

IIs reposent sur la prévention des CVO ou des crises hémolytiques et des

complications infectieuses au cours du suivi de 'enfant drépanocytaire.

Ces é€léements de prévention doivent €tre appliquées dés l'enfance. Toutefois le
diagnostic des syndromes drépanocytaires est toujours tardif en Afrique car il n'y
a pas de programme de dépistage néo-natal systématique. Ces mesures

comportent :
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» La prévention des CVO :

Elle vise a éviter les facteurs déclenchants ; favoriser une alimentation réguliére
et équilibrée ; conseiller des apports hydriques suffisants en particulier en

période fébrile ; en cas d’effort et en pays chauds.

Enfin, toute affection susceptible d’entrainer une hypoxie doit étre traitée avec

vigueur.
» La prévention de l’infection :

Elle est essentielle en milieu tropical. Elle doit concerner aussi bien les patients
SS que les hétérozygotes composites qui sont également sujets a une asplénie

fonctionnelle et au risque d’infections graves.

» La pénicilline orale est systématique dés l’age de 3 mois comportant une
administration quotidienne de pénicilline orale en 2 a 3 prises, jusqu’a I’age de 5

ans pour des posologies allant de SO000 a 100000 Ul/kg/].

= Vaccination par vaccin pneumococcique conjugué aux 2¢, 3 ¢ et 4 € mois, avec

rappel vers 16-18 mois :Prévenar. Au Mali pneumo 23
* Tous les vaccins doivent étre exécutés réguliérement et renouvelés.

Il s’agit du PEV et les vaccins particuliérement recommandés pour les patients
drépanocytaires qui sont les vaccins contre haemophilus influenzae b, le pneumo
23 a l'age de 2 ans avec un rappel tous les 3 ans et la vaccination anti-méningite

A +C qui est trés conseillée.

» D’autres mesures prophylactiques anti-infectieuses doivent étre prises

notamment contre le paludisme et les parasitoses intestinales.

Promouvoir l'utilisation des moustiquaires imprégnées d’insecticide pendant la

période couvrant la saison pluvieuse.

Quant a la prévention des parasitoses intestinales, elle est justifiée par l'extréme
fréquence de ces pathologies chez les enfants dans le contexte africain. Le
déparasitage systématique par 1’Albendazole chez les enfants de 0-5 ans est

conseillé.

» La prévention des infections virales post-transfusionnelles repose sur une

utilisation rationnelle de la transfusion mais surtout sur le dépistage
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systématique chez les donneurs de sang de l'infection au VIH et des hépatites C

et B.

Ces mesures doivent étre associées a la supplémentation en acide folique
particuliéerement utile en Afrique ou l’alimentation n’apporte pas généralement
suffisamment de folates. Sa prescription doit étre continue et a vie pour
compenser les besoins secondaires a l’activité régénératrice intense de la moelle
osseuse. Nous la prescrivons a une dose de 5 a 10 mg/ jour pendant 15 jours/
mois. Cependant il faut en expliquer l'intérét et les modalités aux parents pour

éviter son abandon lorsque la maladie est peu symptomatique.

La supplémentation en fer a la dose de 3 a 5 mg/kg/jour pendant deux a trois
mois chez tout enfant présentant une baisse de son taux d’Hb de base et du taux
de réticulocytes associé a une microcytose et une hypochromie d’apparition

récente.
» Le conseil génétique :

Il a pour but de dépister, d’informer et de prévenir. L'un de ces moyens d’action
est le diagnostic prénatal (DPN) qui permet aux couples a risque génétique (AS, A
béta thalassémie) d’avoir un diagnostic sur le feetus au début de la grossesse par
analyse de ’ADN des fibroblastes ou sur sang feetal recueilli. Mais l'inconvénient

est que ce diagnostic souléve de graves problémes éthiques et psychologiques.
» Surveillance :

La surveillance de l’enfant drépanocytaire doit €tre réguliére et sans trop de
contraintes. Elle consiste a surveiller I’état basal (Numeération et réticulocytes);

dépister les complications et assurer une bonne prévention de ces complications.
3.7.3. Traitement de fond :

Son but est de réduire au maximum la fréquence des CVO et d’améliorer la
qualité de vie de ces malades. Il s’agit des inducteurs de la syntheése de

I’hémoglobine feetale :

R/

% L’hydroxyurée (Hydréa) :

Cet antinéoplasique inhibe la synthése de ’ADN et augmente la concentration de
I’'HbF dans les hématies. On I'utilise depuis quelques années dans la

drépanocytose pour diminuer le nombre de crises drépanocytaires.
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Elle diminue également les récepteurs d’adhésion a l’endothélium d’ou
diminution de la fréquence des CVO. De nombreuses études expérimentales
laissent penser qu’en plus de ces effets, 'hydroxyurée réduirait les phénomeénes

inflammatoires contribuant a amplifier I’obstruction vasculaire.

Elle est indiquée chez les patients ayant des crises douloureuses fréquentes et

chez ceux qui ont des syndromes thoraciques a répétition.

Certains auteurs la préconisent également dans les anémies trés séveres et dans
de nombreuses situations nécessitant des programmes de transfusion, qu’elle

remplace.

/7

+ L’Erythropoietine recombinante humaine :

Utilisée seule ou associée a I’hydroxyurée, elle pourrait étre synergique avec la
réactivité de la synthése de ’'HbF induite par cette derniére et trouverait alors une
indication chez les patients drépanocytaires insuffisamment protégés des crises

douloureuses par ’'Hydréa. La posologie nécessaire est encore inconnue.
% Le Butyrate et ses dérivés :

Ils agiraient directement sur le promoteur du géne gamma responsable de la

synthése de la chaine gamma de ’'Hb F.
+ Des modificateurs de transports ioniques trans-membranaires :

IIs diminuent la déshydratation érythrocytaire en inhibant l’activité des canaux
membranaires responsables de la perte hydrique. Ils sont Le canal de Gardos
calcium dépendant, inhibé par ’administration de clotrimazole oral et le canal
assurant le co-transport KCL qui peut étre inhibé par le magnésium. Ils sont

encore au stade d’essai clinique.

7

% De l’allogreffe familiale de moelle ou de sang du cordon :

Cest la seule thérapie curative de la drépanocytose. Elle a pour but le
remplacement des hématies SS par des hématies AA ou AS, ce qui a pour effets la
disparition des complications et éventuellement la réparation de Ilésions
existantes. Elle n’est possible que s’il existe dans la famille du patient un

donneur potentiel de typage HLA compatible hétérozygote ou indemne du trait.
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Ces indications sont les syndromes thoraciques récidivants, les CVO sévéres et
récurrentes, les AVC et les priapismes récidivants. L'inconvénient est le rejet dans

10-15%, la mortalité environ 10% et le cotit trés élevé.

7

< De la thérapie génique :

Il s’agit d’'une technique de pointe qui consiste a agir directement sur les génes
responsables de la maladie. Dans le cas de la drépanocytose, il s’agit de prélever
de la moelle du malade, d’en modifier génétiquement les cellules avec une
protéine thérapeutique et de les réinjecter au malade dont les globules rouges

fonctionneront alors normalement et ce de maniére définitive.

4. DESCRIPTION DE LA CRISE DOULOUREUSE DREPANOCYTAIRE :

4.1. Physiopathologie :
La survenue des CVO peut étre expliquée par deux phénomenes :
4.1.1. La nécrose avasculaire de la moelle osseuse :

Elle est due a des infarctus causés par les hématies falciformes dans la moelle
osseuse hématopoiétique et est responsable d’ostéo-nécrose se manifestant par
des crises douloureuses osseuses telles le syndrome « pied main », des douleurs
ostéo-articulaire, des douleurs abdominales par nécrose avasculaire du rachis ou

d’une cote inférieure (projection douloureuse dans ’abdomen).
4.1.2. La vaso occlusion proprement dite :

Elle résulte de l'obstruction des vaisseaux sanguins par les hématies falciformes
rigides et a haute viscosité entrainant donc un infarctus en aval dans le territoire

correspondant avec anoxie tissulaire.

En effet, le globule rouge ne se comporte pas comme un récipient passif de I’'Hb
mais a toute une série de fonctionnalités qui peuvent contribuer a la
physiopathologie. En premier lieu, il a été démontré une importante hétérogénéité
des hématies, 'hétérogénéité la plus évidente étant liée a l’age des globules
rouges. Il existe une abondante population réticulocytaire qui garde un certain
nombre de caractéristiques qui peuvent paradoxalement contribuer aux
phénomeénes vaso obstructifs. Les hématies jeunes sur expriment des protéines
membranaires comme VLA4 et le groupe sanguin LUTERAN ou le systéme de co-

transport KCL. Dans les deux premiers cas, il s’agit de molécules d’adhésion

Theése de Médecine/ présentée et soutenue publiquement par Mody COULIBALY 37



Les caractéristiques cliniques de la forme SC chez l’enfant drépanocytaire dans les services de pédiatrie du CHU GT et CHME de 2004 a 2007

susceptibles de contribuer au niveau des veinules a perturber la rhéologie et

peuvent servir de starter a certaines CVO.

A savoir que rien n’est parfaitement démontré cependant de ce point de vue, le
co-transport KCL contribue une fois activé au phénomeéne de déshydratation des

hématies et par conséquent a un effet négatif sur le delay time.

Le phénomeéne de vaso obstruction lui-méme reste assez mal compris. Il s’agit
trés probablement d'un phénomeéne complexe faisant intervenir beaucoup de

composants sanguins et neuro-vasculaires.

Ceci explique sans doute la grande variété des CVO et les multiples

circonstances déclenchantes.

On peut modéliser la vaso obstruction comme un collapsus micro vasculaire
localisé et multifactoriel mais dépendant de facon sine qua non de la présence

d’hématies de déformabilité trés diminuée ou nulle.

Certains travaux ont pu démontrer la contribution des polynucléaires
neutrophiles dans le risque de constituer ces accidents. Le systéme de la
coagulation au sens large est modérément activé mais ne semble pas jouer plus

qu’un role secondaire dans ce type trés particulier de thrombose.
4. 2. Sémiologie de la douleur de la CVO :

La survenue d’accés intermittents en général imprévisibles et récurrents de
douleur modérée ou intense. La grande variabilité clinique n’a pas recu

d’explication.

Premiers signes deés les premiers mois de la vie et plus rarement apres 4-5 ans, il
s’agit des complications aigués sur fond d’anémie hémolytique chronique. Elles
sont irréguliéres, généralement imprévisibles et peuvent étre de survenues
spontanées ou provoquées par toute situation entrainant une hypoxémie. Elle
peut se localisée a n‘importe quel endroit du corps, le plus souvent rachis, genou,
cheville, coude et fémur mais plusieurs localisations peuvent se succéder au

cours de la méme crise.

Les autres atteintes sont les céphalées, les douleurs dentaires, le priapisme, le

syndrome « pied main « ou dactylite chez le nourrisson.
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Le type est rapidement maximal, profond, rongeant ou lancinant, parfois
oppressant, exacerbé par la mobilisation avec une durée moyenne de deux a trois
jours [quelques heures a une ou deux semaines]. La résolution spontanée peut
étre rapide ou progressive sur plusieurs jours. L’examen physique est le plus
souvent normal, parfois il y a une discréte rougeur locale, un léger gonflement ;
des contractures musculaires, une raideur ; une douleur a la palpation et une

légére augmentation de la température.
4.2.1. Douleurs abdominales :

Elles surviennent isolement ou en association avec les crises ostéo-articulaires

surtout chez ’enfant, d’intensité et de topographie variables.

Elles peuvent durer 3 a 5 jours puis céder progressivement. Trés évocateurs sont
les signes d’iléus paralytique, vomissements, arrét des matieéres et des gaz. Elles
s’accompagnent souvent de fievre, de distension et de défense abdominale. Le
diagnostic d’urgence est délicat et la discussion des autres abdomens aigus doit

se faire comme chez un enfant non drépanocytaire.

Il faut souligner la fréquence et la gravité des pyélonéphrites qui peuvent étre a
l'origine de douleurs abdominales fébriles et 'existence plus rarement d’épisodes
des douleurs abdominales en rapport avec un foie cardiaque en cas de

cardiopathie drépanocytaire évoluée.

Un syndrome douloureux abdominal peut étre en rapport avec une nécrose
papillaire dont la survenue n’est pas rare au cours des syndromes

drépanocytaires majeures mais également au cours des formes AS.
4.2.2. Douleurs ostéo-articulaires :

Leur mécanisme est lié a l'ischémie secondaire a l’oblitération de la micro-
circulation des territoires osseux, péri articulaire et des tissus mous. Il s’en suit

des phénomeénes d’inflammation.
+ Syndrome « pied main » ou dactylite :

Propre au nourrisson drépanocytaire, spécifique de la drépanocytose, il est la
manifestation la plus habituelle et trés souvent révélatrice de la maladie au cours

de la premiere année de vie.
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Il traduit la CVO des extrémités par une atteinte des petits carpiens, tarsiens,
meétacarpiens et métatarsiens et souvent des phalanges. L’atteinte est aigué et
transitoire. La dactylite peut parfois régresser sans laisser de séquelles ; elle peut
se limiter a une main ou a un pied. Le tableau clinique associe une tuméfaction
aigué de la face dorsale des parties molles correspondantes trés douloureuse, une

impotence fonctionnelle totale et une fébricule.

L’évolution est habituellement favorable avec régression spontanée en une a trois
semaines. Toutefois la surinfection est possible réalisant alors une dactylite aigué
qui par la suite devint une ostéomyélite de la main ou de pied. Le germe en cause

est presque toujours le salmonelle.

La radiographie ne montre au début que l'cedéme des parties molles ; vers le
dixieme jour apparait des appositions periostées ainsi que des zones

d’ostéoporose et de condensation ; la scintigraphie est beaucoup performante.
* Douleurs ostéo-articulaires de I’enfant et de I’adulte :

L’atteinte osseuse ou articulaire au cours de la drépanocytose est trés fréquente ;
la survenue précoce, elle est responsable des handicaps les plus sévéres a 1’age

adulte.

Les crises douloureuses des os longs sont les plus typiques ainsi que les douleurs
péri articulaires. Elles peuvent étre uniques, plus volontiers multiples souvent
précédées d'un malaise ou d'un endolorissement local quelques heures

auparavant.

La crise installée entraine presque toujours une impotence locale et la douleur

souvent trés violente interdit a 'enfant tout mouvement spontané.

Ces caractéristiques cliniques peuvent stimuler le rhumatisme articulaire aigu ou

arthrite aigué.

Les vertébres sont souvent atteintes et les régions chondrosternales peuvent étre
atteintes donnant des douleurs précordiales ou thoraciques qui stimulent une

péricardite ou une pleuro pneumopathie. Ces crises durent environ 3 a 4 jours.
4.2.3. Douleurs thoraciques :

Les complications pulmonaires aigués au cours de la drépanocytose sont

fréquentes et sont regroupées sous le terme de syndrome thoracique aigu ou
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ACUTE CHEST SYNDROME. Il constitue une importante cause de décés chez les

patients drépanocytaires.

Cliniquement, il est défini par l’association dune douleur thoracique, d’une
dyspnée et des signes radiologiques pulmonaires. Il constitue une urgence

diagnostique et thérapeutique.

I1 est probable qu’un certain nombre de cas de syndrome thoracique aigu moins
typiques soient confondus avec des infections respiratoires aigués basses a savoir
les pneumonies et les broncho-pneumonies. L’étiologie précise reste indéterminée

dans plus de la moitie des cas.

Son traitement nécessite en plus de l'oxygénothérapie, ’hyperhydratation, le
traitement antalgique, un échange transfusionnel ou a défaut une transfusion

simple.
4.2.4. Priapisme :

Défini comme une érection prolongée et souvent douloureuse, il constitue une
urgence urologique rare chez l'enfant. Du a une thrombose des corps caverneux
uni ou bilatérale. Il est a connaitre car il constitue une des localisations les plus
séveres des CVO et une des complications majeures de la drépanocytose en
raison de la douleur et de l'inconfort qu’il provoque et surtout de 'impuissance

sexuelle qu’il peut entrainer par fibrose secondaire des corps caverneux.

Il est le plus souvent secondaire a une drépanocytose et survient surtout la nuit.
Les rapports sexuels et les érections nocturnes physiologiques génératrices de

stase dans les corps caverneux joueraient un roéle favorisant.

Le priapisme aigu (durée supérieure a 3 heures) nécessite une ponction lavage
des corps caverneux en urgence pour éviter les séquelles fonctionnelles
définitives. Il est presque toujours précédé d’épisodes de priapisme intermittent

non déclarés spontanément résolutifs.

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

précocement a été démontré.

I1 arrive souvent que le priapisme régresse quelques heures sous
I’hyperhydratation. Comme pour les CVO majeures le priapisme prolongé ou

récidivant est une indication large de la transfusion d’échange.
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5. PRISE EN CHARGE DE LA DOULEUR SELON LES CRITERES DE
L’OMS :
5.1. Classifications des douleurs :

Selon I'OMS on distingue trois types de douleurs relevant de traitements

différents :
0 Douleurs légéres ou faibles traitées par les antalgiques du palier I.
0 Douleurs modérées traitées par les antalgiques du palier I et ou palier II.

0 Douleurs séveres souvent liées aux pathologies lourdes dont le cancer et ou

intervient la morphine et ses dérivés.
5.2. Paliers d’analgésiques de ’OMS :

Palier I : Antalgiques non opioides a ce niveau se situent :

<> FLOCTAFENINE : comprimé de 250 mg 1lcomprimé toutes les 6 heures.

w» PARACETAMOL :

- par voie orale : Doliprane’; Efferalgan”; Dafalgan® en comprimé ; sachet ;
suppositoire et en sirop a raison de 10-15 mg/kg toutes les 4-6 heures.

- par voie injectable : a la méme posologie.

<> ACIDE ACETYLSALICYLIQUE: en raison de 25 a 50 mg/kg toutes les 6

heures.
<& LES CO-ANTALGIQUES :

= AINS : la posologie dépend du produit, le Kétoprofene (Profénid’) est I'un des

plus utilisés. Tenir compte des contre indications.

L’association Paracétamol + AINS est trés répandue et s’accompagne d’une
épargne morphinique.
* Les antispasmodiques ou spasmolytiques
Tiemonium (viscéralgine*) ; Butylhyoscine (Buscopan®).
Palier II : Antalgiques opioides faibles

< Antalgiques morphiniques faibles (agonistes purs) :

= CODEINE : en association avec le Paracétamol. La dose initiale de Codéine
recommandée est 0,5-1mg/kg par voie orale toutes les 3-4 heures chez l’enfant

de plus de 6 mois. Exemple : Efferalgan codéine*.
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» DEXTROPROPOXYPHENE : n’est plus cité dans les derniéres
recommandations de ’'OMS. Exemple : Diantalvic*.

@

<> Antalgiques morphiniques faibles (a effet monoaminergique central
associé) :

= TRAMADOL : Trabar* par voie orale 1lcomprimé/12 heures, par voie veineuse
lente 1 ampoule toutes les 8 heures.

*

<> Antalgique central non morphinique a action monoaminergique :

* NEFOPAM : Acupan* 20 mg/ml, 1 ampoule/4heures en intraveineuse lente.

*

<> Opiacés agonistes antagonistes partiels (puissance antalgique a la

frontiére du palier III).

» BUPRENORPHINE : Temgesic* comprimé en sublingual a 0,2 mg /ml : 15 a
25ug/kg /24heures ou en injectable a la méme posologie amp de 0, 3 mg /ml.

» NALBUPHINE : Nubain* en injection 0,2 mg/kg toutes les 4 a 6 heures chez

I’enfant de plus de 18 mois.

Palier III : Opiacés fort agonistes purs sans posologie plafond

IIs sont nécessaires pour toutes les douleurs séveres. Ces médicaments sont
simples a administrer et soulagent efficacement la douleur chez la majorité des
enfants. L’opioide puissant de choix figurant dans la liste modéle de 'OMS des
meédicaments essentiels est la morphine ; ses substituts sont I’'hydromorphone, la
méthadone et le fentanyl. La péthidine n’est pas recommandée pour un usage

prolongé a cause de I'accumulation de son métabolite toxique.
<> MORPHINE PAR VOIE ORALE
- Morphine a libération immédiate

* Chlorhydrate de morphine : chez la plus part des enfants la dose initiale
recommandée est de 0,15-0,3 mg/kg toutes les 4 heures, a ajuster

individuellement jusqu’a la sédation de la douleur.
» Sulfate de morphine : Actiskenan*
- Morphine a libération prolongée

» Skenan* comprimé 1 prise/12 heures.
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» Kapanol, a la dose de 0,6 mg/kg toutes les 8 heures ou 0,9 mg/kg toutes les

12 heures.

On dispose de préparations orales de sulfate et de chlorhydrate de morphine. Les
solutions aqueuses sont ameéres, aussi les enfants préféerent le médicament

mélange avec un sirop aromatiseé.
o Morphine injectable

Ses voies d’administrations sont: sous-cutanée ; intraveineuse ; péridurale ;
intrathécale a raison de 0,15-0,3 mg/kg/4 heures.

R/

<> Contre-indications des morphiniques :
» Insuffisance respiratoire ;
= Syndrome occlusif ;

= Incertitude diagnostique concernant I’abdomen.
<> Les effets secondaires de la morphine orale

Dans les conditions de prescription recommandée, la morphine n’entraine ni
dépression respiratoire, ni occlusion, ni sédation prolongée, ni troubles mentaux,
ni toxicomanie. Le patient ou les parents doivent étre informés de la possibilité de
survenue des quatre effets indésirables les plus fréquents qui sont la

constipation ; les vomissements ; la somnolence et les nausées.

D’autres effets indésirables sont possibles mais rares: hallucinations ;
confusion ; dysphonie ; sensation vertigineuse ; cauchemars ; réveil en sursaut ;
myoclonies ; rétention urinaire ; sueurs ; prurit.

La constipation est l’effet indésirable constant, la prescription de morphine doit

étre accompagnée d’une prescription de laxatif, il en est de méme pour la codéine.

5.3. Régles générales de prescription des antalgiques :

v Avant la mise en route du traitement, évaluer l'intensité de la douleur par

une méme échelle pour un patient donné.

v Le choix de la puissance de l’analgésique dépend de lintensité de la
douleur.

v Réévaluer systématiquement et régulierement la tolérance et l’efficacité du
traitement.
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v Le passage d’un palier au palier supérieur est dicté par I’échec du palier

précédent correctement prescrit, administré et absorbé.
v Associer les différents paliers.

v Il est inutile d’associer des molécules du méme niveau entre elles. En
revanche, I'association de deux drogues de niveau différent peut étre synergique
et potentialisation. L’association du paracétamol aux AINS type Profénid a permis

d’épargner le recours morphiniques.

4 Le traitement d’une douleur doit prévenir sa réapparition et c’est la demie

vie du médicament qui déterminera l'espacement des prises.

v L’administration doit se faire a I’heure fixe et non a la demande a moins
que les épisodes douloureux soient réellement intermittents et imprévisibles d’ou
le recours a des doses « de secours ».

4 Les doses efficaces sont déterminées individuellement grace a wune

observation réguliére du résultat escompté par tous les membres de I’équipe.

v I1 faut tenir compte des effets secondaires, les rechercher et les prévenir
pour éviter le rejet du traitement par le patient en s’aidant des prescriptions

adjuvantes.

v Les médicaments doivent étre administrés aux enfants par la voie la plus
simple, la plus efficace et la moins douloureuse. Les antalgiques sont
habituellement données sous forme de comprimés ou de solutés buvables. Les

voies intraveineuses, sous cutanées et intradermiques peuvent aussi convenir.
v Si 'on doit utiliser des molécules a action centrale dans les douleurs

récurrentes, il faut choisir la forme, le mode d’administration et la vitesse d’action

qui ne risquent pas de déterminer le comportement toxicomaniaque ultérieur.
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IV - METHODOLOGIE :

1. Cadre d’étude :

L’étude s’est déroulée dans le district de Bamako, capitale du Mali.

Les services concernés sont deux services qui assurent le suivi des enfants
drépanocytaires:

-Service de pédiatrie du CHU-GT

I est composé de deux Dbatiments en un seul étage chacun.
Il se divise en deux grandes parties :

. le service de pédiatrie A :

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

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

- La pédiatrie IV : comprend deux grandes salles dont chacune dispose de 8 lits
d’hospitalisation.

- L’oncologie non fonctionnelle actuellement.

L’unité de réanimation et de néonatalogie : comprend quatre compartiments dont
un pour les grands enfants (cinqg lits) et les trois autres destines aux nouveaux
nés, prématurés et les nourrissons.

Ces trois compartiments comprennent des berceaux mobiles quinze berceaux fixes

et cinq couveuses.

. Le service de pédiatrie B :

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

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

La pédiatrie II, avec 4 salles de 8 lits chacune.

Le service de consultation externe est situé au 1er étage du bureau des entrées. Il
comprend 4 unités de consultations, une salle de soin, une salle d’attente et un
bureau d’évolue au major du service.

L’unité des urgences et de l’accueil est composé d’une salle de consultation

deux salles de repos de quatre lits chacune et une salle d’attente.
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. Personnel :

Il se compose de :

Un professeur titulaire de pédiatrie,

Un maitre de conférence agrégé,

Un Maitre assistant,

Un Assistant chef de clinique,

cinq médecins pédiatres,

Deux médecins généralistes,

Vingt cinq médecins en cours de spécialisation,

Deux assistants médicaux,

Treize techniciens supérieurs de santé

Dix sept techniciens de santé Neuf agents techniques de santé Huit aides
soignants

Trois manceuvres, deux secrétaires, Les étudiants de la FMPOS : 423, theéses
soutenues en cours : 64 les étudiants des écoles de santé

L’UNITE DE RECHERCHE : D.E.A.P, C.V.D, ONCOLOGIE, DREPANOCYTOSE.

Le fonctionnement du service dépend du point logistique et financier de L’Hopital
Gabriel Touré.

Lunité fonctionnelle de prise en charge de la drépanocytose est située dans 'unité
des urgences pédiatriques.

Personnel : II est dirigé par un spécialiste en hématologie pédiatrique qui encadre
trois internes thésards. L’ensemble de ce personnel est sous la supervision dun
maitre de conférence agrégé.

Ce service a pour but d’assurer la prise en charge en terme de suivi, de conseil,
d’éducation et traitement des enfants drépanocytaires qui consultent au service de

pédiatrie de 1’ Hopital Gabriel Toureé.

- CENTRE HOSPITALIER «Mére - Enfant» Le LUXEMBOURG

Le Centre Hospitalier “Mere - Enfant” le Luxembourg (CHME) a été inauguré le 24
novembre 1998 en présence de la Secrétaire d’Etat a la Coopération du
Luxembourg. Situé dans la banlieue Ouest de Bamako dans le quartier
Hamdallaye, I’hopital a ouvert ses portes en mai 1999. Il appartient a la
Fondation pour l’enfance dirigée par la Présidente Madame TOURE Lobbo
TRAORE et reconnue d’utilité publique par le décret N°93-271 P-RM du 06 aout
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1993. Le CHME est composé de trois batiments a étage a un niveau et d'un
batiment a deux niveaux en construction.
Avec une direction et un service social, le plateau technique de I’hopital
comprend les services suivants :

- la gynéco obstétrique

- la chirurgie

- la médecine

- la pédiatrie

- le laboratoire

- limagerie médicale

- la pharmacie hospitaliére

- lodontostomatologie

- la cardiologie.
A la date actuelle le CHME dispose de 24 lits d’hospitalisation dont 12 lits pour la
chirurgie.
Le personnel est au nombre de 73 dont 16 du Ministére de la Santé, 07 du
Service de Santé des Armeées, 02 de IINPS et 48 contractuels. Les travaux

d’extension en cours permettront d’augmenter la capacité d’accueil (80 lits).

2 - Population :

Les enfants de 0 a 15 ans suivis dans les 2 services

3-Periode d’étude :
Du premier janvier 2004 au 31 décembre 2007

4- Type d’étude :
Il s’agit d'une étude rétrospective qui a consisté a étudier les dossiers médicaux
des malades afin de recueillir :

- L’état civil,

- Le profil électrophorétique

- Les antécédents personnels généraux,

- Les manifestations cliniques et complications liées a la drépanocytose

- Les hospitalisations,

- Les antécédents transfusionnels,

- La régularité du suivi médical,
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5 - Criteéres d’inclusion :

Tous les enfants drépanocytaires suivis dans les 2 services et ayant un dossier
exploitable

6 - Critere de non inclusion :

Les enfants drépanocytaires ou non n’ayant pas de dossier exploitable

7 - Taille de I’échantillon :

Collecte systématique de tous les dossiers pendant la période d’étude.

L’étude a porté sur un effectif de 233 enfants drépanocytaires.

8-Analyse des données :

Les données recueillies ont été saisies et analysées a l'aide du logiciel Epi-info

version 6.0.

Nous avons utilisé le test de Khi2 pour la comparaison des proportions. La valeur

de p < 0,05 a été considérée comme statistiquement significative.

La saisie et le traitement du texte ont été fait a l'aide du logiciel Microsoft Office

2003.
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V - RESULTATS :

Tableau I : répartition des patients selon les tranches d’age

Tranches d’age (an) Effectif (%)
0-5 97 41,6
6-10 46 19,7
11-15 90 38,6
TOTAL 233 100

Les patients agés de 0 a 5 ans étaient les plus représentés avec 41,6%.

m93; 40%

0 140; 60%

B Féminin

O Masculin

Figure 1 : répartition des enfants en fonction du sexe

Le sexe masculin prédominait avec 60% soit un sex- ratio de 1,5 en faveur des

garc¢omns.

50
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Tableau III : répartition des patients selon les tranches d’age et le phénotype

drépanocytaire

Phénotype Ss SC S béta T TOTAL

Tranches d’age

0 -5 ans 66 26 5 97
6 - 10 ans 33 8 5 46
11 - 15 ans 53 30 7 90
Total 152 64 17 233

La tranche d’age 11-15 ans était la plus représentée pour la forme double

hétérozygote SC.

Tableau IV : répartition des patients selon le sexe et le phénotype drépanocytaire

‘Phénotype @SS 2 SC  ShétaT  TOTAL
Sexe
Masculin 91 41 8 140
Féminin 61 23 9 93
Total 152 64 17 233

Il y a eu 41 patients de sexe masculin contre 23 patients de sexe féminin pour la

forme SC .Le sex- ratio était de 1,7 en faveur des garcons.
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Tableau V : consanguinité et phénotype drépanocytaire chez nos malades

Phénotype SS SC S béta T TOTAL

Notion de consanguinité

Oui 34 15 2 51
Non 118 49 15 182
Total 152 64 17 233

Quinze patients de la forme SC sont nés d’'un mariage consanguin, contre 34
patients de la forme SS.
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0-1an 2 -5 ans 6 - 10 ans 11 ans et plus

ass msC S beta T

Figure 2 : répartition des patients selon l’age de survenue de la 1¢r¢ crise

Trente-deux patients de la forme SC ont fait leur 1¢re crise entre 6-10 ans et 5

supérieure ou égale a 11 ans.
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Syndrome pied — main Crise ostéo articulaire Crise abdominale

ass ESsC BS beta T

Figure 3 : répartition des patients selon la nature de la 1¢re crise

Quarante-neuf patients de la forme SC ont fait une crise ostéo-articulaire.
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ler trimestre 2éme trimestre 3éme trimestre 4éme trimestre

mSss asc HS beta T

Figure 4 : répartition des patients selon le nombre de consultations annuelles
programmeées et effectuées
Cinquante patients de la forme SC ont fait les 4 consultations annuelles

programmeées, contre cent trente quatre patients de la forme SS.
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ass BscC HS beta T
Figure 5 : répartition des patients selon le nombre de consultations non

programmeées

Quarante-deux patients de la forme SC ont fait une consultation annuelle non

programmeée, contre 147 patients de la forme SS.
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Figure 6 : répartition des patients selon le nombre de CVO de durée supérieure

ou égale a 72 heures

Vingt-quatre patients de la forme SC ont fait une fois la CVO = 72 heures, 59

patients de la forme SS.
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Tableau VI : répartition des patients selon les types de complication

Phénotype Ss sc S béta T TOTAL
Types de

complication

Anémie 42 2 8 52
Cardiaque 10 1 5 16
Ostéo-articulaires 9 4 0 13
Oculaire 2 0 0 2
Priaprisme 2 0 0 2
Auditive 1 0 0 1
Atrophie cérébrale 0 1 0 1
Pulmonaire 1 0 0 1
Total 67 8 13 88

Une complication a été observée chez huit de nos patients SC dont 4 ostéo-

articulaires, 2 anémies, une cardiaque et une atrophie cérébrale.
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Tableau VII : répartition des patients selon le sexe et les complications

FLGRIE ss SC S béta T
Totaux
Sexe
M F Total M F Total F Total
Complications
Oui 40 32 72 8 0 8 4 8 88
Non 51 29 80 33 23 56 5 ) 145
Total 91 61 152 41 23 64 ) 17 233

Les huit patients SC qui ont fait une complication sont du sexe masculin.
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Tableau VIII : fréquence des complications selon les tranches d’age

Phénotype
SS SC SbhétaT
TOTAUX
Tranches d’age 0-5ans 6-10 ans 11-15 ans T 0-5ans 6-10 ans 11-15 ans T 0-5ans 6-10 ans 11-15 ans T
Complication
Oui 8 | 526 28 (18,42 | 36 |23,68 (72 47,36 0 0% 3 [4,70% 5 17,81 8 | 125 | 2 (11,76 3 17,64 | 3 17,64 8 47,05 88 37,77
% % % % % 0% % % % %
%
Non 25 (16,44 25 |16,44 30 (19,73 |80 52,63 8 12,50 |27 | 42,18 | 21 (32,81 |56 | 87,5 | 3 |17,64 4 23,52 2 11,76 9 52,94 145 62,23
% % % % % % % % % % % %
%
Total 33 [21,71 | 54 [3552 | 56 (36,84 [152| 100% | 8 | 12,50 [30 | 46,9 | 26 [40,62 (64 | 100 | 5 [2941 | 7 | 4517 | 5 | 29,41 | 17 | 100% | 233 | 100%
% % % % % % % % % %
.}
La tranche d’age onze-quinze ans a été la plus touchée par les complications pour les patients de la forme SC.
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Tableau IX : répartition des patients selon I’évolution de la crise

Phénotype SS sc Sbéta T TOTAL

Evolution de la crise

Bonne 127 28 13 168
Mauvaise 0 3 0 3
Total 127 31 13 171

Parmi nos 171 patients qui ont fait une CVO de durée supérieure ou égale a

72 heures, il y a eu une mauvaise évolution chez 3 patients de la forme SC.

Tableau X : répartition des patients selon le nombre de transfusions

sanguines

Phénotype SS SC Sbhéta T TOTAL

Nombre de

transfusion sanguine

Zéro transfusion 77 60 8 145
Une fois 34 3 6 43
Deux fois 38 1 3 42
Trois fois 3 0 0 3
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Total 152 64 17 233

Trois patients de la forme SC ont été transfusés au cours de notre étude

Tableau XI : répartition des patients selon les causes du déces

Phénotype SS SC S béta TOTAL
Causes du déces T
Acces palustre + anémie 0O 0% 1 50% 0 0% 1 50%

Hyperthermie+paleur+tachycardie 1 50% O 0% O 0% 1 50%

Total 1 50% 1 50% O 0% 2 100%

Le patient SC est décédé par suite dun accés palustre avec anémie.

Thése de Médecine/présentée et soutenue publiquement par Mody COULIBALY 62



Les caractéristiques cliniques de la forme SC chez lenfant drépanocytaire dans les services de pédiatrie du CHU GT et CHME de 2004 a 2007

VI - COMMENTAIRES :

Apres avoir parcouru les registres et les archives des services de pédiatrie du
Centre Hospitalier Universitaire Gabriel Touré et de pédiatrie du Centre
Hospitalier "Mére — Enfant” 233 dossiers de malades drépanocytaires

répondant aux critéres d’inclusion ont été retenus.

Nos recherches se sont étendues sur quatre ans (du 1¢r janvier 2004 au 31
décembre 2007) période choisie arbitrairement mais aussi en raison de

I'inaccessibilité aux dossiers complets plus anciens.

Cet échantillon (233) bien que ne représentant pas la population hospitaliére
de Bamako, est représentatif de celle du Centre Hospitalier Universitaire

Gabriel Touré et du Centre Hospitalier "Mére — Enfant”.

Pour des raisons de justesse et de fiabilité, nous n’avons retenu que des
dossiers des malades pour lesquels le diagnostic de drépanocytose était posé

et confirmé par I’électrophorése de ’hémoglobine.

La difficulté majeure rencontrée au cours de notre étude était I’absence de
données exploitables dans la plupart des dossiers médicaux des

drépanocytaires.

1. Les aspects socio démographiques :

1.1. Sexe : Au terme de notre étude, nous avons recensé 64 patients de la
forme SC dont 41 de sexe masculin contre 23 de sexe féminin avec un sex-
ratio égal a 1,7 en faveur des garcons. Et pour la forme SS, 91 sont de sexe

masculin et 61 de sexe féminin avec un sex- ratio égal a 1,4.

1.2. L’age : Les enfants de 11-15 ans ont été les plus nombreux pour la
forme SC et pour la forme SS ce sont les enfants de 0-5 ans.

Trente deux sur soixante quatre, soit 50 pour cent des patients SC ont fait
leur premiére crise entre 6-10 ans contre 120/152, soit 79 pour cent des

patients SS qui ont fait leur premiére crise entre 0-1 an.
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2. Les antécédents familiaux :

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

maladie.

2.1 La relation de consanguinité : Le Mali reste un pays trés enraciné dans
ces traditions et coutumes, et l'endogamie en est une preuve. Beaucoup
d’auteurs l'ont citée comme facteur exposant a la maladie [13-14-21].

Nous avons retrouvés que 15 enfants de la forme SC de notre étude sont nés

d’'un mariage consanguin contre 34 enfants de la forme SS.

3. Les antécédents du malade :

La majorité de nos patients de la forme SC présentaient auparavant des
antécédents de douleurs ostéo-articulaires et /ou abdominales. Cinquante
enfants SC soit 78% étaient déja drépanocytaires avant l’é¢tude, ceux-ci
possédaient tous un cahier de suivi et les mémes enfants étaient réguliers
dans le suivi.

La presque totalité de nos patients SC avaient recu les vaccins du PEV
correspondant a leur age.

Quatre vingt pour cent des enfants SC ont recu des vaccins spécifiques

(Pneumo- 23 -ROR- Typhim vi -meningo A C).

4. Les aspects cliniques et biologiques a l’inclusion :

4.1 Les aspects cliniques a I’inclusion :

4.1.1. Le motif de consultation : Chez nos patients SC la douleur ostéo
articulaire avec 77% des cas a été le motif de consultation le plus cité, suivi
du syndrome pied-main. Cinquante patients de la forme SC ont fait les 4
consultations annuelles programmeées et 42 patients de la méme forme ont

fait des consultations non programmeées. Contrairement a la forme SS, 134
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patients ont effectué les 4 consultations annuelles et 147 patients de la
méme forme ont fait des consultations non programmeées.

4.1.2. Les syndromes drépanocytaires : Chez nos patients SC les crises
ostéo-articulaires représentent a elles seules 78 pour cent des cas pour la
nature de la premiére crise. Par contre chez les patients SS le syndrome
pied-main représente 96 pour cent.

4.2. Les aspects biologiques a I’inclusion :

4.2.1 Les formes drépanocytaires: Les homozygotes SS représentent
65,2% des cas. La forme double hétérozygote SC représente dans notre étude

27,5% et la forme SP Thalassémie représente 7,3% des cas.

5. TRAITEMENT : au cours de notre étude toute la thérapeutique a été
basée sur le protocole standard élaboré a la création de I'unité fonctionnelle
.Nous avons pu apprécier le traitement chez 44,6% des malades pendant
leurs hospitalisation.

Ainsi le traitement a été respecté dans 98,5% des cas malgré le cout éleve
des médicaments.

Ce résultat peut s’expliquer par le fait que les parents sont plus en plus

impliqués dans la prise en charge des enfants drépanocytaires.

6. LE SUIVI : pour la bonne marche de notre étude et un suivi régulier, nous
avons réglementé les rendez vous aprées l'inclusion a 3 mois d’intervalle en
dehors de tout probléme, ainsi SO patients de la forme SC ont respecté les 4
rendez-vous annuels ; 5 sont venus 3 fois aux RDV annuels ; 5 autres 2 fois
aux RDV annuels et 4 patients une fois aux RDV annuels.

Pour la forme SS 134 ont respecté les 4 RDV annuels ; 10 sont venus 2 fois
aux RDV annuels, 6 sont venus 3 fois aux RDV annuels et 2 une fois.

I1 faut noter que le suivi de nos patients n’a pas été chose facile. Certains ne

respectaient pas le RDV et d’autres ne consultaient qu’en cas de probléme.
6. 1. La vaccination : De facon générale, le suivi régulier a permis

d’augmenter le nombre d’enfants drépanocytaires ayant recu les vaccins

spécifiques a 77,3% et particulierement pour la forme SC a 80%.
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7. COMPLICATIONS ET DEVENIR DES MALADES : une complication a été
observée chez 8 enfants de la forme SC dont 4 souffraient d'une atteinte
ostéo-articulaire ; 2 autres d’anémie ; 1 cardiaque et une atrophie cérébrale.
Pour la forme SS elle a été observée chez 66 patients.

Nous avons déploré deux cas de déces : un enfant drépanocytaire SS de 9
ans pour hyperthermie + paleur + tachycardie et un enfant drépanocytaire

SC de 3 ans pour acces palustre + anémie.
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VII - CONCLUSION :

Au terme de notre étude relative aux caractéristiques cliniques de la forme
double hétérozygote SC dans les deux services de pédiatrie CHU-GT et

CHME, nous retenons que:

v L’age de la 1®e crise chez l'enfant SC se situe entre 6-10
ans contrairement a l’enfant SS qui fait sa premiére crise entre O -

S5ans;

v' Cinquante patients de la forme SC ont effectué les quatre rendez-vous
annuels programmeés et 42 patients ont effectué des consultations

annuelles non programmeées ;

v' Au cours de notre étude, la douleur ostéo-articulaire a été le motif de
consultation le plus cité et les membres supérieurs les plus touchés

pour nos patients SC ;

v' Vingt-quatre (soit 40%) de nos patients SC ont fait une crise vaso-

occlusive de durée supérieure ou égale a 72 heures ;

v' L’anémie souvent modérée, survient moins fréquemment dans la
drépanocytose hétérozygote SC que dans la drépanocytose homozygote

SS.

v" Plus de la moitié de nos malades SC soit 78% étaient drépanocytaires

connus avant I’étude ;

v' La survenue tardive des complications chez nos patients SC (11-15

ans) ;
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v Le taux de mortalité comparable dans les deux formes a été
insignifiant dans l'ensemble cela est probablement le résultat du suivi

régulier et d’'une la vaccination correcte ;

v' Une question est cependant a poser : est ce qu’il faut prolonger I'anti

prophylaxie chez les SC vu l’age tardif des signes cliniques?

Les résultats de cette étude nous édifient d’avantage sur l'utilité et la
nécessité d’avoir un centre de recherche et de prise en charge de la maladie

drépanocytaire

VIII - RECOMMANDATIONS:

e Aux autorités sanitaires :

» Effectuer une étude prospective sur une longue période et sur un
échantillon plus large, avec les données cliniques, para cliniques, et

épidémiologiques plus précises ;

= La mise en place dans les hopitaux de registres pour malades

drépanocytaires uniquement, ce qui faciliterait de futures recherches ;
» Promouvoir la formation continue du personnel de la santé

= Soutenir TAMLUD ;

* Promouvoir la mise en place des subventions pour la prise en charge

de ces malades
= Faire de la drépanocytose une priorité de santé publique
e Aux médecins :

= Apprendre aux parents a reconnaitre les facteurs déclenchants et les

signes d’alerte.
* Donner des conseils génétiques

e Aux familles :
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» Effectuer des tests prénuptiaux et le cas échéant un dépistage précoce ;

= Assurer le suivi régulier des enfants afin d’appliquer les mesures

préventives contre la survenue des crises ;
= Eviter les facteurs favorisants et déclenchant de la crise;

= Consulter rapidement en cas de crise et éviter 'automédication.
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RESUME
I1 s’agit d'une étude descriptive s’étendant sur 4 ans réalisée en milieu

pédiatrique a Bamako. L'objectif général était d’étudier les caractéristiques
cliniques de la forme SC de la drépanocytose chez ’enfant afin d’améliorer la
prise en charge des enfants drépanocytaires.

L’¢tude a porté sur soixante quatre enfants drépanocytaires SC identifiés
parmi 233 malades drépanocytoses.

La tranche d’age de 10 a 15 ans a été la plus représentée pour la forme SC.

I1 ya eu 41 patients de sexe masculine contre 23 patients de sexe féminin
pour la forme SC et 15 d’entre eux sont nés dun mariage consanguin.
Trente-deux patients de la forme SC ont fait leur premiére crise entre 5 et 10
ans et 5 supérieure ou égale a 10 ans.

Cinquante patients de la forme SC ont effectués les quatre consultations
annuelles programmeées.

Les huit patients drépanocytaires de la forme SC qui ont fait une
complication sont de sexe masculin.

Par ailleurs, 3 patients de la forme SC ont été transfusés au cours de notre
étude.

Conclusion : la symptomatologie de la forme SC ne différe en rien de celle de
la drépanocytose SS.

Mots - clés : Drépanocytose — Caractéristiques cliniques — forme SC — Prise

en charge.
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SUMMARY
It is about a descriptive study extending over 4 years realized in paediatric
medium in Bamako. The general objective was to study the clinical
characteristics of form SC of the drépanocytose in the child in order to
improve the assumption of responsibility of the children drépanocytaires.
The study related to sixty four children drépanocytaires SC identified among
233 patients drépanocytoses.
The age bracket from 10 to 15 years was represented for form SC
It y' had 41 patients of sex male against 23 patients of female sex for form
SC and 15 of them were born from a marriage between blood relations.
Thirty-two patients of form SC made their first crisis between 5 and 10 years
and S higher or equal to 10 years.
Fifty patients of form SC carried out the four programmed annual
consultations.
The eight patients drépanocytaires of form SC who made a complication are
of male sex.

In addition, 3 patients of form SC were transfused during our study.
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Conclusion: the symptomatology of form SC does not differ of anything of
that from drépanocytose SS.
Key — words : Drépanocytose — Caractéristiques clinical — forms SC — Dealt

with.

Formulaire d‘enquéte

Nom et prénoms :
Date de naissance :

Sexe :

YV V VYV V

Profil électrophorétique :

SHDS (%) [
SHBC (%) /e

*Notion de consanguinité : oui non

» Date de la premiére crise

» Age de survenue de la premiére crise (en années) / / /

» Nature de la premiére crise :

» Nombre de consultations annuelles programmeées / / /

» Nombre de consultations annuelles programmeées et effectuées

L[/
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» Nombre de consultations annuelles non programmeées / / /

> Si consultations non programmeées :

o0 Consultation 1 :

= Date et motif :

=  Diagnostic

» Traitement recu

0 Consultation 2 :

= Date et motif :

=  Diagnostic

=  traitement recu

0 Consultation 3 :

= Date et motif :

=  Diagnostic

= Traitement recu

0 Consultation 4 :

= Date et motif :

= Diagnostic

= Traitement recu

» Nombre d’hospitalisations /__/ /

0 Hospitalisation 1 :

= Date et motif :

= Diagnostic

= Traitement recu

= Evolution

0 Hospitalisation 2 :

= Date et motif :

= Diagnostic

Thése de Médecine/présentée et soutenue publiquement par Mody COULIBALY

76



Les caractéristiques cliniques de la forme SC chez lenfant drépanocytaire dans les services de pédiatrie du CHU GT et CHME de 2004 a 2007

=  traitement recu

= Evolution

0 Hospitalisation 3 :

= Date et motif :

= Diagnostic

= Traitement recu

= FEvolution

=  recu

>
» Nombre de CVO de durée supérieure ou égale a 72 h par an .
-Type de crise

-localisation

-Traitement :
-Evolution _(durée sous traitement)

» Complications

Organe Date Nature

Ceeur

Os/Articulations

Foie/VS

CEil

Rein

Poumon

Peau

Audition

Priapisme

Sequestration splén.

Autres

» Nombre de transfusions sanguines (GR) / / /
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» Développement psychomoteur :

» Vaccins PEV : tous recus / / non recus: / / partiellement
recus /__/

» Vaccins spécifiques: tous recus / /, non recus: [/ /
partiellement recus : / /

» Si déces :
0 Lieu de survenue :
0 Date de survenue
0 Cause du déces

Serment d’Hippocrate

En présence des Maitres de cette faculté, de mes chers
condisciples, devant leffigie d'Hippocrate, je promets et je jure,
au nom de I’Etre Supréme, d’étre fidéle aux lois de ’'honneur et de
la probité dans l'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 moceurs ni a favoriser le
crime.

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

Je garderai le respect absolu de la vie humaine dés la conception.
Méme sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes

connaissances meédicales contre les lois de ’humanité.
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Respectueux et reconnaissant envers mes Maitres, je rendrai a
leurs enfants l'instruction que j’ai recue de leurs péres.

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

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

mangque.

Je le jure.
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