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i{ére PARTIE

A.- CONSIDERATIONS GENERALES

La Drépanocytose est certainement 1'hémoglobinopathie la micux
connue. Depuis HERRICK, de nombreux travaux de part le monde lui ont &t¢
consacrés, travaux aussi bien sur le plan clinique, biochimique, que
génétique. I1 n'est donc pas dans notre intention de revenir totalement sur
la clinique de cette maladie qui est fort bien coﬁnue mais plutdt de montrer
les aspects sous lesquels elle se présente chez nous au Mali, de montrer son
impact dans notre pathologie et plus particulidrement en milieu pédiatrique
ot nous 1'étudions. Oe travail sera limité 3 la seule clinique (aspects) et
éventuellement & certains aspects de la thérapeutique quoique celle~ci soit

encore décevante.

Le second but de ce travail est d'attirer l'attention des praticiens
(Médecins), des étudiants et du personnel sanitaire en formation, sur une
naladie dont le dépistage et 1'étude de 1'hémoglobine anormale qui explique
toute sa pathogénie, portent un intérét particulier.

Actuellement nous traversons 3 Bamako une période d'excds de « i .
diagnostie. En 3 ans, c'est-a~dire de (1970 & 1973), selon les statistiques
qui ne sont cependant pas trés probantes au Mali comme partout en Afrique,
nous pensons que nous avons diagnostiqué autant de cas, sinon plus qu'en 10
ans c'egt-a~dire de 1960 3 197Q. C’est dire combien nous nous intérossons i

la question et que de jour en jour de nouveaux travaux nous éclairent.

Le Professeur Mohamed TOURE, Médecin~Chef du Service de Pédiatrie de
1'hdpital Gabriel Touré s'intéresse & la question depuis fort longtenps et a
fait un travail dans ce sens.
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Le Docteur Yaya FOFANA, Médecin-Biologiste, Hirecteur Général de
1t'Institut National de Biologie Humaine (I.N.B.H) se propose de faire systé=-
nmatiquement des tests d'Bmmel, pour déterminer la fréquence et la répartition
de la drépanocytose Région par Région sur l'ensemble du territoire de la
République du Mali.

De cette étude, nous écartons volontairement la Biochimie et la

Génétique sur lesquelles on# a beaucoup éerit ces dernidres anndes.

Thése avant tout clinique oh sont également mentionnds les résultats

des enqudtes effectuées chez les parents drépanocytaires.

La drépanocytose dans notre service de Pédiatrie (Bamako), comme dans
tous les services de Pédiatrie en Afrique noire, occupe un rang qui est loin

d'8tre négligeable.

Dans notre étude nous faisons rentrer en ligne de compte 1'hémoglo-
binose sous sa forme homozygote (SS),et ausal SF et SC miseen évidence par
1'électrophorése de 1'hémoglobine de la Section d'Hématologie de 1'I.N.B.H
dirigée par Mme. le Docteur M.C. DEFONTAINE. Nous n'avons pas eu de S thalas-
séuique : parce qu'il y en a pas ou parce que nous ne pouvons pas l'étudier

dans les conditions actuelles, la discussion reste ouverte.

Notre étude se passe & Bamako, capitale de la République du Mali. -
Ctest une ville d'environ 300 000 &mes. De part son caractire de ville cosmoe
polite, elle se préte bien & cette étude dans la mesure od c'est-ld que se
trouve le service de Pédiatrie le plus important du pays et ol sont hospitalisés

les malades venant des autres Régions du Mali.

Notre service a une capacité de 128 lits. Nous hospitalisons en
moyenne € 250 malades par an et la drépanocytose qui représente 1 & 2 % do ces
hospitalisations y vient au 5% rang aprés les gastro-~entérites, les diffdérents

aspects de la malnutrition, les pneumopathies et le paludisme.

TR N




S

Notre travail porte sur une trentaine de malades dont les Ages

varient de 19 ans & 7 mois 25 gargons et 8§ filles.

Les principales manifestations ont été les suivantes s

-~ Ostéomyélites drépanocytaires

- Infections pulmonaires & répétition

-~ Douleurs osseuses pseudo-rhumatismales diffuses
Syndréme fébrile & répétition
Conwulsions

- Syndréme anémique prédominant

- Syndrdme pieds-mains

SyndrOme chirurgical aigii ostéo-articulaire et abdominal

- Association avec hépatite
- Hypotrophie staturo-pondéral et retard pubertaire

- Oedémes géndéralisdse.

Un autre aspect du probléme est celui de l'incidence. En effet la
drépanocytose constitue la toile de fond de notre pathologie sur laguelle peut

se greffer n'importe quelle affection infectieuse, parasitaire, ou métaboliquce

Le caractére aggravant de la maladie intercurrente vis-=a-vis de la
drépanocytose est la plupart du temps évident. Les manifestations infecticuses
ou paragitaires (y conpris le paludisme dans un pays de forte endémicité conne
le ndtre), déclenchent des erises de faleiformation. Les complications de tous
ordres peuvent alors survenir et de ce fait nous perdons beaucoup plus de tenps

avec les nombreuses réhospitalisations que celleemdi. cosasionnent.

Nous perdons beaucoup plus de temps & peévenir ces complications chez
un sujet drépanocytaire majeur que chez un sujet présentant une affection

broncho-pneunonique par exemple.
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Be- INTRODUCTION

La drépanocytose est une hémoglobinose fort connue tout au moins sur
le plan purement clinique. Elle est dlie & un désordre qui affecte la totalité de
l'organisme. Bes aspects cliniques sont nombreux et la font ressembler i n'ime
porte quelle maladie. Bes complications et sa fréquence font d'elle une des
hémoglobinoses les plus redoutables encore qu'on Whipas trouvé de médicaments

adaptés.

DRESBACH a été le premier & étudier 1'élliptocytose constitutionnelle,
4 la suite de ce dernier HERRICK (1910) apporte la premiére observation "dtané-
mie & hématies.'faléiformes" (Arch. Int. Med. Chicago 6, 517-1910).

Depuls ce jour de nombreux ecas ont été découverts concernant soit

des sujets d'origine noire, ou noirs.

"L'anémie drépanocytique"'a été donnée en 1928 par HAHN, Les anglo-
saxons disent SICKLE~CELL DISEASE et enfin les francophones utilisent le "terme
DREPANOCYTOSE".

C.~.  HISTORIQUE

Elle a étédéeride pour la premidre fois en 1910 par HERRICK. Elle
est certainement 1'hémoglobinose la plus répandue. EMMEL en 1915 découvre et

étudie le phénomdne de la falciformation provoquée.

HAHN et GILLESPIR établissent en 1927 que cette falciformation

résultait de la privation des hématies en oxygéne.

NEEL en 1947 précise le mécanisme de la falciformation, transmission

génétique de la tare drépanocytaire.

LI N
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PAULING et ITANO (1949) découvrent chez les malades une hénoglobine
différente de 1'hémoglobine normale.

Les travaux de INGRAM, BRAUNITZER, SCHROEDER, HILL, KUMIGSBERG et de
ZUCKERKANDL apportent ces dernidres années des précisions, telles gue la

synthése et le mécanisme de production des proté¥nes.

DEPINITION
A

La drépanocytose est dfie & la présence sur les hématies d'une hémo-
globine anormale : 1'hémoglobine S. Cette maladie rdsulte du remplacenment dfun
acide ambhé : 1l'acide glutamique par un autre acide aminé ¢ la Valine. Ce
renplacenent se faisant au site autosomal de l'hémoglobine en position 6. Cette
mutation intéresse la chaine M . Clest une maladie héréditaire et se transuet
selon les lois de MENDEL. La 'forme patente & symptomatologie riche et varide
est dite la "forme homozygote S5". A 1'opossé, la forme latente dite hétérozy-

‘gote AS" est dans la plupart du temps asynptonatique.

D.~ GENETIQUE

Nous n'insisterons pas sur cette transmission génétique qui est déji
fort complexe. Nous nous limiterons seulement & ce que CABANNES a appelé s "la

génétique formelle".

La drépanocytose est une naladie héréditaire (TALEIAFERO et HUCK). La
synthése et le taux de chaque hémoglobine se trouvent sous la dépendance de
génes alleles. Il existe un cistron distinct pour la synthdse des chaines o
et trois cistrons voisins pour la synthise des chaines}d? 'Y et A . Le
caractére de 1'hémoglobine d'un individu dépend de l'action des glnes d'origi-

ne paternelle pour les uns et d'origine maternelle pour les sutres. Les anona-

lies se transmettent toujours comme un caractére co-dominant aelbn les loks de
MENDEL (CABANNES).
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Dans le cas d'une hénoglobinose & chatne f% comne la drépanocytose,
les anomalies génétiques n'intéressent que la deuxidme paire de chronosones,
intéressée & la synthése de 1'hénoglobine.

3i la nutation porte sur un seul chromosome, le sujet est hétérozygote,

8l elle porte sur les deux, le sujet est homozygote.

LA TRANSMISSION DE LA MUTATION : exemples pris dans la drépanocytose.

1). Un sujet normal AA qul se marie avee un sujet anormal AS, les

enfants issus de cette union seront normaux A4, ou anormaux AS.

A S
A AA AS
A Al A3

2). Un sujet 44 qui se marie avec un sujet SS homozygote : 1'union

va se traduire de la nani2re sulvante ¢ eevees

3 3
A AS AS
A AS AS

seeses tous les enfants seront porteurs de la tare S (hétérozygothsne).

3)s Un sujet AS contre un S8 13

3 )
A A3 A3
i 88 S8

nous aurons 50 % de sujets anormaux AS (hétérozygotes), 50 % de S8 (homozygotes).

L
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4). 1'union de deux sujets AS 3

A S
A JA4 &S
¥ jAS S8

entrainera des sujets normaux 4A (25 %),de sujets anormsux hétérozygotes AS

(50 %) et des sujets anormaux houozygotes SS (25 IR

5)e Enfin 1'uniop de deux sujets porteurs chacun d'une anomalie dife

férente sous la forme hétérozygots : exemple (avee 1'hénoglobinose C)

A 3
A JAA &S
C (aC &8¢

entrainera des sujets normaux AA, des hétérozygotes AC anormaux, des hétérozy-

gotes AS anormaux, et des sujets portant le double hétérozygotisne SC anornaux.

REPARTITION GEOGRAPHIQUE DE L'HEMOGLOBINE S

L'Afrique constitue une terre inportante dont les habitants sont

porteurs de la tare. L'hénoglobine S condition de 1s drépanocytose est trés
répandue dans les territoires qui s'étendent entre le 158 paralléle de latitude
Nord et le 20% paralléle de lAtitude Sud en Afrique (CABANNES).

L'auteur rapporte que cetteadre géographique a regu de LEHMANN, le
non de "ceinture sicklemique. Au Mali (Région de Bamako) une étude réeente de
A. ROUGEMONT et DELMONT apporte la prévalence du trait drépanocytaire a la

valeur noyenne de 11,5 %. Ce toux est inférieur 3 celui de la Région de Nianey

(20 %).

Ceci répond parfaitement & la conneissance de la distribution en
Afrique noire de la drépanocytose dont la fréquence augnente d'Ouest en Bst

pour atteindre les taux les plus élevés en Afrique centralee
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B.~  PHYSIOPATHOLOGIE
A ———

Deux faits expliquent le mécanisme des différentes nanifestations de

la drépanocytose :

a)e la dininution de la durée de vie des érythrocytes entratne 1'hyperhé-
nolyse qui explique 1'anémie, 1l'ictére, la splénomégalic et lt'hyperplasie de la

rnoelle osseuse.

b). llaptitude des hématies & falciformer "in vivo" est caractéristique

de la drépanocytose.

Cette falciformation est dfie 4 1la baisse de la teneur en oxygéne. Les
hénaties ainsi faleiformées deviennent inadaptables & la circulation surtout au

niveau des petits vaisseaux.

MAFART, J. THOMAS, SAGNET et REVIL rapportent que cette faleiforma-
tion se produit lorsque la tension en oxygéne est de 25 A 40 nn de Hg, chez le
sujet homozygote et seulement de 15 mn de Hg chez 1'hétérozygote. Il existe
toujours une anémie grave. Le nombre des globules rbuges est diminué du fait de
leur destruction. Cette diminution du taux des hématies sous 1'influence de
1'anoxie conduit plus tard & 1'expansion nédullaire qui se traduit sur le plan
clinique par 1'augnentation des organes hématopoiétiques (splénomégalie) et
par des signes osseux (aapects en poils de brosse). Paralldlement 2 1texpansion

nédullaire, il se produit 1'hypercellularité.

L'origine des douleurs osseuses ressenties s'explique par les rdsul-

tats de ce que les anglo-saxons ont appelé la erise "Valvulo-occlusive®.

Ces résultats sont de deux ordres :
- la formation des thrombus dans les capillaires, les veines et les espaces de
stagnation sinus spléniques ou nédullaires qui entrainent l'apparition des

phénonénes douloureux

- hwwp
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=~ soustraction d'une grande quantité d'hématies circulantes.

Les globules rouges ayant une durée de vie tréds courte, ils s'hénoly-
sent rapidement. La rate et la moelle osseuse deviennent le sidge d'une falei-
fornmation intense ou les réticulocytes et les érythroblastes suffisamment
chargés en hémoglobine se déforument et s'agglutinent. La formation des thronbus

peut 8tre retenue comne une des causes des avortements chez les fermes sickla-

némiques.







2bne PARTIE

A.~ CLINIQUE

-~ SYMPTOMATOLOGIE

La maladie drépanocytaire n'apparait que lorsque le taux de synthise
de 1'hémoglobine S atteint un certain seuik. L?'élévation de ce taux conditionne
la falcifornmation des érythrocytes une fois que le sujet se trouve en anoxiec.
Cette falciformation a lieu dans les vaissesux les plus petits. L'anémie qui

¢naille toute la vie d'un drépanocytaire est hénmolytique. Cette anémie est en

général asymptomatique dds les premiers mois, elle peut ndme passer inapergue-
En cas de découverte elle doit &tre traitde énergiquenent car elle peut prédis-

poser & la défaillance cardiaque telle que la persistance d'un souffle.

~ LA CRISE DREPANOCYTAIRE

La douleur est la manifestation la plus démonstrative de cette crisc.
Elle est importante. Elle peut sidger & n'inporte quel point de l'organisne nais
plus particulisrenment au niveau des mains et des pieds chez le nourrisson ou
chez le plus petit enfant ; ou encore au niveau de 1'abdomen chez 1'enfant beai-
coup plus grand. C'est cette douleur intense qui oriente dans la plupart du

teaps le diagnostic.

La crise douloursuse abdominale chez 1'adolescent peut faire égarer
un chirurgien. Cette douleur est le plus souvent diffuse sans localisation
spéciale. La crise doulourcuse généralisde qui est l'appanage de 1l'adulte peut
revétir plusieurs aspects. Elle peut simuler un rhumatisme articulaire aigi.

Toutes ces nanifestations sont dues & des thromboses au niveau de la petite

¢irculation.
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La naladie drépanocytaire représente la forme majeure ou homozygote 33.
Comne nous vous 1'avons dit plus haut, nous décrirons la forme A symptomatologic
grave. 11 peut s'agir soit de malades porteurs d'hémoglobine 8 seulenment (SS) ;
de nalades présentant un double hétérozygotisme (SC) ; ou de malades portant un.

petit - ¢ a'w.x  d'hémoglobine’de type foetal (SF).

Tous ces malades, nous parlons des derniers (SC) et (SF), ont présen-

té une synptomatologie superposable sinon plus grave que la forme homozygote (5S).

La drépanocytose est une maladie qui se rencontre avec une grande

fréquence chez l'enfant et cela avant deux ans.

Ce chapitre constitue le support de notre Thise. Nous y déerivons les
différents aspects que nous avons rencontrés.Dans notre service comme partout en
Afrique, le diagnostic pouvant &tre plus ou noins tardif, il existe des cas,cue
nous avons diagnostiqués dds la tendre enfance (syndrome pieds-mains, douleurs
ostéo-articulaires et abdominales) par contre pour les autres c'est & 1loccasipn
de la découverte d'une affection intercurrente (affections pulmonaires, ostéo-

myélites, ....) que nous arrivons & poser le diagnostice.

Le protocole d'étude sera le suivant.: le chapitre sera divisé schée

matiquement en trois grandes périodes.

- la prenmidre période ol dominent les accidents aigis (syndrome des extrénitds
et crises douloureuses abdominaler et ostéo-articulaire) chez le nourrisson et

le jeune enfant.

- la deuxidne période : celle des complications (ostéomyélites drépanocytaires,

affections pulmonaires & répétition, syndrome fébrile & répétition).

- enfin la troisidme période dite des formes prolongées (douleurs abdoninales ot
ostéo-articulaires chez les enfants plus grands ; le syndrone anémique prédoni-

nant).

Nous parlerons également d'une association (drépanocytose — hépatite).
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Par ailleurs, tout malade gqui sera porté sur le tableau récapitulatif

en fin de chapitre, sera classé par le ou les deux principaux symptdmes qu'il a
présenté ou par le prineipal motif de la consultation. On lui fait un test

d'Ermel ; une électrophordse de 1'hémoglobine quantitative, ainsi que pour son

pere et sa nmére, et si possible pour les fréres et soeurs. Nous dressons égale-
nent le tableau d'une enquéte effectuée dans une famille. Ainsi nous aurons

individualisé un certain nombre de syndromes cliniques schématisés volontaire-

nent.

La gravité de cette maladie dans la pratique courante nédicale en
Afrique est sans conteste bien nmise en évidence car nous perdons beaucoup d'en-—

fants en bas fge et cela eu égard aux conditions socio-sanitaires et économiquess

Les manifestations d w e 8 & 1'hénmoglobine S, les preniers signcs
n'apparaissent pas avant 3 & 4 nois, délai nécessaire au remplacenent de 1'hdno-

globine foetal par L'hémoglobine S.

La drépanocytose est une maladie chronique énaillée d'accidents aigiis

responsables de la mort. Son aspect se modifie avec 1'Age.

1). PREMIERE PERIODE

a). Tunéfactions douloureuses membres

C'est la forme de révelation la plus fréquente chez le jeune nourris-
son. Les tuméfactions surviennent le plus souvent avant 2 ans. Le syndronc ap-
parait entre 3 et 18 mois avec un maximurm de fréquence, entre 6 et 12 (CABANNES).
C'est aussi le cas au Mali. Les tuméfactions doulouteuses sont souvent isolées,
dans certains cas, elles s'accompagBent d'une anénie de moindre importance et
d'une hépatosplénomégalie dtscrite. La fidvre est plus ou moins inmportante, elle

acconpagne les crises douloureuses.

Les localisations les plus importantes sont situdes au niveau des pieds
et des mains. Clest la partie antérieure de l'article qui est le plus souvent

touchée 3 au niveau de la premidre phalange, de la deuxidme et plus rarencnt au

niveau de la troisidne.
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Ces tuméfactions sont tendues et chaudes. Blles sont souvent bilaté-
rales et parfois symétriques. Cependant l'atteinte unilatérale n'est pas rarec.

Le jeune enfant n'arrive pas 4 se tenir débout & cause de la douleur.

Les tunéfactions persistent pendant quelques semaines, mais dans
certains cas, le délai peut &tre rgmdourci. (Kalilou S.. 2dme Obs.douleurs
pseudo-rhunatisnales et syndrome pieds-mains). Chez ce jeune garcgon, les tund-
factions et les crises douloureuses qui étaient au départ trés espacdes, se sonk

rapprochées au fur et & mesure qu'il augmentait en &ge.

4y début on ne note pas de modificatioms radiologiques, celles-ci
n'apparaissent que 2 34 3 semaines aprés le début de la crise. Ces inages sont
alors de type rarefiant : ostéolyse nassive avec disparition de toute structure
osscuse nais sans inage de séquestre, des décaleifications lacunaires. Ces
lésions sont rencontrées surtout au niveau de l'extrémité distale des phalangocs

des nétacarpiens et des métatarsiens. Ils peuvent intéresser plusieurs ps.

Dans un tiers des cas, ces images rétroctdent au bout de 1 & 2 rois.

Seules les inages mixtes de rarefaction peuvent persister immuables.

-

MAFART Y et Coll. rapportent que de telles manifestations sont ducs &

des infarctus osseux. Les auteurs tout en renforgant leurs idées, affirment que
le drépanocytaire est exposé & une particuliére fréquence 15 & 20 % aux ostdo-

nyélites par localisations secondaires de salmonelles ou de staphylocoquess

b). Douleurs abdominale et ostéo-articulaire du jeune enfant

Chez le jeune enfant il peut apparaltre une symptomatologie & peu pris
superposable & celle du syndrome pieds-mains, mais 3 localisation abdoninales
Ces douleurs prennent souvent 1l'allure d'une affection abdoninale aighié
nausées, vomissements, arr&t des nmatidres et des gaz, voire des contractures.
Devant un tel tableau, il faut penser & la drépanocytose pour éviter le pirc.
Dans la plupart du temps une bonne oxygénation fait rentrer dans 1llordre ou
tout au noins oriente le diagnostic. Dans le cas ol les douleurs ne sont pas

aigués, la vie du nalade est jalonnée par leur répétition qui devienb A4 la

longue insupportable .
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2). DEUXXEME PERIODE

a)e. Les ostéomyélites drépanocytaires

Elles sont d'un pronostic assez sombre chez le nourrisson et le jeune
adolescent. Elles constituent une des complications de la maladie drépanocytaire.

Elles sont dues 3 la greffe bactérienne sur une thrombose osseuse.

Les germes lea plus fréquemnent rencontrés sont les salmonelles, les
staphylocoques et le pneumocoque. Pour notre part nous n'avons Jjamais pu mettre

en évidence une salmonelle ou un staphylocoque faute de moyens de laboratoire.

Chez les enfants plus petits, 1l'ostéomyélite atteint les petits os
des mains et des pieds. Elle: peut également se voir au niveau de la diaphyse
radiale ou sur le fémur, ou méne au niveau du tibia comme c'est le cas d'un de
nos nalades (1ére Obs. ostéonyélites drépanocytaires) chez un autre nalade,
clest au niveau de la moitié interne de 1la clavicule, de 1'os iliaque gauche,

plus fracture de la t8te fémorale du méne c&té.

Ces ostéonyélites se stabilisent pour la plupart du tenps avec une
forte antibiothérapie. Elles peuvent &tre révélatrices cliniquenment. Elles
risquent d'&tre confondues avec les 1lésions purement inflammatoires, Clest diie
tout 1'intérét de la radiopraphie qui montre 1'os avec un aspect vermoulu, lo
périoste se déecolle et les séquestres apparaissent. Ces ostéonyélites peuvent
se fistuliser et entrainer un abcds des parties molles. Dans certains cas la

suppuration peut se prolonger et c'est elle qui entraine la mort.

Dans 1'ensemble, ces ostéomyélites constituent des accidents graves.
La moindre résistance des enfants exposés aux thromboses osseuses, expliquent
leur fréquence et leur gravité (DUCLOUX). La déealcification explique le

survenue des fractures souvent nultiples et parfois révélatrices de la naledie.

LI I




b). Les infections pulmonaires b répétition

Elles représentent un pourcentage assez important des nanifestations
révélatrices. Elles sont dues semble-t-il & une greffe bactériemne. I1 peut
s'agir soit de pneumonie ou de broncho-pneuronie 2 début brutal. Les signes
fonctionnels sont importants : toux, dyspnée, et lorsque 1'enfant peut 1'expri-
mer, il s'agit de douleurs thoracigues. On note une fidvre d'importance variable-
La radiographie peut &tre normale ou révéler une opacité systématisée (1dre Obs.
infections pulmonaires & répétition). Il s'agissait d'une pneumonie grave des

deux soomets ayant motivé 1l'hospitalisetion.

Les épisodes respiratoires vont se répéter. Certains sont d'origine
infecticuse (12re Obs.) Pour ce malade le traitement (Pénicilline + Hydergine)
nous pernet de lui attribuer cette origine, car tout est rentré dans 1'ordrc au

bout d'une senmaine.

Trés souvent aussi, il peut s’agir d'infection tuberculeuse corme cn
ne cesse de dire que "la drépanocytose fait le 1lit de la tuberculose"; nous

n'avons pas rencontré de cas.

3). TROISIEME PERIODE

Sous ce vocable, nous regroupons les aspects qui se manifestent
1'4ge d'adolescence, mais au prix de pas mal de sacrifices. Nous mettons volon-
tiers le syndrome anémique prédominant dans ce sous chapitre car c'est chez les

enfants plus grands que nous avons été frappés par les signes d'anémic.

a). Les douleurs rhumatismsles diffuses

Elles peuvent &tre ¢galement révélatrices de la drépanocytose ¢t peu-
vent dans certains cas simuler une crise de rhumatisme articulaire aigii» La

aussi, il faut arriver & faire la part de 1'hémoglabinose.

b). Les douleurs abdominales

Ce sont des douleurs diffuses sans topographie précise. Douleurs toos
profondes, elles sont viscérales. Leur évolution se fait vers la complication

abdoriinale dont la manifestation la plus caractéristique est l'infarctus splé -

nique. VR
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¢)s Association drépanocytose - hépatite

Cette association a été évoquée pPar certains auteurs. Nous avons ren-

contré un cas (1dre Obs. syndrome chirurgical aigii). L'hépatite virale a été
confirmée lors de son hospitalisation & Paris. C'est 1l'exemple-type de ce que
le Docteur TOURE a appelé "l'infirme douloureux abdominal et douloureux ostéo-

articulaire®.

d). Syndrome anémique prédominant

Ici clest 1'aenémie chronique qui prévaut. Elle apparait t8t dans
l'enfance progressivement ou 3 la suite d'une crise de déghobulisation. Chez
notre sujet (1dre Obs. syndrome anémique),c'était une anénie grave s 1 000 000
de globules rouges, avec tachycardie et é&bauche de galop. Il existait un souf-
fle. Aucune autre cause d'anémie (paludisme, ankylostomiase) n'a pu 8tre retenuc.
On notait un subictidre et une splénomégalie. On a également noté un retard staturo-
pondéral avec des membres gréles terninds par des doigts effilés. Ces modifica-
tions osseuses seraient dues & 1'hyperplasie médullaire (MAFART Y, J. THOMAS,
SLGNET, H. REVIL).

La gravité de cette période est donc dominée par l'anémie qui entraine
la mort dans un certain pourcentage & l'occasion de l'apparition d'une naladie

intercurrente, infectiouse ou parasitaire.

¢). Syndrome convulsif

11 apparait chez le nourrisson et le jeune enfant, mais peut égalenent
se voir & 1'8ge d'adolescence. Il serait dd 3 une destruction nassive des glo-
bules rouges. Nous avons regu dans notre service une fille de 2 ans pour convulsions
hyperpyrétiques. Les examens parasitologiques g goutte épaisse § - frottis et 1'exanen
cytobactériologique du'liquide céphalo-rachidien é¥nfient. négrtifdsle. fost 'd*Buoel
par contre était positif. L'électrophordse de 1'hémoglobine a confirmé la drépa-
nocytose. Le traitement envisagé (gardénel, quinimax, hydergine) nous permet
d'attribuer ces crises convulsives & la drépanocytose car il y a em un échec du
traitenent par le gardénal + quinimax, par contre les crises cédérent dés que le

nalade a ¢t€ nis sous hydergine.
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LA DREPANOCYTOSE HETEROZYGOTE

Nous avons é1iminé exprés de notre liste : les A S (hétérozygotes)
parce que nous avons voulu présenter des notions classiques et indiscutables

4 savoir la drépanocytose homozygote.

En effet nous avons une bonne dizaine de dossiers que nous avions
préparés avant le résultat de 1l'électrophordse. Nous avons également permi nos
consultants un certain nombre de malades : certains présentent des douleurs
abdominales intenses et récidivantes ; d'aﬁtrea, des douleurs osseuses trds
vives ; d'autres enfin, des syndromes oedémateux i répétition, des pneumope~
thies & répétition.

A notre avis, la pathologie de la drépanccytose hétérozygote doit
faire l'objet d'un autre travail.
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B.~ OBSERVATIONS

I.- OSTEOMYELITES DREPANOCYTAIRES

1ére Obs. s Agsitan B... ; fille de 12 ans
I1 y a 3 ans (début 1971), le diagnostic a été posé pour la premidre
fois & la suite d'un épisode douloureux rhumatismal diffus. Depuis, malade sui-

vie régulidrement pour drépanocytose, mais traitement suivi irrégulidrement.

Btat général satisfaisant, bon développement staturo-pondéral. Une

tunéfaction chaude, douloureuse, rouge du tiers inféricur de 1la jambe gauches

Radiographie du tibia gauche : normale, le 8.2.74, mais eelle du
4.3.74 montre une ostéomyélite du tiers inférieur de ce méme tibia gauche avec
périostite. On met un plétre le 7.3.74 . ContrSle 3 semaines aprés : destruc-
tion du tiers inférieur du tibia, périostite, ostéomyélite. . ‘

Electrophordse de 1'hémoglobine (en abrégé Electr. HGB) SS (100% pour
la malade). |

Pere : AS (A=50% ; S = 50 %).

Mre : 4S (A=50% ; S =50 %).

LL]
-

Le traitement est & base d'Hydergine, de Linconcine associde au

Bristopen. Le traitement chirurgical : plitre - échec — malade & suivrce

Diagnostic fait tardivement, & 1'Age de 8 — 9 ans parce que malade mal suivie.
Tard & 1'8ge de 12 ans et brusquement, syndrome douloureux ostéo-articulaire ;

tableau chirurgical aigi et constitution rapide du tiers inférieur du tibia

gauchey d'une ostéomyélite.




}
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2&ne Obg. : Mamadou S. ...

Drépanocytose diagnostiquée 2 la fin de la premidre année assez rapi-
denent et facilement parce que le malade présente une forme clinique gravissine
et une riche symptomatologle : destruction quasi totale du cubitus gauche, de
la moitié interne de la clavicule droite, fracture pathologique de 1l'os iliaque

gauche et luxation de la t8te fémorale du méme cdté.

Pneumopathie aigu€ du poumon droit, syndrome hyperpyrétique persis-—
tant, hypotrophie, anémie grave ( 1 200 000 G.R).

Le malade est sorti pour des raisons de force majeure et depuis,

parti en brousse (Région de Ségou).

J¢me Obs. Dramane T. ... B ans.

11 y a 3 ans (début) par une tuméfaction de la main gauche. Sidge
3¢ et 4 métacarpiens. Tuméfaction chaude et douloureuse. Disparution de la
tunéfaction au bout d'une semaine sous traitement, mais on notait des récidives
fréquentes. Actuellement (juin 1974), le malade se présente & 1'hdpital pour
les némes raisons. Une radiographie faite au mdme moment, montre une atteinte

osseuse du 3¢ métacarpien. Destruction quasi totale de cet article.

C'est ainsi que le diagnostic d'ostéomyélite drépanocytaire a été
i retenu.

Test d'Emmel positif.
BElectr. HGB : Malade SP (3 =96 % ; F = 4 %).
Pare ¢ a refusé l‘'analyse.

Mere : AS (A=64 % ; 8 =39 %).

Remarque ¢ Nous avons remarqué que la clinique est trés en avance sur la radio-
graphie. C'est-a-dire que c'est tard que 1'image radiologique d'ostéomyélite
pout se voir aprés deux mois d'évolution d'une tuméfaction osseuse et on pour-

rait la mettre en évidence par des radiossuccessives.




214

II.- SYNDROME PIEDS - MAINS

16re Obs. Mounirou M. ... 7 moia

Début remonte & 6 mois (juin 1974) envirom, marqué par des douleurs

au niveau des mains et des pieds.

Ces douleurs s'accompagent de tuméfaction chaude su niveau des deux
membres supérieurs et inféricurs, ayant passé au premier plan de la scéne

clinique. On notait une légére fébricule.

Antécédents :

Un frére est déeddd de drépanocytose & 3 ans, une soeur présenta un
syndrome anémique sévére. Devant cette situation, un test d'Emmel pratiqud,
stest positivé.

Blectr. HGB : Malade SF ( S=90% ; F = 10 %Y.

Pere : 4S (A =55 % ; S = 45 %).
Mere : AS (A=60% ; 8 = 40 %),

I

Traitement ¢

Rapidement favorable sous Hydergine.

2éme Obs. Moctar S. ... 1 an.

Gargon entré en Pédiatrie avee oeddmes douloureux des pileds et des

nains apparus pour la premidre fois depuis 2 mois.

Prenidre rechute & 1'Age de 10 mois. On notait par ailleurs une anémie

(2 900 000 G.R).

Le diagnostie de drépanceytose a 4té posé au cours de cette hospita-
lisation. Tuméfaction du majeur de la main gauche.

Test 4'Emmel positif.

Electr. HGB ¢ Malade SS (S = 100 %).

Fere : 45 (A= 60% ; S = 40 %)

it

Mére:AS(AwGO%;S':II-O%).




Seme Obs. Barou K. ...

Gargon de 12 ans ; diagnostic fait avant 1'8ge de 12 mois (& 7 mois)
dans un tableau de syndrome pieds-mains ayant nécesgité 1'hospitalisation en
Pédiatrie.

Plusieurs cas de drépanocytose dans la famille. DE 1963 & 1970,
alternance de douleurs abdominale et osseuse. Puis longue période 4o rémimsion
(1970-1974) coIncidant avec un séjour en France. Actuellement douleurs pseudo-
rhunatismales et retard staturo-pondéral.

Test d'Bumel positif ; Blectr. HGB z S = 100 %.

4&ne Obs. Moussa B. ...

Gargon de 18 mois, syndrome pieds—mains, premitre manifestation A

1'4ge de 12 mois. Diagnostic envisagé et rapidement confirmé par le test d'Brmel.
I1 s'agissait de tuméfaction chaude et douloureuse accompagnée de fidvre. Céda-

tion rapide des douleurs sous traitement : Hydergine, mais récidives fréquentos.
La douleur était trés vives et rendaient la marche impossible. Douleur exacerbée

la nuit et & la moindre tentative de mobiliser la main.

Electr. HGB : 5SS (8 = 100 %)

2@9 Ol)_s. Abba Se vow

Gargon de 2 ans. Syndrome pieds-mains plus bouffissure du visage
évoquant & premidre vhke un syndrome néphrotique. La fidvre Stait inportante.

Le diagnostic de drépanocytose s'est facilement imposé lorsque, les
examens complémentaires visant 3 &tablir un diagnostic de néphropathie se sont
négativés (Albumine, lipides totaux, protides totaux)

Cédation rapide des douleurs, disparution des oedémes et de la fidvre

sous Hydergine.

Test d'Bnmel positif. Blectr.HGB:SF. Pere 4S, Mire AS.
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6dne Obs. Souleymane Th. ...

Gargon de 3 ans 4 ;3 il y a 2 ans, syndrome fébrile & répétition. Il
s'agissait d'une fidvre d'apparition brusque, inexpliquée, fiédvre qu'acconpa=
gnait une tuméfaction des quatre membres. Tuméfaction intéressaﬁt plus les 2
prenidres phalanges des 2 malns. Tuméfaction chaude, douloureuse, & répétition
tous les 2 ou 3 nois.

On note un retard de clacification (dents), un retard staturo-pondé-
ral (contraitement 3 la notion familiale).

Test d'Bumel positif.

Electr. HGB : 83 (S = 100 %)

Pere : AS (4 = 60% ; 8 = 40%) - Mere 3 4S (A = 50% ; S = 50%).

Tépne Obs. Diamoussa N. ... Gargon de 4 ans.

Tunéfaction douloureuse des mains et des pieds depuis le tendre exi~
fance. Le diagnostic de drépanocytose a été envisagé devant cet aspect clinique.
Test d'Bomel positif. 4 1'8ge de 2 ans fréquemment hospitalisé pour fiavre,ictére.
La fidvre qui, i répétition, est souvent trés élevée (399).

Actuellement (aofit 1974), ictdre, fidvre, coloration jaune permanente des éonjonud:
tives. On note une anénie ++. Hépatomégalie non douloureuse. Electr. HGB : malade
838 (8 = 100 %).

IIIl.- INFECTIONS PULMONATRES A REPETITION

lere Obs. Moussa M'B.

»

Gargon de 16 nois. Drépanocytose diagnostiquée pour la 12re fois 3 la suite des
infections pulmonaires & répétition. Par la suite ce malade a fait une ostéo-
nyélite drépanocytaire grave de tout le fémur droit ayant passé au fer plan de
la scdne clinique. Electr. HGB 3 S8 ( 100 % ). Pére et Myre : AS.

2eme Obs. Any DIAW. ...

Drépanocytase faisant des infections respiratoires i répétition et une fois,une

pneunonie grave des 2 sommets ayant notivé une hospitalisation & la Pédiatric. -
Les autres causes des infections respiratoires & répétition ont été élininées ;

nucoviscidose, cardiopathies congénitales, végétations adénoldes,




carences immunitaires, séquestration d'un segment ou d'un lobe pulmonaire,etc...

Traitement efficace : Pénicilline G, Hydergine.
Fille de 14 mois. Test d'Emmel positif.
Pore et Mere : AS.

IV.~ DOULEURS PSEUDO-RHUMATISMALES DIFFUSES

jére Obs. J.B. TOE
Gargon de 12 ans. Drépanocytose connue de longue date et traitée par

un autre Médeocin. Mais 11 est souvent hospitalisé la nuit (crises douloureuses
nocturnes). Ce malade rentre dans le cadre de ce que nous avons appalé "Infirme

douloureux ostéo-articulaire®.

Retard staturo-pondéral § subictére chronique, scolarité retardée
(absentéisme)s Jamais d'ostéomyélite.
Electr. HCB s SS (S = 100 %)

Traitepent ¢
Hydergine + Pervincamine § Glifanan, Rhéomacrodex : résultat médiocre.

2éme obg. K&lilou s. LN

Gargon de 6 ans. Infirme douloureux ostéo—articulaire. Nombreuses
consultations nocturnes. Douleurs récidivantes, mais toufours de courte durée.
Depuis 1970 (2 ans) : syndrome pleds~mains.

197172 : douleurs estéo-articulaires chaque 6 mois, rechute (nuit).

1972-73 : chaque 3 mois.

A partir de 1973, les crises deviennent plus rapprochées, cédation
rapide sous Hydergine. Actuellement (1974)q les erises suyviennent sous forne
de douleurs ostéo~-musculo-articulaires. |

Le diagnostic de R.A.A. envisagé un certain moment, a été éliminé.
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3tme Obs. Drigsa D. ...

Gargon de 11 ans. Evacué sanitaire de la Région de Gao. Douleurs os-

seuses généralisées, trés intenses : (1e malade hurle en permanence). Anénie,

subictére.

Glifanan.

Electr. HGB ; SF (S =85 % ; F = 15 %)

Pere : AS (A=50% ; 8 = 50 %)

Mere : 43 (A=50%; S =50 %).

Trajtement &

Trés rapidement et durablement favorable s transfusion, Hydergine +

Le diagnostic de R.A.A. envisagé la-aussi, a été facilement éliminé.

4tnme Obs. Abdou D. ...

Garcon de 5 ans. Depuis 7 ans, douleurs ostéo—articulaires.d partir de

la 4 année, ces douleurs furent doublées de douleurs abdominales. Les douleurs

sidgent au niveau des os du membre supérieur. Le diagnostic de drépanocytose a

été aussi évoqué devant ce context clinique. Un test d'Bmmel pratiqué trés rapi-

dement, s'est positivé.

Electr. HGB : malade S® (S =85% ; F = 15 %)
Pere : AS (A=T0% ; S = 30 %)
Mere : AS (A =60% ; S = 40 %).

[

-

Séne Obs{ Seydou L. «..
Le diagnostic de drépanocytose a été fait & 1'8ge de 2 ans & la lunid-

re de douleurs osseuses & répétition avec fidvre.

Douleurs intenses, arrachant des cris. Crises nocturnes surtout.

Hydergine : cédation rapide des dbuleurs, mais récidives fréquentes.
Test d'Emmel positif.
Blectr. HGB : SC (S =50 % ; C = 50 %)
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6¢ne Obs. Makan 8. ... 5 ans.

Malade hospitalisé plusieurs fols auparavant pour douleurs osseuses
intenses. Il y a 6 mois, fidvre, lctdre, douleurs abdominales. Actuellement
(aolit 1974), retard psycho-moteur et peut &tre staturo-pondéral ; bosses

frontales.

Le diagnostic de drépanocytose a été envisagé devant le syndrome
fébrile, nais surtout la notion de douleurs ostéo—articulaires depuis la tendre
enfance.

. Test d'Emmel positif.

Blectr. HGB ;s SF (8 =95 % ; F =5 %)

Anénie : + +

Radiographie du crfine : pas d'aspect en poils de brosse.

Remarque : nous ne voyons pas beaucoup d'aspect en brosse.

Téme Obas. Moussoni DIAW. ... 9 ans.

Le début renonte & 3 ans environ, marqué par des douleurs ostéo-arti-
culaires et abdominales. Le diagnostic de drépanocytose a été retenu 2 la lunié-
re d'une anémie ( 2 000 000 GR ). Le laboratoire n'a pas fait de dosage pondéral
de 1'hémoglobine. Actuellement (juin 1974) toutes les articulations sont inté-
ressées. Le R.A.A. a été éliminé. La marche devient presque impossible. Mauvais
état général. Retard staturo-pondéral ou tout au moins pondéral. (Poids 19 Kg -
Taille ?).

Test d'Bomel positif.

Electr. HGB : malade SC (S = 65 % 3 C = 35 %)
Pere : A4S

Mere : AC(A=55%; C =45 %).




8éme Obs. Bakary C. ... 7 ans.

Vers 1'8ge de 2 ans, plusieurs consultations pour douleurs abdomina—
les et ostéom~articulaires qui n'ont pas regu d'explication par les analyses de

selles, les radio de l'abdomen et le culot urinairs.

Toute sorte de calmants adminlatrés, n'avaient qu'un effet passager.
Ainsi on a fait 3 ans sans poser le disgnostic parce qu'on avait pas
la notjon de la drépanocytose, et ce n'est que maintenant que nous sommes arrivés

A faire le diagnostic.

Les crises se sont espacées depuis l'institution du traitement 2 base

dtHydergine. On ne voit presque plus le malade.

Test d'Emmel positif.
Electr. HGB : SC (S =50 % ; C = 50 7).

S¢me Obs. Moussa K. «.. 5 ans.

A eu un frére déaédé d'anémie : ce qui amdéne le Médecin & penscr que

notre malade était falciformé, d'ohr le test d'Emmel, qui était positif.

Une électrophorése demandée les jours suivants, a montré 1'hémoglo~

bine S 3 (100 %).

I1 se plaignait de douleurs osseuses et abdominales depuis de longue

da‘te.

Electr. HCB : S (100 %)
Pere : 4S5 (A=55% ; S=45%) - Mere + 43 (A =T0% ; 8 = 30 %).

Traitement : Hydergine.
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10¢me Obs. Moussa C. «.. T ans

Premier épisode : il y a 12 mois (m8me bras). Douleurs museulaire ou
osseuse & 1l'union du 1/3 supérieur et moyen du bras gauche. Douleur exquise.

Le diagnostic de drépanocytose a été posé & la faveur de cette mdme
douleur 4 l'occasion d'une consultgtion.

Test d'Emmel positif.

Electr. HGB : malade ¢ SC (S =50% ; C = 50 %).

Pere : AS (A=50% ; S = 50 %).

More : AC (A=55% ; C = 45 %).

11dne Obg. Tidjani T. ...
Syndrome douloureux pseudo-rhumatismal diagnostiqué ¥ 1'#ge de 6 ans.

11 se présente également comme un Infirme douloureux ; il hurle la nuit. Clest
le cousin germain de Bab. — Mah. L. ... Depuis,alternance de douleurs osscuses
et abddnminales.

Test d'Epmel positif.

Electr. HGB : SS (S = 100 %).

126ne Obs. Sidiki K. ...
Douleurs osseuses ayant conduit chez le Médecin 2 1'Age de 6 ans. Au

début, on avait pensé an rhumatisme articulaire aigii, car ce sont les grosses
articulations qui étaient touchées. On notait une fidvre importante. Mais ce
diagnostic a été élininé facilement devant le rapprochenent des périodes  de

crises.

Test d'Emmel positif.
Electr. HaB : 8C ( S =55 % ; C = 45 % )




29.

Ve~ SYNDROME FEBRILE A REPETITION

iére Obs. Kinsa D. ...

Fille de 2 ans + : dlagnostic de drépanecytose fait pour la premidre
fois dans un "syndrome hyperpyrétique". En 1972, le malade présentant aussi des
oeddmes généralisés, évoquant & premidre vue un syndrome néphrotique, mais ce
diagnostic a été écarté. Urines : Albumines = néant.

Electr. HGB : nalade SF ( 8 = 95% ; F = 5%)

Pere : AS (A = 50% ; S = 50%)

Mere : A4S (4 = S0% ; S = 50%).

Résultat spectaculaire de 1'Hydergine + un antibiotique & le Diclocils

2dme Obs. Moustaph H. ... 13 ans.
Entré 4 la Pédiatrie le 24.8.74 ; depuis le 19.8.74, présente un syn-

drome fébrile aveec diarrhée, vomissements et toux. Fidvre élevée (39°). Douleurs

ostéo-articulaires (drépanocytose) dont la premidre crise remonte & 4 ans. Mau-
vais état général, asthénie ++. Au cours de cette hospitalisation, le diagnos--
tic de fisvre typholde a été également fait, diagnostic confirmé par deux Widal.
Test d'Eomel positife.
BElectr. HGB : SF (S =90% ; F = 10 %)

S¢me Obs. Mougsa B.K. ... Gargon des gng

Avant 1 an, vers la fin de la premidre année, était souvent malade.
Fidvre & début brusque, & répétition, mais sans explication. Cette fidvre est
souvent mise svr: le coupte d'une bronchite ou d'un paludisnme. Le diagnostic

posé lors d'un épisode fébrile, s'est appuyé sur le traitement d'épreuve.

L'Hydergine a donné un résultat beaucoup plus rapide et total.
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Tegt d'Bmmel positif.
Blectr. HGB : 33 (5 = 100 %).
Pere : a refusé l'analyse

Mere ; AS za
Depuis, prend réguliérement de 1l'Hydergine .ot les crises se sont

indiscutablenent espacées..

VI.- CONVULSIONS
1ére Obs. Assitan D. ..

Fille de 2 ans, entrée & la Pédiatrie le 13.02.74 pour convulgion

hyperpyrétique: « PL = ICR normal au point de vue cytobactériologie et chimique.
Goutte épaisse et frottis : pas d'hématozoaire.

Test d'Epmmel positif.

Traitement : échec du Quinimax, du Gardénal, réfrigération, Aspirine ;
succés spectaculaire de 1'Hydergine. Pour toutes ces raisons, nous avons attri-
bué cette convulsion 4 la drépanocytose.

Malade A suivre SS -~ bulletin égaré.

VII.~ SINDROME ANEMIQUE PREDOMINANT
1ére Obs. Kadiatou S. ...
Fille de 2 ans entrée & la Pédiatrie le 21.02.74 dans un $ableau

d'anémie grave (1 000 000 GR) ; tachycardie avec Sbauche de galop ; souffle -

anéniques Aucune autre cause d'anémie aigué n'a pu &tre retenue (Paludisme, Anky-
lostoniase).
Electr, HGB : SS (8 = 100 %).
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2&me Obs. Diéba Trao. ...

Anénie grave ; transfusée d'urgence. Il s'agit d'une fille qui nous
est arrivée totalement exsangue dans un état presque comateux. I1 fallait & tout
prix la réanimer. Blle était par ailleurs cachectique.

Le diagnostic de drépanocytose a été posé & la faveur de cette andnie.

Test d'Emmel positif.

Electr. HGB = SC. Pere : AC ; Mére 3 4S.

Sene Obs. Ibrahima M. ...

Anémie gravissime, transfusé d'urgence. Il se présentait dans le néne
tableau que précédenment.

Test d'Enmel positif.

Blectr. HGB : S8,

VIIT.~ SYNDROME CHIRURGICAL AIGU : OSTEQO-ARTICULAIRE ET ABDOMINAL

.1¢re Obs. Bab. Mah. L. ... Gargon de 18 ans,

Histoire de la maladie : le diagnostic de la drépanocytose a été fait
par nous-néne en 1960 pour la premidre fois (Dr. TOURE) devant les doulours
abdominales aigués pour lesquelles l'appendicectomie a été évitéde de justesse.
Le malade avait alors 4 ans. Depuls se succdédent, i intervalles trés variables,
des périodes d'acalmie et des périodes de douleurs abdonminales atroces et / ou

osseuses non noins atroces.

Le malade a un retard pubertaire actuellement rattrapé. (Aucun signe

pubertaire & 16 ans contrairement & la notion familiale paternelle et maternolle)a

11 était gréle, chétif, pesait 29 Kg ; mesurait 1m.53 (contrairement & la famile
le).
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A 1'3ge de 10 ans, 11 avait fait le tour des antalgiques et mléme les
opiacés, n'agissaient plus. Il était devenu un toxicomane, ce qui lui a valu
une évacuation en France en 1972. Jamais d'ostéonyélite confirmée. Par contre,

hépatite virale confirmée lors de son hospitalisation & ?aris.

Actuellement depuis 1 an, le nmalade a fait sa puberté normale, a
grandi et grossi et les crises douloureuses se sont, semble~t-=il, espacdes.

Scolarité : gros retard.

Blectr. HGB : SF (S =90 % ; P = 10 %)
Pare : A3
Mere : 48 (A=55% ; S = 45 %).

Antécédents fanilisux @

Pere et mére, parents consanguins. Collatéraux : ume soeur cadette de

13 ans 4, présentant un tableau clinique, exactement superposable. Une cousine
gernaine de 12 ans, présentant exactement le méme tableau clinique et en plus,
une ostdéonyélite de l'humérus gauche. (voir enquéte génétique effectuée dans la

famille & la fin des observations).

IX.~ ASSOCIATION AVEC HEPATIWE

1ére Obs. Bab. Msh. L. ... (voir syndrome chirurgical ostéo-articu-
laire et abdominal).

2ene Obs. Aminata M. ...

Fille de 12 ans, présente le mdme tableau clinique que son cousin
gernain de la premidre observation s (Bab. Mah. L., aussil que sa cousine gernoi-
ne, soeur cadette de Bab. Mah. L.). En outre, ostéomyélite de 1'humérus gauche.
Hospitalisée & la Pédiatrie le 7.12.73 pour hépatite infectieuse chez une dré-
panocytaire connue. C'est le tableau clinique classique d'une hépatite infec-
tieuse d'allure grave ayant répondu favorablement au traitement ckassique (y

conpris la corticothérapie).
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En péne tenps, syndrome douloureux ostéo-articulaire drépanocytaire
avec ostéomyélite confirmée radiologiquement au niveau de 1'humérus gauche.

Hyre trophie staturo-pondérale.
Electr. HGB : S8 (8 = 100 %).

X.- HYPOTROPHIE STATURO-—PONDERALE

- Jo, By TOE 3 fdre Obss "Douleurs pseudo~rhumatismales diffuscs®™.

- Barou K...t 2dme Obs. (voilr syndrome pieds~nains).

XTI .- OEDEMES GENERALISES
{3re Obs. Kinsa D. ... (voir Syndrome fébrile & répétition).

28ne Obs. Abba 8. ... (voir Syndrome pieds—mains).

3éme Obg. Mamadou K...

Oeddmes généralisés faisant penser 2 un syndrome néphrotique nais

bilan négatif pour cette maladie.

Anémie clinique.
Electr. HGB : SF (S =95 % 3 F =5 %),




RESULTAT DE L'ENQUETE GENETIQUE EFFECTUBE DANS LA FAMILLE DE L'ENFANT

Mr. 0.L. (AS)J

Baw. Mah. L.

Mme. G.(

AS)

(grand'mére'maternelle)

MI‘- B.SO (AA)
_ (grand-pére maternel)

Mpe .H.S.
nére AS

17

l

EnftoBab.Mﬂh.Lc
8r, 18 ans

Y

Enft.K.L.

13 ans 4
(a8)

?

1

HERERE

Mme .L.S.
mére AS
Mr.G.M(pere)
a refusé anal.

\¥
|

l

Enft.Aminata M.
(88)

|
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C.~ FPROBLEMES DIAGNOSTIQUES

Le diagnostic de drépanocytose est relativement aisé. I1 faut y pen=~

ser chez un sujet de race noire ou d'origim

L B e i . =Y

TABLEAU REC;.£TPULATIF DE NCTEE ETUDE

i 1D
: !Ostéomyéli—“lnfecticn; v
ZElectr!t aré ! 1 . ! ops .
NoMS | HGB 1°© CXCOPano=, PULmON&ITy .y
' ,Cytaire yTes a ~\mal
' | !petltljn taif
! ! ! ! IR I
! ! ! !
Barou K.v....! 88 ! ! !
! ! ! !
B&b.M&hoL-- . o! SF ! ! !
Aminata M. .‘.l! SS ! X ! !
! ! ! !
Assitan B.... 88, o, 1
Amy DIAW.---.! SS ! m ! !
1 1 . f
Moussa M'B...i 89 i ¥ i 1
KiDS& Dn‘.oo-! SF ! ! !
{ ! !
Kadiatou S...} 55 | , ,
Moussa B.....! S8 ! 1 !
1 1 1 1
Abba S.......i SF i ; :
J.B.T0B......! 88 ! ! 1
. ! ! ! !
K&lllou SQ . o! SF ! ! !
Drissa Deve..! SPF ! ! !
1 H -
Moussaa K"i"i 538 i i i
Moussa K.Balk! S3 ! ! !
1 1 1
Assiten Do...; S5 f ;
Moussoni DIAW! SC ! ! !
1 1 1
Diamoussa N..; ] ; ; :
Makan Sl LN O I! SF ! ! 1
1 ! ! !
Moustaph H...! SF y , |
Tidiani T....! 83 1 ! !
] ! ! ! !
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Les auteurs ont montré que 1'hémoglobine d'un sujet sicklaminigue
contient une fraction de solubilité faible, moindre que celle de 1'hémoglobine Aj
et que la solubilité de l'hémoglobine S, & 1'état réduit, est 100 fois plus
faible qu'd 1'état oxygéné.

¢)s La résistance & la dénaturation alcaline

Elle accuse 1'élévation du taux d'hémoglobine résistante & cette
dénaturation (HEb RDA) normalement inférieur 2 2 % ; 2,9 & 23,9 pour SINGER,et
CHERNOFF ; 20 4 25 % pour ROCHE, LAURENT et DARRIEN: Cette augmentation de

1'hénoglobine RDA est constante chez le sicklanémique.

Beaucoup d'auteurs pensent avec SINGER que 1'hénoglobinogéndse foectale
est inhibée dans les conditions normales par le géne A. Le g@ne S & double dose
n'exercerait qu'une inhibition incompldte d'ol présence d'une certaine quantité

d'hémoglobine RDA.

d). Les modifications morphologigues

Le drépanocyte est une hématie allongée en forme de faucille ou de
croissant avee une, plusieurs pointes ou avec des filaments. FOY et Coll., NEEL

ont décrit des formes plus allongdes.

In vivo : les hénaties prennent ces aspects une fois que la teneur en

oxygéne baisse.

2). EXAMENS DE LABORATOIRE

Ils confirment 1'anémie de HERRICK.

a)e Le test d'Brmel

La méthode qui consistalt & mettre entre lame et lamelle, une goutte
de sang, est sujette & des heures. Aussi, n'a~t-eclle pas 6té rénovée depuis
1'introduction du nmétabisulfite de sodium 3 2 %, qui permet un test beaucoup
plus rapide et beaucoup plus précis ? Mieux que cela, la pratique est maintenant
chose courante et se trouve & la portée du praticien méme dans les brousses les

plus réculées.

L ]
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b). L'électrophordse de 1'hémoglobine

C'est 1'exsnen le plus important. Pratiquée & pH 9,2 avec les supports
les plus varids (gel d'anidon, papier Whatman n°3, 1'acétate de cellulosc), clle
pernet d'obtenir une séparastion en 2 heures avec un appareillage banal. L'héno-
lysat & Studier est dilué & 3 %. On fait nigrer sur une némc bande de cellogel,

1'hémoglobine & étudier et les hémoglobines témoins, prépardes de la nBpe.fagon.

Dans notre expérience persomnnelle, nous n'avons pas rencontré de cas
ou le test d'Emmel est négatif pendant que l'électrophorése nontre 1'hémoglob
bine S

De~ DIAGNOSTIC

I1 repose sur certains points qu'il faut dégager avant les examens
complénentaires :
- sur la worphologie du sujet
- sur l'évolution progressive de la rate vers la nmicrosplénie
- sur les altérations osseuses du squelette
- sur l'apparition & intervalles plus ou moins rapprochés de crises
douloureuses abdominales et ostéo~nusculo-articulaires
~ esgsentiellement sur la présence dans le sang périphérique d'hénma-
ties falcifornes
— surtout, sur l*étude du plgment respiratoire total gqui se montre
en majeure partie constituée par 1'hémoglobine S parfois associée & une légére
quantité d'hémoglobine de type foetal.
- sur le wmode spécial de la transmission héréditaire et familiesle

de la tarce

LI Y




E.-~ DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Les maladies qui peuvent simuler la drépanocytose sont nombreuses.
Elle peut simuler toute la pathologie humaine. I1 serait trés long de les énu-
nérer, nous parlerons sioplement de celles qui pourront, & notre avis, poser des
problémes diagnostigues. BEn effet tout le probleéeme est d'y penser et de recher~
cher la falciformation. Cette recherche permet d'éliminer :

~ la maladie de MINCHOWSKY-CHAUFFARD

- la maladie de COOLEY ou thalassenie majeure

- 1'elliptocytose pure.

En réalité, le probléme le plus difficile, est de poser le diagnostic
avec la micro-drépanocytose. Or au Mali, l'expérience nous a montré, qu'il faut
toujours penser & la drépanocytose. Augsi, on ne manque presque jamais de faire
le diagnostic. On risque platdt de faire l'inverse, cl'est-d-dire, nettre sur le
conpte de la drépanocytose toute sorte d'affections intercurrentes qui pourraient

8tre les véritables causes agissantes au moment précis ol on a le malade en naine
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A.— EVOLUTION ET PRONOSTIC

L'évolution est chronique mais cepricieuse d'un patient 3 l'autre.
I1 nous est difficile de vous dire 1'évolution de nos cas, cela, conpte tenu
du temps d'hospitalisation et aussi du manque de surveillance une fois, sortis

de 1'hdpital.

N'ayant pas assez recul pour tirer une conclusion valable cuand nux
suites €loignées, nous sommes justement déterminés dds maintenant & présenter
un autre travail dens un avenir plus ou moins lointain sur 1%évolution et le
pronostic de nosg drépanceytaires. Néanmoins, nous pourrons parler de certaines
observations dont les patients sont venus, deux, trois fois, voire plus &
1'hdpital 4 cause des accidents paroxystiques d'apparition en rapport avec la
saison. Ces accidents sont des crises doulourecuses ostéo—articulaires précdéden-
nent décrites. Pour certains de nos malades, les crises se repétent, nais de
courte durée (12re Obs. douleurs pseudo-rhunatismales) ; (12re Obs. syndrone
chirurgical aigu ostéo-articulaire)- Pour ce dernier melade, sa dernidre hospi-
talisation qui remonte & aolt 1974, &tait mokivée par ll'apparition d'une twnée
faction chaude et doulourcuse de la cuisse gauche. I1 avait présenté 4 ce méne
nonent des douleurs thoraciques atroces avee dyspnée. Actuellonent, il a rattra—

pé son retard pubertaire.

Quant au pronostic, il east noins sévére gque dans la thalassenie
najeures. Le plus souvent cependant, la mort se produit avant 1'adolescence dans
un tableau d'anémie chronique ou d'une fagon plus brutale au cours d'une insuf-
fisance cardiaque. La mort peut également survenir & la suite d'une infection.

A ce dernier point de vue, on souligne l'importance des ostéomyélitess
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Be~ TRAITEMENT

Bien que le traitement de la drépanocytose soit encore décevant,
nousg pouvons retenir tout de méme les traitements classiques employés déja
par certains auteurs, et pour notre part, donner une expérience personnelle
sur les vaso-dilatateurs artériels,qui constituent A notre avis, la théra-

peutique d'avenir.

LES TRAITEMENTS CLASSIQUES

Ils se sont tous plus ou noins montrés inefficaces,dans le traitement
de la drépanocytose.

~ 1la D D 8 avait passé inhiber la falciformation, mais cette action n's
pas été confirmée par la suite.

- 1'Acétazolanide : spécialisée sous le nom de "Diamox" a été utilisde
considérant que son action inhibitrice sur 1l'anhydrase carbonique pouvait Gtre
intérossante; mais il n'y a gudre de soulagement des malades (CHARMOT).

- 1'Alcalinisation des humeurs porte encore des partisanm, nais son
association avec d'autres drogues serait intéressante.

- 1'0xygénothérapie : elle a surtout son importance dans le traitenent
des douleurs abdominales isolées. Dans un syndrome chirurgical aigu par exenple
chez un drépanocytaire, la mise en place sous oxygéne peut avoir un efft bénéfi-
que, car eile peut entrainer au bout de quelquec temps la défalciformation,
entrainant une cédation plus ou moins teuporaire des douleurs.

- la Transfusion sanguine : reste une arme efficace contre 1l'anénie et
elle apporte en cas de cerise associée, une grande quantité de globules rouges
incapables de se falciforumer. On sait que la transfusion est codifiée (on 1a
fait s0it lorsgue le taux d'hémoglobine est inférieur 4 7 gr. ou gue le nonbre
de globules rouges est inférieur & 2 500 000).

- Tous les antalgiques et tous les anti-inflammatoires ont été utili-
sés avec plus ou moins de succés. La corticothérapie a également été préconisée.

La perfusion de sérum salé, de sérum glucosé et surtout de solution
de dextrane (rhéomacrodex) peut avoir une action anti-sludge, en augnentant le

volune; plasmatique.
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TRAITEMENTS ACTUELS

-~ Les vaso-dilatateurs artériolaires : les premidres études sur,les

effets de ces drogues furent rapportées par ROUSSILHON et BOUYER en ce qui con-
cerne 1l'Hydergine depuis 1968. A la suite de ces auteurs, GOASGUEN et LABEGORRE

apportérent des précisions.

&u colloque de Dakar en 1973, les pédiatres apportdrent pour leur

part une expérience complémentaire.

Dans 1'arsénal actuel, trois sortes de nédicaments sont utilisés :
a). 1'Urée (associde au Glucose ou au sucre inverti)
b). les Cyanates : trop toxiques

e¢). les Alcaloides de 1l'ergot de Seigle et de la petite Pervenche.

La Papaverine et la Benzylinidazoline, employées respectivement par
DIGGS et ALL, 1963 et SMITH et ALL, se sont réveldes inefficaces. Les auteurs
rapportent que 1l'échec est certainement di au fait que ces drogues, n'agissent

que dar les gros troncs artériels.

Actuellement, le médicament qui semble se réveler efficace dans le
treitenent de la drépanocytose, est l'association & part égale de Dihydroergoe . -
cristine, de dihydroergokryptine et de dihydroergocornine, spécialisée sous le
. non d'Hydergine. Il serait trés fastudieux d'énumérer ses actions, mais retenons
sinplement qu'au niveau de la petite circulation, elle 1ldve la vaso-constriction

locale ce qui entraine une vaso~dilatation micro~vasculaire.

Pour notre part, nous avons pu nous rendre conpte, de 1l'efficacité

certaine de ce médicament, tout au moins, sur les crises douloureuses.

Nous réservons la forme injectable pour les hospitalisations. Dés la
sortie de 1'hdpital, nous prenons le relail avec la forme orale, dans le cadre
d'un traitement d'entretien, voire prophylactique,d la posologie de 5 & 10 gout-

tes par jour jusqu'd trois ans.
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Pour clore ce chapitre du traitement bien qu'il me soit pas 1'objet
esgentiel de notre étude, nous donnons un exenple d'observation qui constitue

4 nos yeux une illustration.

11 dagit de la premidre observation (Convulsions) : ctest une fille
qui est rentrée en Pédiatrie pour convulsions hyperpyrétiques. Tous les exanens
visant & établir un autre diagnostic que la drépanocytose, étaient négatifa :

% savoir la P.L (le liquide céphalo-rachidien était clair et normal au point
de vue cytobactériologique et chimique); la goutte épaisse et le frottise

Nous avons tout de suite mis en chemin le traitement qu'on donnerait
dans une ecrise convulsive (Gardénal), nous avons fait systématiquement le
Quinimax, donner de l'Aspirine et réfrigérer le malade. Toutes ces médications
se sont solddes par un échec. Succés spectaculaire avec l'Hydergine, au bout

de quelques minutes les convulsions ceasérent.

En ce qui concerne la Pervincamine, nous ne 1l'avons pas wutilisé

personnellement.
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A.— CONCLUSION

Maladie d'avenir pour les pays en voie de développement, la DREPANO~
SYTOSE nérite une attention particulitre de la part des autorités sanitaires.
)
Par son polymorphisme, elle doit toujours &tre présente & lesprit,
sang tomber dans 1l'abus. Nous avons noté, avec préecision, que le déterminisne
de déclenchenent des crises drépanocytaires chez beaucoup de nos malades, était

dli aux facteurs suivants :

-~ pour certains, c'est & l'occasion d'infection

- pour d‘'autres, le changement de saison, en 1'occurrence, le refroi-
dissement (Juin, rafraichissement de la température aprés des mois de chaleur
étouffante ; Novembre début de la petite saison froide qui s'étend de Décombre
3 Janvier)

~ pour d'autres enfin : fatigue (examen ou sortie pour rejouissance,

bals, etCe..)

Le dépistage systématique et les conseils lors des mariages (inclu-
sion du test d'Emmel dans les certificats pré-nuptisux), constituent 2 notre
avis, les noyens par lesquels on pourra faire une bonne prophylaxie. 11 faut
intéresser les populations par des campagnes de dépistage, des séminaires, des

causeries, voire des projections de films.

Au niveau national, il faut également sensibiliser les autorités afin

que l'on vienne en aide aux victimes de ce fldau par la création :

- d'asgociation de parents de malades et de sympathisants

- la création au sein de 1'hdpital, d'un pavillon réservé aux enfants
drépanocytaires

- rendre le prix du médicament accessible par des facilités fiscales
(détaxation, exonération)

~ enfin, améliorer les conditions de vie des habitants : étanding ae

vie, développenent des infrastructures sanitaires, etc....
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Au point de vue fréquence comparative des différents tableaux clini-
ques, les douleurs pseudo-rhumatismales, viennent de loin en t&8te avec 12 cas,
soit 36 7% suivies du syndrome pieds-mains 7 cas, soit 21 % et enfin les syn-
dromes snémique et fébrile a égalité 3 cas pour chacun, soit 9 %.

NB. En ce qui concerne le 0 %, nous pensons tout gimplement que c'est dfl au fait

que les parents ne s'inquietent que pour les accidents aigis.
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