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LISTE DES SIGLES ET ABREVIATIONS
AVC : Accident vasculaire c&eacute;r&eacute;brale
CHU : Centre Hospitalier et Universitaire
Hb : H&eacute;moglobine
HbA2 : H&eacute;moglobine A2
HbF : H&eacute;moglobine F
HbS : H&eacute;moglobine S
Pno : Pneumopathie
Sβ+thal : dr&eacute;panocytose S associ&eacute;e &agrave; une b&ecirc;ta plus thalass&eacute;mie.
Sβ0thal : dr&eacute;panocytose S associ&eacute;e &agrave; une b&ecirc;ta z&eacute;ro thalass&eacute;mie.
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INTRODUCTION
La dr&eacute;panocytose constitue la plus fr&eacute;quente des h&eacute;moglobinopathies
dans le monde, elle touche environ 150millions de personnes [1]. En
Afrique la pr&eacute;valence de la maladie oscille entre 30 et 40% [2]. Au
Congo, comme dans certains pays de la sous r&eacute;gion, la fr&eacute;quence du
trait dr&eacute;panocytaire varie de 20,78% &agrave; 23,53% et dans sa forme
homozygote, sa fr&eacute;quence est estim&eacute;e &agrave; 1,25% [3].
L’anomalie &agrave; l’origine de cette maladie est li&eacute;e &agrave; la substitution par la
valine, de l’acide glutamique au niveau de sa cha&icirc;ne prot&eacute;ique [4].
Les crises aigu&euml;s dr&eacute;panocytaires qui sont constitu&eacute;es des crises hyper
h&eacute;molytiques, de s&eacute;questration spl&eacute;nique et aplasiques s&eacute;lectives de la
lign&eacute;e rouge repr&eacute;sentent avec les crises aigu&euml;s vasculo occlusives, les
principales manifestations de la maladie dans sa forme homozygote. Les
crises aigu&euml;s de d&eacute;globulisation, en raison du risque majeur de morbidit&eacute;
et de mortalit&eacute;, constituent des urgences dans la prise en charge de la
dr&eacute;panocytose. Leur enqu&ecirc;te &eacute;tiologique, &agrave; notre connaissance, n’a fait
l’objet que de peu d’&eacute;tudes en Afrique Noire.
Le but vis&eacute; par ce travail est de recenser les &eacute;tiologies de ces crises et
d’en appr&eacute;cier le pronostic.
Nous nous sommes donc assign&eacute; comme objectif principal de contribuer
&agrave; l’am&eacute;lioration de la prise en charge des sujets dr&eacute;panocytaires
homozygotes. Les objectifs sp&eacute;cifiques de cette &eacute;tude sont :
ƒ recenser les diff&eacute;rentes &eacute;tiologies des crises de d&eacute;globulisation ;
ƒ &eacute;num&eacute;rer les diff&eacute;rentes entit&eacute;s des crises de d&eacute;globulisation;
ƒ
&agrave; travers l’&eacute;volution de ces crises, appr&eacute;cier leur pronostic;
ƒ &eacute;valuer &agrave; court terme l’&eacute;volution de ces crises.
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1-DEFINITION
La dr&eacute;panocytose est une maladie h&eacute;r&eacute;ditaire r&eacute;cessive autosomique.
Elle correspond &agrave; une an&eacute;mie h&eacute;molytique, induisant la formation d’une
prot&eacute;ine d’h&eacute;moglobine anormale (h&eacute;moglobine S) qui d&eacute;truit les
globules rouges. L’anomalie g&eacute;n&eacute;tique qu’elle entra&icirc;ne se caract&eacute;rise
par le remplacement de l’acide glutamique par la valine. Il existe des
formes homozygotes et des formes doubles h&eacute;t&eacute;rozygotes composites,
lorsque l’individu poss&egrave;de l’all&egrave;le h&eacute;moglobine S et une autre
h&eacute;moglobinopathie telle que l’Hb SC ou Sβ thalass&eacute;mie.
2-RAPPEL HISTORIQUE
La dr&eacute;panocytose a &eacute;t&eacute; la premi&egrave;re maladie mol&eacute;culaire identifi&eacute;e il y a
plus de 50 ans par J.B.Herrick &agrave; Chicago, qui en 1910, d&eacute;c&egrave;le dans le
sang de certains malades, la pr&eacute;sence d’h&eacute;maties en faucille (ou
dr&eacute;panocytes) encore appel&eacute;es h&eacute;maties falciformes [5].
La formation de ces h&eacute;maties pathologiques fut ensuite l’objet de
plusieurs &eacute;tudes: la transmission h&eacute;r&eacute;ditaire de la maladie est reconnue
par Taliaferro et Huck en 1923 [7].
En 1927, Hahn et Gillepsie montrent que les h&eacute;maties falciformes
apparaissent quand la pression partielle en oxyg&egrave;ne tombe au dessous
de 45 mm de Hg [6].
Pendant toute cette p&eacute;riode, les &eacute;tudes sur la dr&eacute;panocytose ne
port&egrave;rent que sur la falciformation in vitro, et les r&eacute;sultats &eacute;taient
difficilement interpr&eacute;tables.
En 1949, Pauling Itano et leurs collaborateurs &eacute;tudient la migration
&eacute;lectrophpr&eacute;tique anormale de l’Hb S. [6]
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La nature biochimique de la maladie n’est pr&eacute;cis&eacute;e que 7 ans plus tard
par Ingram qui d&eacute;montre que l’anomalie est due &agrave; la substitution d’un
acide glutamique par la valine au niveau du 6e codon du g&egrave;ne β-globine.
L’&eacute;tude des autres h&eacute;moglobines anormales suivit rapidement cette
d&eacute;couverte.
3-EPIDEMIOLOGIE
La dr&eacute;panocytose est consid&eacute;r&eacute;e comme la plus fr&eacute;quente des
h&eacute;moglobinopathies dans le monde avec, environ plus de 100 millions
de personnes atteintes. Elle est pr&eacute;sente en Inde (on la retrouve dans
certaines r&eacute;gions, chez les tribus aborig&egrave;nes des communaut&eacute;s
veddoites), aux Antilles, en Am&eacute;rique du Sud (surtout au Br&eacute;sil), chez les
Afro-am&eacute;ricains, mais surtout en Afrique intertropicale dans l’aire
g&eacute;ographique qui s’&eacute;tend entre le 15e parall&egrave;le de latitude nord et le 20e
parall&egrave;le de latitude sud ; d’o&ugrave; l’appellation de cette aire par Lehmann du
nom de &laquo; Ceinture sickl&eacute;mique &raquo;.
En 1995, Labie et Elion rapportent que les pays africains les plus
touch&eacute;s sont le S&eacute;n&eacute;gal, le Togo, la C&ocirc;te d’Ivoire, le Gabon, la
R&eacute;publique D&eacute;mocratique du Congo, la R&eacute;publique Centrafricaine et le
Congo. Dans ces pays, environ 20 &agrave; 30% de la population sont porteurs
de l’h&eacute;moglobine S. Au Congo, pr&egrave;s de 23 ,5% de la population sont
porteurs de l’Hb S et la fr&eacute;quence des homozygotes y est d’environ
1,25% [3].
Toujours est-il que l’Hb S n’est pas l’apanage que de la race noire
puisque des cas similaires ont &eacute;t&eacute; rapport&eacute;s &eacute;galement en Italie, en
Gr&egrave;ce et en Turquie.
L’an&eacute;mie constitue la premi&egrave;re cause de d&eacute;c&egrave;s chez le dr&eacute;panocytaire,
faisant donc de la dr&eacute;panocytose un probl&egrave;me de sant&eacute; publique.
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4–RAPPEL PHYSIOPATHOLOGIQUE
La dr&eacute;panocytose est li&eacute;e &agrave; une mutation ponctuelle responsable d’une
substitution sur la cha&icirc;ne β de la globine d’un acide glutamique (porteur
d’une charge &eacute;lectrique n&eacute;gative) par une valine (non charg&eacute;e
&eacute;lectriquement) cons&eacute;cutive au remplacement du 2e nucl&eacute;otide du codon
de l’acide glutamique, l’uridine, par l’ad&eacute;nine; l’Hb S qui en r&eacute;sulte ne
diff&egrave;re donc de l’Hb A que par un acide amin&eacute; en position 6 de la cha&icirc;ne.
Les cha&icirc;nes alpha, normales se combinent avec les cha&icirc;nes b&ecirc;ta pour
former l’Hb S dont la charge &eacute;lectrique diff&egrave;re de l’Hb A ; la diff&eacute;rence de
migration en &eacute;lectrophor&egrave;se permet de les diff&eacute;rencier.
Au cours de la d&eacute;soxyg&eacute;nation, l’H&eacute;moglobine S voit sa viscosit&eacute;
augmenter de fa&ccedil;on consid&eacute;rable, se prendre en une esp&egrave;ce de gel et
entra&icirc;ner la formation de filaments appel&eacute;s tacto&iuml;des. Ces filaments
furent interpr&eacute;t&eacute;s en microscopie &eacute;lectronique par Mura yama comme
de longs filaments d’H&eacute;moglobine S polym&eacute;ris&eacute;s et associ&eacute;s en cha&icirc;ne
de structure h&eacute;lico&iuml;dale.
Cette interpr&eacute;tation a &eacute;t&eacute; confirm&eacute;e par plusieurs auteurs, et il ne fait
gu&egrave;re de doute que ces formations filamenteuses sont responsables de
l’apparition de l’anomalie morphologique des globules rouges qui
caract&eacute;rise la maladie.
De
nombreux
facteurs
interviennent
dans
le
ph&eacute;nom&egrave;ne
de
falciformation qui est lui-m&ecirc;me &agrave; l’origine de la plupart des sympt&ocirc;mes
cliniques.
Les facteurs ext&eacute;rieurs sont essentiellement la tension en oxyg&egrave;ne
(lorsque la Po2 tombe &agrave; 35-45mm de Hg), le PH et l’osmolarit&eacute;. Ces
facteurs peuvent expliquer pourquoi certains tissus sont plus affect&eacute;s
que d’autres au cours de la dr&eacute;panocytose [7].
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Les facteurs corpusculaires ne sont pas moins importants. Ce sont
essentiellement la concentration en h&eacute;moglobine S et le taux
d’h&eacute;moglobine
F.
Il
existe
en
effet
une
corr&eacute;lation
entre
la
symptomatologie clinique et le taux d’h&eacute;moglobine F qui est r&eacute;partie de
fa&ccedil;on h&eacute;t&eacute;rog&egrave;ne dans le globule rouge avec une susceptibilit&eacute; moindre
&agrave; la falciformation et une dur&eacute;e de vie plus longue.
Quand baisse la pression en oxyg&egrave;ne, l’Hb S d&eacute;soxyg&eacute;n&eacute;e tr&egrave;s peu
soluble se polym&eacute;rise avec d’autres mol&eacute;cules d’Hb S, et se pr&eacute;cipite
dans le globule rouge qui se d&eacute;forme alors en &laquo; faux dr&eacute;panocytes &raquo;.
Ces h&eacute;maties rigides se bloquent dans les petits vaisseaux et y forment
des agglutinats diss&eacute;min&eacute;s qui sont sources d’infarctus douloureux et
entra&icirc;nent d’aval le ph&eacute;nom&egrave;ne de falciformation. Les h&eacute;maties
bloqu&eacute;es sont phagocyt&eacute;es par les macrophages, d’o&ugrave; l’h&eacute;molyse.
L’an&eacute;mie h&eacute;molytique chronique est l’une des cons&eacute;quences principales
de la pr&eacute;cipitation des polym&egrave;res d’Hb S au sein du globule rouge. Elle
appara&icirc;t g&eacute;n&eacute;ralement apr&egrave;s l’&acirc;ge de 3 mois lors de la commutation de
l’&eacute;rythropo&iuml;&egrave;se foetale vers une &eacute;rythropo&iuml;&egrave;se de type adulte majoritaire.
En effet, le t&eacute;tram&egrave;re h&eacute;minique de l’h&eacute;moglobine, compos&eacute; de deux
cha&icirc;nes alpha globine et de deux cha&icirc;nes gamma globine (alpha 2
gamma
2)
dans
l’h&eacute;moglobine
fœtale
(Hb
F),
est
remplac&eacute;
progressivement apr&egrave;s la naissance par une h&eacute;moglobine adulte A (α2
β2) dans laquelle les cha&icirc;nes gamma sont remplac&eacute;es par des cha&icirc;nes
b&ecirc;ta.
Ce ph&eacute;nom&egrave;ne explique l’absence d’expression de la maladie avant
l’&acirc;ge de 3 mois, sauf carence maternelle profonde en folates, en fer, en
zinc ou en vitamine E qui entra&icirc;ne, outre une an&eacute;mie pr&eacute;coce chez le
nourrisson, une diminution n&eacute;onatale rapide de l’Hb F au profit de l’Hb S.
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Il existe, cependant une grande variabilit&eacute; interindividuelle d’expression
de la maladie [8].
5- ETUDE CLINIQUE ET BIOLOGIQUE
L’expression clinique de la dr&eacute;panocytose est variable et refl&egrave;te la
diversit&eacute; g&eacute;notypique. Les g&eacute;notypes S/S et S/β&deg; thalass&eacute;mie sont
associ&eacute;s &agrave; une forme plus s&eacute;v&egrave;re de
la maladie, alors que les
complications sont moins fr&eacute;quentes et plus mod&eacute;r&eacute;es chez le
dr&eacute;panocytaire S/C et S/β+ thalass&eacute;mie ; mais la s&eacute;v&eacute;rit&eacute; de la maladie
peut &eacute;galement varier au sein d’un m&ecirc;me g&eacute;notype et une complication
grave peut survenir dans toute forme de dr&eacute;panocytose.
Les manifestations cliniques varient &eacute;galement en fonction de l’&acirc;ge. La
maladie se r&eacute;v&egrave;le en r&egrave;gle g&eacute;n&eacute;rale entre 6 mois et 5 ans par une
spl&eacute;nom&eacute;galie qui involue par la suite, une an&eacute;mie, une dactylis, une
infection ou une complication grave avec risque vital de s&eacute;questration
spl&eacute;nique.
La triade p&acirc;leur, ict&egrave;re, spl&eacute;nom&eacute;galie mod&eacute;r&eacute;e, est la r&egrave;gle avant l’&acirc;ge
de 5 ans chez les enfants dr&eacute;panocytaires homozygotes. L’atrophie
progressive de la rate par des micro-infarctus r&eacute;p&eacute;t&eacute;s fait dispara&icirc;tre la
spl&eacute;nom&eacute;galie chez les enfants dr&eacute;panocytaires homozygotes. La taille
habituelle de la rate est un &eacute;l&eacute;ment capital de la surveillance pour le
d&eacute;pistage pr&eacute;coce des accidents de s&eacute;questration spl&eacute;nique. La p&acirc;leur
inhabituelle des conjonctives et les modifications de comportement de
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l’enfant sont &eacute;galement des &eacute;l&eacute;ments importants &agrave; conna&icirc;tre pour le
d&eacute;pistage pr&eacute;coce de l’aggravation de l’an&eacute;mie.
Entre 5 et 15 ans, les crises vaso-occlusives et les infections dominent le
tableau clinique.
A l’&acirc;ge adulte, se d&eacute;veloppent les complications d&eacute;g&eacute;n&eacute;ratives telles
que les ulc&egrave;res de jambe, les r&eacute;tinopathies, la lithiase des voies biliaires,
les l&eacute;sions osseuses, cardiaques, pulmonaires et r&eacute;nales.
Chez les enfants h&eacute;t&eacute;rozygotes composites SC et Sβ+, la spl&eacute;nom&eacute;galie
peut persister au-del&agrave; de 10 ans, les dommages secondaires au
processus vaso-occlusif &eacute;tant plus mod&eacute;r&eacute;s [9].
Au plan biologique, la dr&eacute;panocytose se caract&eacute;rise par une an&eacute;mie
normo chrome normocytaire ; une microcytose et une hypochromie
apparaissent s’il existe une anomalie quantitative de synth&egrave;se de
l’h&eacute;moglobine associ&eacute;e : carence martiale ou α thalass&eacute;mie. Le taux de
r&eacute;ticulocytes est important.
Comme dans toutes les an&eacute;mies h&eacute;molytiques, la demi-vie des globules
rouges des patients dr&eacute;panocytaires est tr&egrave;s diminu&eacute;e. Elle est 10 fois
plus courte que celle d’un globule rouge normal contenant l’h&eacute;moglobine
AA, soit en moyenne 10 &agrave; 12 jours avec une moelle stimul&eacute;e.
Le taux d’h&eacute;moglobine est abaiss&eacute;e, compris entre 6,5 et 9,5 g /dl, avec
une relative bonne tol&eacute;rance attribu&eacute;e &agrave; une baisse de l’affinit&eacute; de l’Hb S
pour l’oxyg&egrave;ne, facilitant ainsi son relargage tissulaire. L’an&eacute;mie n’a pas
&agrave; &ecirc;tre corrig&eacute;e de fa&ccedil;on syst&eacute;matique chez un patient en phase
stationnaire.
Le taux d’h&eacute;moglobine et de r&eacute;ticulocytes est un &eacute;l&eacute;ment capital de
surveillance du patient dr&eacute;panocytaire.
La mise en &eacute;vidence de l’h&eacute;moglobine S se fait soit par :
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9 Electrophor&egrave;se &agrave; pH alcalin
9 L’iso&eacute;lectrofocalisation: plus sensible mais d&eacute;licate &agrave; mettre
en œuvre.
9 Chromatographie liquide haute performance (CLHP) utilis&eacute;e
en premi&egrave;re intention dans certains laboratoires.
6- Causes de l’an&eacute;mie
Plusieurs &eacute;tiologies se rattachent &agrave; l’an&eacute;mie chez le dr&eacute;panocytaire [10];
ce sont:
9 La s&eacute;questration spl&eacute;nique aigu&euml;
qui se traduit par une
augmentation de la taille de la rate de 2 cm et une chute
d’h&eacute;moglobine d’au moins 2 g/dL. Il s’agit d’une complication
fr&eacute;quente et grave chez l’enfant, mais plus rare chez l’adulte.
L’&eacute;ducation des parents &agrave; la palpation de la rate et la reconnaissance
des signes d’an&eacute;mie aigu&euml; sont importantes. L’an&eacute;mie s’aggrave
rapidement et n&eacute;cessite une hospitalisation et une transfusion en
urgence. Une spl&eacute;nectomie est parfois justifi&eacute;e dans les formes graves.
9 Une &eacute;rythroblastop&eacute;nie due &agrave; une infection par le Parvovirus B19
dont le tropisme pour la lign&eacute;e &eacute;rythro&iuml;de provoque une an&eacute;mie
r&eacute;g&eacute;n&eacute;rative. L’effondrement du taux des r&eacute;ticulocytes &agrave; un taux
inf&eacute;rieur &agrave; 20-109g/L &eacute;voque le diagnostic qui peut &ecirc;tre confirm&eacute;
par la r&eacute;alisation d’un my&eacute;logramme. Le Parvovirus B19 peut &ecirc;tre
mis en &eacute;vidence au niveau m&eacute;dullaire par des techniques de
biologie mol&eacute;culaire (polymerase chain reaction).
9 Une n&eacute;crose m&eacute;dullaire &eacute;tendue se manifeste par la survenue
d’une pancytop&eacute;nie associ&eacute;e &agrave; une augmentation majeure des
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LDH au cours d’une crise vaso-occlusive hyperalgique g&eacute;n&eacute;ralis&eacute;e.
La r&eacute;alisation d’un my&eacute;logramme confirme le diagnostic.
9 Un accident transfusionnel cons&eacute;cutif &agrave; une allo-immunisation peut
survenir de fa&ccedil;on retard&eacute;e (10 &agrave; 15 jours) apr&egrave;s la transfusion. Il
s’agit d’une h&eacute;molyse aigu&euml; avec des urines tr&egrave;s fonc&eacute;es et une
chute d’h&eacute;moglobine. La mise en &eacute;vidence des allo-anticorps est
souvent difficile et parfois retard&eacute;e. On &eacute;voque le diagnostic devant
la persistance d’un taux &eacute;lev&eacute; d’h&eacute;moglobine S malgr&eacute; la
transfusion et l’absence de rendement transfusionnel, voire une
chute importante de l’h&eacute;moglobine dans les accidents les plus
graves. Dans ce contexte, il faut surtout &eacute;viter de transfuser le
patient. Afin d’augmenter le taux d’h&eacute;moglobine plus rapidement,
on utilise l’&eacute;rythropo&iuml;&eacute;tine &agrave; forte dose (entre 200 &agrave; 400
UI/kg/semaine) qui peut &ecirc;tre efficace en quelques jours avec
augmentation importante des r&eacute;ticulocytes dans un premier temps.
9 Une carence aigu&euml; en folates provoque une an&eacute;mie aigu&euml; avec
des LDH tr&egrave;s &eacute;lev&eacute;es en raison de l’avortement intram&eacute;dullaire des
pr&eacute;curseurs &eacute;rythro&iuml;des. Cette complication est pr&eacute;venue par
l’apport syst&eacute;matique de folates, &agrave; la dose habituelle au cours de
toute crise vaso-occlusive.
7- CONSEQUENCES DE L’ANEMIE
Les cons&eacute;quences de l’an&eacute;mie sont :
9 l’apparition d’un ict&egrave;re &agrave; bilurbine libre
9 le
d&eacute;veloppement
d’une
lithiase
pigmentaire
li&eacute;e
&agrave;
une
augmentation de la production de la bilirubine &agrave; moyen terme
9 la dilatation ventriculaire cardiaque gauche avec hyperplasie
septale
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Au long cours, l’an&eacute;mie chronique est responsable d’un retard
staturo-pond&eacute;ral et d’un retard pubertaire.
8- COMPLICATIONS
Elles sont nombreuses [11]. Parmi les principales, on distingue:
8-1 Complications aigu&euml;s:
8-1-1 Vuln&eacute;rabilit&eacute; aux infections:
Les infections bact&eacute;riennes sont une cause importante de complication
chez les enfants atteints d’an&eacute;mie falciforme. Les h&eacute;maties falciformes
endommagent la rate, qui joue un r&ocirc;le essentiel dans le contr&ocirc;le des
infections. Il faut surtout craindre les infections &agrave; pneumocoque, qui sont
tr&egrave;s fr&eacute;quentes et dangereuses. L’adolescent et l’adulte devraient aussi
se prot&eacute;ger contre ces diverses infections.
8-1-2 Crises douloureuses
Elles se manifestent g&eacute;n&eacute;ralement aux membres, &agrave; l’abdomen, au dos
ou &agrave; la poitrine, et parfois aux os. Elles sont li&eacute;es au fait que les
h&eacute;maties falciformes bloquent la circulation sanguine dans les
capillaires. Selon le cas, elles peuvent durer de quelques heures &agrave;
plusieurs semaines.
8-1-3 Syndrome thoracique aigu
Ses manifestations sont les suivantes : fi&egrave;vre, toux, expectoration,
douleur dans la poitrine, g&ecirc;ne respiratoire (dyspn&eacute;e) et hypox&eacute;mie. Ce
syndrome r&eacute;sulte d’une infection pulmonaire ou d’h&eacute;maties falciformes
prisonni&egrave;res des poumons. Il met s&eacute;rieusement en jeu le pronostic vital.
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8-1-4 Accidents vasculaires c&eacute;r&eacute;braux
En bloquant la circulation c&eacute;r&eacute;brale, les h&eacute;maties falciformes peuvent
causer un accident vasculaire c&eacute;r&eacute;bral.
8-1-5 Priapisme
Il s’agit d’&eacute;rections douloureuses et prolong&eacute;es qui s’expliquent par le
fait que le sang s’accumule dans le p&eacute;nis sans pouvoir refluer &agrave; cause
des h&eacute;maties falciformes. Ces &eacute;rections prolong&eacute;es finissent par
endommager les tissus de la verge et conduisent &agrave; l’impuissance.
8-2 Complications chroniques
Ce sont essentiellement :
8-2-1 L&eacute;sions organiques
Le manque d’oxyg&egrave;ne endommage les nerfs ainsi que des organes
comme le cœur, les reins, le foie ou la rate.
8-2-3 Calculs biliaires
La destruction rapide des h&eacute;maties falciformes lib&egrave;re la bilirubine.
L’&eacute;l&eacute;vation du taux de bilirubine entra&icirc;ne la formation des calculs.
8-2-3 Ulc&egrave;re des jambes
Etant donn&eacute; que le sang circule mal &agrave; travers la peau, celle-ci ne peut
recevoir les nutriments n&eacute;cessaires. Les cellules cutan&eacute;es meurent donc
les unes apr&egrave;s les autres et des plaies apparaissent.
8-2-4 Troubles visuels
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Lorsque le sang circule mal dans les minuscules vaisseaux qui entourent
les yeux, cela endommage la r&eacute;tine et peut donc mener &agrave; la c&eacute;cit&eacute;.
8-2-5 Retard staturo-pond&eacute;ral
Il est caus&eacute; par un manque de globules rouges.
9-PRISE EN CHARGE DE L’ANEMIE
9 Prise en charge de l’an&eacute;mie chronique et de son aggravation
progressive :
Elle n’est pas en soi une indication de transfusion globulaire, car
l’an&eacute;mie dr&eacute;panocytaire est relativement bien tol&eacute;r&eacute;e sur le plan clinique.
Au niveau tissulaire, la diminution de l’affinit&eacute; de l’Hb S pour l’oxyg&egrave;ne
par rapport &agrave; l’Hb A permet une bonne oxyg&eacute;nation. Au niveau
syst&eacute;mique, l’absence d’avortement de l’&eacute;rythropo&iuml;&egrave;se intra m&eacute;dullaire
permet un gain &eacute;nerg&eacute;tique appr&eacute;ciable qui autorise la croissance [12].
Par ailleurs, la viscosit&eacute; sanguine augment&eacute;e dans les syndromes
dr&eacute;panocytaires majeurs contre-indique la correction compl&egrave;te de
l’an&eacute;mie sous peine d’accidents vaso-occlusifs graves tels que les
syndromes thoraciques aigus ou les AVC. Ainsi, paradoxalement,
certains enfants dont le taux d’h&eacute;moglobine est au 75e percentile
peuvent b&eacute;n&eacute;ficier de saign&eacute;e pour diminuer la fr&eacute;quence des &eacute;pisodes
douloureux vaso-occlusifs.
En d&eacute;finitive, la correction de l’an&eacute;mie chronique par transfusion ou par
l’hydroxyur&eacute;e, lorsque l’h&eacute;moglobine est inf&eacute;rieure &agrave; 7g/dl, ne doit pas
&ecirc;tre syst&eacute;matique et n’est l’affaire que de cas particuliers.
9 Prise en charge de l’an&eacute;mie aigu&euml;
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Plus de la moiti&eacute; des patients dr&eacute;panocytaires homozygotes ont &eacute;t&eacute;
transfus&eacute;s avant l’&acirc;ge de 18 ans, notamment &agrave; l’occasion d’&eacute;pisodes
d’an&eacute;mie aigu&euml; ou de complications visc&eacute;rales graves [13].
L’esp&eacute;rance de vie de ces malades atteint aujourd’hui la cinqui&egrave;me
d&eacute;cennie. Les h&eacute;t&eacute;rozygotes composites SC et Sβ+ thalass&eacute;miques ont
une esp&eacute;rance de vie sup&eacute;rieure &agrave; celle de la population noire
am&eacute;ricaine non dr&eacute;panocytaire.
La suppl&eacute;mentation folique, en g&eacute;n&eacute;ral quotidienne, est n&eacute;cessaire d&egrave;s
l’&acirc;ge de 2 ou 3 mois associ&eacute;e &agrave; des conseils nutritionnels et une
hydratation abondante (au moins 2l/H2O/jour). En cas de carence, la
suppl&eacute;mentation martiale apporte de 5 &agrave; 10 mg/kg de fer en fonction de
la
tol&eacute;rance
digestive.
La
spl&eacute;nectomie
est
indiqu&eacute;e
en
cas
d’hyperspl&eacute;nisme ne c&eacute;dant pas &agrave; un traitement transfusionnel de
plusieurs
mois.
Elle
doit
se
faire
sous
couvert
vaccinal
antipneumococcique. La prise en charge du saturnisme ne comporte
pas de sp&eacute;cificit&eacute; propre &agrave; l’enfant dr&eacute;panocytaire [14].
9-1 TRAITEMENT
Le traitement de l’an&eacute;mie aigu&euml; repose sur la transfusion en urgence (les
pr&eacute;l&egrave;vements &agrave; vis&eacute;e &eacute;tiologique &eacute;tant effectu&eacute;s juste avant la
transfusion). Le chiffre d’h&eacute;moglobine final ne doit pas exc&eacute;der 10,5 g/dl
avec un h&eacute;matocrite final autour de 33%. Au del&agrave;, les risques
d’hyperviscosit&eacute; sanguine sont importants. Le volume transfusionnel est
calcul&eacute; pour ne pas d&eacute;passer les taux non d&eacute;sir&eacute;s d’h&eacute;moglobine.
En outre, le relargage possible du sang s&eacute;questr&eacute; doit &ecirc;tre anticip&eacute; dans
les s&eacute;questrations d’organes ; la quantit&eacute; d’h&eacute;moglobine s&eacute;questr&eacute;e est
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estim&eacute;e sur la diff&eacute;rence entre l’h&eacute;moglobine de base et l’h&eacute;moglobine
observ&eacute;e.
La prise en charge transfusionnelle des syndromes thoraciques aigus
vise &agrave; diluer les h&eacute;maties dr&eacute;panocytaires et &agrave; participer &agrave; la
normalisation des &eacute;changes gazeux. Le volume transfus&eacute; dans les
&eacute;rythroblasthop&eacute;nies doit tenir compte, outre de l’h&eacute;moglobine de base
de l’enfant, de leur dur&eacute;e pr&eacute;visionnelle: perte (0,1g/dl d’Hb par jour en
moyenne). En p&eacute;riode d’&eacute;rythroblastopenie, les traitements &eacute;tiologiques
doivent &ecirc;tre instaur&eacute;s rapidement.
9-2 PREVENTION
L’&eacute;ducation parentale sur les signes &eacute;vocateurs d’aggravation de
l’an&eacute;mie
(comportement
de
l’enfant,
palmoplantaire) et sur la palpation de la
d’acc&eacute;der &agrave;
p&acirc;leur
conjonctivale
et
rate permet aux enfants
temps au site hospitalier pour &ecirc;tre &eacute;ventuellement
transfus&eacute;s.
En p&eacute;riode &eacute;pid&eacute;mique familiale ou de collectivit&eacute; , la surveillance
rapproch&eacute;e des enfants dr&eacute;panocytaires non immunis&eacute;s contre les
parvovirus permet la transfusion programm&eacute;e rapide des sujets infect&eacute;s .
La pr&eacute;vention des r&eacute;cidives de s&eacute;questration spl&eacute;nique aigu&euml; repose sur
la spl&eacute;nectomie apr&egrave;s deux ou trois &eacute;pisodes. La liste des produits
susceptibles de d&eacute;clencher une h&eacute;molyse chez les patients d&eacute;ficitaires
en G6PD doit &ecirc;tre donn&eacute;e et expliqu&eacute;e aux parents et &agrave; l’enfant et
accroch&eacute;e au carnet de sant&eacute;.
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Le
ph&eacute;notypage
&eacute;rythrocytaire
complet
permet
une
transfusion
ph&eacute;notyp&eacute;e lorsqu’elle est n&eacute;cessaire, ce qui diminue d’un facteur 15 le
risque d’allo immunisation .En gros la pr&eacute;vention repose sur:
1. la d&eacute;termination du taux d’h&eacute;moglobine de base de chaque
dr&eacute;panocytaire (NFS en p&eacute;riode calme),
2. la surveillance du dr&eacute;panocytaire en s’assurant qu’il conserve son
taux d’h&eacute;moglobine de base (NFS au moins une fois tous les 6 mois en
dehors des crises),
3. le d&eacute;pistage par un examen clinique rigoureux et un bilan biologique
et le traitement des autres causes d’an&eacute;mie pr&eacute;ventive (carence
martiale, carence en acide folique, d&eacute;ficit en G6PD…),
4. l’administration d’acide folique pour pallier la carence due &agrave;
l’hyperactivit&eacute; m&eacute;dullaire,
5. le conseil d’une bonne hygi&egrave;ne alimentaire: viandes, poissons, oeufs,
l&eacute;gumes, laitages, fruits, boissons abondantes,
6. enfin, un accent doit &ecirc;tre mis sur l’inutilit&eacute; des autres &laquo;vitamines&raquo; et
&laquo;fortifiants&raquo; (tr&egrave;s prescrites par le personnel param&eacute;dical mais qui
reviennent beaucoup trop cher et sont souvent inefficaces).
II - 1 CADRE D’ETUDE :
Cette &eacute;tude s’est d&eacute;roul&eacute;e au Centre Hospitalier et Universitaire de
Brazzaville, &eacute;tablissement sanitaire de niveau III de la R&eacute;publique du
Congo.
Les patients ont &eacute;t&eacute; recens&eacute;s pr&eacute;cis&eacute;ment dans le service d’h&eacute;matologie
clinique. Ce service comprend 4 salles et a une capacit&eacute; de 16 lits. Il est
anim&eacute; par :
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ƒ un chef de service (Professeur agr&eacute;g&eacute; d’h&eacute;matologie) et trois
sp&eacute;cialistes r&eacute;sidents ;
ƒ un personnel param&eacute;dical et administratif constituant un effectif de
16 agents.
II - 2 TYPE ET PERIODE D’ETUDE
Il s’est agi d’une &eacute;tude exhaustive &agrave; recueil r&eacute;trospectif portant sur une
p&eacute;riode de 5 ans allant du 1er juillet 2002 au 30 juin 2007.
II - 3 SOURCES DES DONNEES
Les renseignements ont &eacute;t&eacute; recueillis &agrave; partir :
ƒ des registres des malades
ƒ des
dossiers
renseignements
m&eacute;dicaux,
cliniques
comprenant
et
un
maximum
paracliniques
de
recueillis
ant&eacute;rieurement ou au cours de la p&eacute;riode d’&eacute;tude de notre
enqu&ecirc;te.
II - 4 CRITERES D’ELIGIBILITE :
Crit&egrave;res d’inclusion : Nous avons, au cours de cette &eacute;tude,
retenu :
ƒ les patients dr&eacute;panocytaires homozygotes (statut confirm&eacute; par
une &eacute;lectrophor&egrave;se de l’h&eacute;moglobine) de tout &acirc;ge et sexe
confondus ayant &eacute;t&eacute; hospitalis&eacute;s pendant la p&eacute;riode d’&eacute;tude
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ƒ les patients ayant des dossiers exploitables (comportant une
observation m&eacute;dicale et un bilan comprenant au minimum une
num&eacute;ration de formule sanguine avant et apr&egrave;s transfusion
ainsi qu’un bilan &eacute;tiologique minimal)
Crit&egrave;res d’exclusion : ont &eacute;t&eacute; exclus :
ƒ les patients dr&eacute;panocytaires homozygotes n’ayant pas &eacute;t&eacute;
hospitalis&eacute;s pendant la p&eacute;riode d’&eacute;tude ;
ƒ les patients dont les dossiers n’&eacute;taient pas exploitables.
1 - 5. DEFINITION OPERATIONNELLE DES TERMES :
1 - 5 - 1. Niveau socio-&eacute;conomique : ont &eacute;t&eacute; consid&eacute;r&eacute;s comme faisant
partie :
ƒ du niveau socio-&eacute;conomique bas : les patients qui ou dont les
parents &eacute;taient sans emploi (paysans, ouvriers, &eacute;tudiants sans
ressources) :
ƒ du niveau socio-&eacute;conomique moyen : les patients qui ou dont
les parents &eacute;taient des cadres moyens, ou assimil&eacute;s sans grande
charge ;
ƒ du niveau socio-&eacute;conomique sup&eacute;rieur : les patients qui ou dont
les
parents
&eacute;taient
des
cadres
sup&eacute;rieurs,
des
grands
commer&ccedil;ants.
1 - 5 - 2: Profil &eacute;lectrophor&eacute;tique :
Tableau I ; Profil &eacute;lectrophor&eacute;tique
AS
SS
HbA
(%)
60-65
0
HbS
(%)
35-40
80-95
HbF
(%)
&lt;1
5-20
HbA2
(%)
V
V
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SC
Sβ+ thal
Sβ&deg; thal
S/PHHF
0
1-25
0
0
50
55-90
80-90
&gt;70
1-7
5-15
5-15
15-35
V
V
V
V
V : les valeurs de l’HbA2 ne figurent pas dans le tableau I ci-dessus
parce que le dosage de l’h&eacute;moglobine A2 est ininterpr&eacute;table &agrave; cause
d’une contamination constante par l’Hb S.
1 - 5 - 3 Signes &agrave; l’admission : correspondent aux signes que le
malade &agrave; pr&eacute;sent&eacute;s &agrave; l’entr&eacute;e.
1 - 5 - 4 Taux d’h&eacute;moglobine en p&eacute;riode inter critique : correspond au
taux d’h&eacute;moglobine obtenu par num&eacute;ration globulaire en absence de
crises.
1 - 5 - 5 : Taux d’h&eacute;moglobine de contr&ocirc;le : c’est le taux obtenu apr&egrave;s
transfusion par num&eacute;ration globulaire (r&eacute;alis&eacute;e au maximum 24 heures
apr&egrave;s).
1 - 5 - 6 : Ict&egrave;re : coloration jaune des muqueuses et des conjonctives
ƒ Franc : coloration intense
ƒ Mod&eacute;r&eacute;e : coloration moins importante
1 - 5 - 7 : H&eacute;moglobinurie : &eacute;mission d’urines de couleur rouge coca
cola assimil&eacute;e &agrave; du rouge porto.
1 - 5 - 8 : Tachycardie : fr&eacute;quence cardiaque sup&eacute;rieure &agrave; 120
battements par minute chez les enfants et 100 battements par minute
chez les adultes.
1 - 5 - 9 : Polypn&eacute;e : fr&eacute;quence respiratoire sup&eacute;rieure &agrave; 15 cycles par
minute.
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1 - 5 - 10 : Spl&eacute;nom&eacute;galie : la taille de la rate a &eacute;t&eacute; appr&eacute;ci&eacute;e selon la
classification de Hackett
ƒ Type 0 = rate non palpable
ƒ Type I = rate d&eacute;passant de un travers de doigt le
rebord costal
ƒ Type II = rate se trouvant entre le rebord costal et la
ligne horizontale passant par l’ombilic
ƒ Type III = rate atteignant la ligne horizontale passant
par l’ombilic
ƒ Type IV = rate d&eacute;passant la ligne horizontale passant
par l’ombilic
ƒ Type V = rate plongeant dans la fosse iliaque gauche
1 - 5 - 11 : Evolution
Elle est :
ƒ Favorable : lorsque la p&acirc;leur, les signes d’intol&eacute;rance de l’an&eacute;mie
disparaissent et le taux d’H&eacute;moglobine s’&eacute;l&egrave;ve dans les valeurs
habituelles du patient ; sans augmentation consid&eacute;rable de
l’h&eacute;matocrite.
ƒ D&eacute;favorable : en cas d’atteinte visc&eacute;rale grave (cardiaque,
visc&eacute;rale) et/ou en cas de d&eacute;c&egrave;s.
Nos patients ont b&eacute;n&eacute;fici&eacute; d’un examen clinique complet &agrave; la recherche
de signes d’intol&eacute;rance de l’an&eacute;mie, de signes d’appel infectieux et de
signes objectifs d’infection localis&eacute;e.
Un bilan paraclinique a &eacute;t&eacute; r&eacute;alis&eacute; comportant :
ƒ une num&eacute;ration de formule sanguine compl&egrave;te
ƒ une goutte &eacute;paisse
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ƒ une culture (urines, pus….)
ƒ une &eacute;chographie abdominale
ƒ des radiographies pulmonaires et /ou osseuses
Les variables comme la s&eacute;rologie &agrave; VIH, les marqueurs h&eacute;patiques, le
temps de Quick ont &eacute;t&eacute; &eacute;tudi&eacute;es mais &eacute;tant donn&eacute; que ces examens ne
se font pas de fa&ccedil;on syst&eacute;matique, nous n’avons pas pu avoir les
r&eacute;sultats. Il en est de m&ecirc;me pour la f&eacute;rritininemie et des h&eacute;mocultures.
Nous avons &eacute;tudi&eacute; les param&egrave;tres suivants :
ƒ le sexe
ƒ l’&acirc;ge
ƒ le profil &eacute;lectrophor&eacute;tique
ƒ le taux d'Hb en p&eacute;riode intercritique
ƒ la symptomatologie &agrave; l'admission
ƒ l’&eacute;tat clinique
ƒ les manifestations paracliniques
ƒ le diagnostic
ƒ le traitement
ƒ les modalit&eacute;s &eacute;volutives
ANALYSE STATISTIQUE
Le logiciel de statistique Statview 5 a &eacute;t&eacute; utilis&eacute; pour le traitement des
donn&eacute;es obtenues.
Les indices des statistiques descriptives ont &eacute;t&eacute; calcul&eacute;s pour d&eacute;terminer
les fr&eacute;quences pour chaque variable &eacute;tudi&eacute;e.
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Les m&eacute;thodes de la statistique inf&eacute;rencielle ont permis d’examiner
l’influence d’une variable sur l’autre. Ainsi, deux pourcentages p1 et p2
ont &eacute;t&eacute; compar&eacute;s &agrave; l’aide de la formule suivante :
S0 =
arcsin√p1 - arcsin√p2
√820,8 (n1+n2)
n1+n2
Ici n1 et n2 sont les tailles des &eacute;chantillons correspondant aux
pourcentages p1 et p2. la constante 820,8 est associ&eacute;e &agrave; la
transformation en arcsinces des pourcentages.
Concernant la comparaison des h pourcentages p1, p2, p3,…..,ph, la
signification statistique des diff&eacute;rences per&ccedil;ues a &eacute;t&eacute; examin&eacute;e &agrave; partir
du test S de Sokal
Pour cela, la valeur S a &eacute;t&eacute; calcul&eacute;e :
h ( aib – abi)2
∑
ni
ab
i=1
1
S0 =
La valeur de comparaison est la valeur lue sur la table des Khi deux, au
seuil de confiance 95%.
Si So &lt; Y&sup2; t, la diff&eacute;rence est non significative.
Si So &gt; Y&sup2; t la diff&eacute;rence est significative.
Pour tous les tests, le seuil de signification statistique a &eacute;t&eacute; fix&eacute; &agrave; 5%.
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III - 1 DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES
III - 1 - 1 FREQUENCE
Entre le 1er juillet 2002 et le 30 juin 2007, 2235 patients ont &eacute;t&eacute; admis
dans le service d’H&eacute;matologie du CHU de Brazzaville parmi lesquels
1387 dr&eacute;panocytaires dont 207 pour an&eacute;mie suraigu&euml;.
III - 1 - 2
AGE ET SEXE
La couche des patients dont l’&acirc;ge &eacute;tait compris entre 20 et 30 ans &eacute;tait
la plus importante avec environ 50% des cas comme le montre le
tableau II.
Tableau II: R&eacute;partition des patients selon l’&acirc;ge et le sexe:
&lt;10
10 - 19
20 - 29
30 - 39
≥40
Total
M
6
14
25
8
2
55
F
2
23
45
10
7
n
8
37
70
18
9
%
5,6
26,1
49,3
12,7
6,3
87
142
100
Nous avons collig&eacute; 87 patients de sexe f&eacute;minin (61,3%) et 55 patients de
sexe masculin (38,7%), soit un sexe ratio de 0,6.
III - 1 - 3
La
LE NIVEAU SOCIO-ECONOMIQUE
couche de la population la moins nantie est la plus touch&eacute;e avec plus
de 50% des cas, comme l’illustre les tableaux III et IV ci-dessous.
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Tableau III: R&eacute;partition des patients selon le niveau socio-&eacute;conomique
et le sexe
H
F
Total
%
Bas
Moyen
Haut
23
17
15
47
25
15
70
42
30
0,49
0,30
0,21
Total
55
87
142
1,00
Tableau IV: R&eacute;partition des patients selon le niveau socio-&eacute;conomique,
le sexe et l’&acirc;ge
Bas
Moyen
Haut
H
F
H
F
H
F
Total
%
&lt; 10
10 - 19
20 - 29
30 - 39
≥ 40
2
6
7
4
0
1
15
15
5
3
2
4
7
2
1
1
4
20
2
4
2
4
11
2
1
0
3
10
3
1
8
36
70
18
10
6
25
49
13
7
Total
19
39
16
31
20
17
142
100
III - 1 - 4
PHENOTYPE HEMOGLOBUNIQUE DES PATIENTS
Les ph&eacute;notypes h&eacute;moglobiniques les plus repr&eacute;sent&eacute;s &eacute;taient :
• 87,1% SSA2
• 12,3%SSFA2
• 0,6%SAFA2
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Le ph&eacute;notype h&eacute;moglobinique le plus important est la forme SSA2.
La figure 1 illustre les diff&eacute;rents ph&eacute;notypes h&eacute;moglobiniques retrouv&eacute;s.
Figure1: r&eacute;partition des patients en fonction du ph&eacute;notype
h&eacute;moglobinique
R&eacute;partition des malades selon le ph&eacute;notypqge
h&eacute;moglobinique
12%
1%
HbSSA2
HbSSFA2
HbSSA2
HbSAFA2
87%
III - 1 - 5
TAUX D’HEMOGLOBINE EN PERIODE INTERCRITIQUE
Pr&egrave;s de 91,8% de nos patients ont, en p&eacute;riode intercritique un taux
d’h&eacute;moglobine inf&eacute;rieur &agrave; 9 g/dl. Le taux d’h&eacute;moglobine moyen est de
7,14 g/dl.
Le tableau V ci-dessous illustre la r&eacute;partition des malades selon le taux
d’h&eacute;moglobine en p&eacute;riode intercritique.
Tableau V : taux d’h&eacute;moglobine en p&eacute;riode intercritique
&lt;6
6 - 6,9
n
1
41
%
0,7
28,9
40
7 - 7,9
8 - 8,9
≥9
Total
52
36
12
142
36,6
25,4
8,4
100
III - 2 DIAGNOSTIC POSITIF
III - 2 - 1 CLINIQUE
III - 2 - 1 - 1
SYMPTOMATOLOGIE CLINIQUE A L’ARRIVEE:
Dans la majorit&eacute; des cas, les patients &eacute;taient arriv&eacute;s avec une polypn&eacute;e
et une fatigue intense presque en &eacute;tat d’anoxie c&eacute;r&eacute;brale, comme
l’illustre le tableau VI ci-dessous.
Tableau VI:signes cliniques pr&eacute;sent&eacute;s &agrave; l’admission.
Collapsus
Signes d'insuffisance
cardiaque
Polypn&eacute;e
Fatigue intense
Douleurs osseuses
Autres
Total
III - 2 - 1 - 2
A
&lt;10
2
0
4
1
1
0
8
10-19 20-29
10
5
0
15
11
0
1
37
0
18
23
20
4
70
30-39
3
≥40
1
n
21
%
14,9
2
7
5
0
1
18
2
3
3
0
0
9
4
47
43
21
6
142
2,8
33,1
30,3
14,8
4,2
100
pr&eacute;sent&eacute;
une
EXAMEN CLINIQUE
l’examen
clinique,
112
de
nos
patients
ont
h&eacute;moglobinurie correspondant &agrave; 78,9%, tandis que 104 patients ont
pr&eacute;sent&eacute; un ict&egrave;re soit 73,2% et enfin 21 patients ont pr&eacute;sent&eacute; une
spl&eacute;nom&eacute;galie soit 14,8%.
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III - 2 - 1 - 3
TYPES DE CRISES AIGU&Euml;S DE DEGLOBULISATION
Dans 93% des cas, les crises aigu&euml;s de d&eacute;globulisation &eacute;taient li&eacute;es &agrave;
l’hyperh&eacute;molyse, comme le montre le tableau VII.
Tableau VII: r&eacute;partition des patients en fonction du type de crises aigu&euml;s
de d&eacute;globulisation.
Crise aigu&euml; hyper
h&eacute;molytique
S&eacute;questration
spl&eacute;nique
Crise aigu&euml;
aplasique
Grossesse
Total
III - 2 - 2
n
%
132
93
1
0,7
1
0,7
8
142
5,6
100
PARACLINIQUE
III - 2 - 2 - 1
TAUX D’HEMOGLOBINE AVANT TRANSFUSION
Environ 62% des patients avaient &agrave; l’admission un taux d’h&eacute;moglobine
inf&eacute;rieur &agrave; 5 g/dl, le taux moyen d’h&eacute;moglobine sur l’effectif des patients
&eacute;tait de 3,9 g/dl, comme le montre le tableau VIII ci-dessous.
Tableau VIII : R&eacute;partition des patients selon le taux d’h&eacute;moglobine &agrave;
l’admission
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n
%
2-2,9
26
18,3
3-3,9
40
28,2*
4-4,9
22
15,5
≥5
22
15,5
Non r&eacute;alis&eacute;
32
22,5
Total
142
100
(*) : Diff&eacute;rence significative &agrave; p &lt;0,05 d’apr&egrave;s le test S de Sokal.
Le terme ‘’non r&eacute;alis&eacute;’’ correspond aux patients qui n’ont pas pu r&eacute;aliser
une num&eacute;ration globulaire en urgence.
III - 2 - 2 - 2
ECHOGRAPHIE
Seulement 10,6% de nos patients ont b&eacute;n&eacute;fici&eacute; d’une &eacute;chographie
abdominale; la lithiase des voies biliaires &eacute;tait retrouv&eacute;e dans la majorit&eacute;
des cas (7,4%).
III - 3 DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE
III - 3 - 1
ETIOLOGIES DE LA CRISE AIGU&Euml; DE DEGLOBULISATION:
Le tableau IX montre la r&eacute;partition des patients en fonction de l’&eacute;tiologie
de la d&eacute;globulisation.
Tableau IX: Etiologie des crises aigu&euml;s de d&eacute;globulisation
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n
%
Paludisme
43
30,3
Infection d'origine inconnue
Pno &agrave; germe banal
32
17
22,5
12
Infection urinaire
13
9,2
Infection des voies biliaires
11
7,8
OMA
10
7
Pno &agrave; germe atypique
6
4,2
Grossesse
8
5,6
S&eacute;questration Spl&eacute;nique
1
0,7
1
142
0,7
100
Crise aigu&euml; aplasique
Total
III - 3 - 2
INFLUENCE DU NIVEAU SOCIO-ECONOMIQUE SUR LA SURVENUE DES
CRISES AIGU&Euml;S DE DEGLOBULISATION:
Les patients ayant un niveau socio-&eacute;conomique bas &eacute;taient donc les
plus vuln&eacute;rables &agrave; la d&eacute;globulisation, comme l’illustre le tableau X.
Tableau X: r&eacute;partition des patients selon l’&eacute;tiologie retrouv&eacute;e et le
niveau socio-&eacute;conomique.
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Niveau socio&eacute;conomique
Paludisme
Infection d'origine
inconnue
Pno &agrave; germe banal
Infection urinaire
Infection des voies
biliaires
Ost&eacute;omy&eacute;lite aigu&euml;
Pno &agrave; germe
atypique
Grossesse
S&eacute;questration
spl&eacute;nique
Crise aplasique
aigu&euml;
Total
Bas
25
Moyen
11
Haut
7
Effectif
43
%
30,3
17
8
6
12
7
2
3
2
3
32
17
13
22,5
12
9,2
4
5
4
3
3
2
11
10
7,8
7
4
5
1
3
1
0
6
8
4,2
5,6
1
0,7
1
142
0,7
100
1
0
77
1
45
0
21
III - 4 TRAITEMENT
III - 4 - 1
TRAITEMENT LIE A L’ANEMIE
Le tableau XI illustre la r&eacute;partition des patients en fonction du traitement
li&eacute; &agrave; l’an&eacute;mie re&ccedil;u.
Tableau XI: Traitement li&eacute; &agrave; l’an&eacute;mie re&ccedil;u
Traitement re&ccedil;u
CE
ETP
Total
n
140
2
142
%
98,6***
1,4
100
CE=Concentr&eacute; Erythrocytaire
ETP=Echange Transfusionnel Partiel
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(***) : Diff&eacute;rence significative &agrave; p&lt;0,001 d’apr&egrave;s le test de Sokal
L’&eacute;change transfusionnel partiel s’est fait par technique manuelle. Il a
&eacute;t&eacute; r&eacute;alis&eacute; chez deux patients : un patient qui a pr&eacute;sent&eacute; une infection
bact&eacute;rienne associ&eacute;e &agrave; une complication isch&eacute;mique &agrave; type d’accident
vasculaire c&eacute;r&eacute;bral et une patiente pour grossesse.
III - 4 - 2
TRAITEMENT ETIOLOGIQUE
Dans 52,8% des cas les patients avaient re&ccedil;u une antibioth&eacute;rapie et
dans 36% des cas, ils avaient re&ccedil;u de la quinine en perfusion, comme le
montre le tableau XII.
Tableau XII: r&eacute;partition des patients selon le type de traitement
&eacute;tiologique re&ccedil;u
Type de traitement
Antibioth&eacute;rapie
Antibioth&eacute;rapie+Quinine
Quinine en perfusion
Antituberculeux
Non
Total
n
75
1
51
6
9
142
%
52,8*
0,7
36
4,2
6,3
100
Le terme ‘’non’’ correspond aux patientes dont l’&eacute;tiologie &eacute;tait rattach&eacute;e
&agrave; la grossesse et &agrave; la s&eacute;questration spl&eacute;nique
(*) : Diff&eacute;rence significative &agrave; p &lt;0,05 d’apr&egrave;s le test S de Sokal.
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III - 4 - 3 TRAITEMENT D’ENTRETIEN
Le tableau XIII est une repr&eacute;sentation des patients en fonction du type
de traitement d’entretien re&ccedil;u
Tableau XIII: R&eacute;partition des patients selon le traitement d’entretien re&ccedil;u
n
Acide Folique
Acide
Folique+Hydroxyur&eacute;e
Total
%
133
93,7***
9
142
6,3
100
(***) : Diff&eacute;rence significative &agrave; p&lt;0,001 d’apr&egrave;s le test de Sokal.
III - 5 EVOLUTION
III - 5 - 1 EVOLUTION CLINIQUE
Le tableau XIV repr&eacute;sente la r&eacute;partition des patients en fonction de leur
&eacute;volution clinique: l’&eacute;volution d&eacute;favorable, correspondait au trois cas de
d&eacute;c&egrave;s enregistr&eacute;s (deux d&eacute;c&egrave;s dans des tableaux de sepsis s&eacute;v&egrave;re et un
d&eacute;c&egrave;s dans un tableau de choc an&eacute;mique chez une patiente &agrave; l’arriv&eacute;e).
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Tableau XIV: r&eacute;partition des patients selon l’&eacute;volution clinique
Evolution clinique
Favorable
n
%
139
98***
3
142
2
100
D&eacute;favorable
Total
(***) : Diff&eacute;rence significative &agrave; p&lt;0,001 d’apr&egrave;s le test de Sokal.
III - 5 - 2 EVOLUTION PARACLINIQUE
Dans 40% des cas, le taux d’h&eacute;moglobine des patients oscillait entre
7 g/dl et 7,9 g/dl comme l’illustre le tableau XIV.
Tableau XV: R&eacute;partition des patients selon le taux d’h&eacute;moglobine apr&egrave;s
transfusion
6-6,9
7-7,9
8-8,9
≥9
Non r&eacute;alis&eacute;
Total
n
24
57
27
31
3
142
%
17
40
19
22
2
100
Le terme ‘’non r&eacute;alis&eacute;’’ correspond aux patients d&eacute;c&eacute;d&eacute;s avant d’avoir
refait une num&eacute;ration globulaire de contr&ocirc;le
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L’an&eacute;mie h&eacute;molytique chronique est une manifestation constante et
m&ecirc;me pr&eacute;coce de la dr&eacute;panocytose homozygote. Elle est une
cons&eacute;quence
directe
de
l’h&eacute;moglobinopathie
et
poss&egrave;de
des
caract&eacute;ristiques propres chez l’enfant.
En effet, avant l’&acirc;ge de 18 ans (plus particuli&egrave;rement avant 14 ans) plus
de 60% des patients dr&eacute;panocytaires homozygotes ont &eacute;t&eacute; transfus&eacute;s.
Les crises aigu&euml;s d’an&eacute;mie qui correspondent aux crises aigu&euml;s de
d&eacute;globulisation sont en Afrique noire tr&egrave;s fr&eacute;quentes [15].
IV.1 FREQUENCE
Notre &eacute;tude qui a collig&eacute; 1387 patients dr&eacute;panocytaires homozygotes en
majorit&eacute; adultes sur un effectif de 2235 patients hospitalis&eacute;s dans le
Service d’H&eacute;matologie Clinique du Centre Hospitalier et Universitaire de
Brazzaville, a permis de rapporter une fr&eacute;quence de 14,6%. Cette
fr&eacute;quence ne peut &ecirc;tre extrapol&eacute;e au niveau hospitalier &agrave; cause de la
dispersion des patients dr&eacute;panocytaires, en particulier les enfants, admis
dans les Services de P&eacute;diatrie. La fr&eacute;quence des crises aigu&euml;s de
d&eacute;globulisation semble plus importante chez l’enfant que chez l’adulte.
MABIALA-BABELA et al. [16] dans une &eacute;tude p&eacute;diatrique au Congo
rapportent cette fr&eacute;quence &agrave; 20,3%.
En Afrique de l’Ouest et principalement en C&ocirc;te d’Ivoire, la fr&eacute;quence
des crises aigu&euml;s an&eacute;miques chez l’adulte est rapport&eacute;e entre 24 et 29%
[17]
En Europe, avant l’&acirc;ge de 6 ans, ces crises semblent &ecirc;tre fr&eacute;quentes
[18].
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IV.2
DIAGNOSTIC POSITIF
Les crises aigu&euml;s de d&eacute;globulisation sont les cons&eacute;quences de
l’aggravation aigu&euml; de l’an&eacute;mie h&eacute;molytique chronique
normalement
tol&eacute;r&eacute;e.
Parmi ces crises on distingue: les crises hyperh&eacute;molytiques, les crises
de s&eacute;questration spl&eacute;nique et les crises aigu&euml;s aplasiques.
IV.2.2 CRISES AIGU&Euml;S HYPERHEMOLYTIQUES
IV.2.2.1 CLINIQUE
Dans la pr&eacute;sente &eacute;tude, les crises aigu&euml;s hyperh&eacute;molytiques ont &eacute;t&eacute;
rapport&eacute;es dans 93% des cas. L’&acirc;ge moyen de nos patients &eacute;tait de 23
ans avec des extr&ecirc;mes d’&acirc;ge de 3 ans &agrave; 49 ans.
La couche de la population la plus touch&eacute;e &eacute;tait celle qui avait un niveau
socio-&eacute;conomique
bas.
La
pr&eacute;dominance
des
patients
d&eacute;munis
s’explique par le fait que ces populations ont un faible pouvoir d’achat: le
recours &agrave; l’h&ocirc;pital se fait en dernier (apr&egrave;s le traitement traditionnel).
Les examens &agrave; vis&eacute;e diagnostique ne sont que peu ou pas r&eacute;alis&eacute;s et le
suivi de ces patients est en g&eacute;n&eacute;ral irr&eacute;gulier.
Les r&egrave;gles d’hygi&egrave;ne dans le but de pr&eacute;venir le risque de survenue de
l’an&eacute;mie ne sont pas respect&eacute;es, &eacute;tant donn&eacute; que les populations qui
constituent cette couche sociale ont en g&eacute;n&eacute;ral un niveau intellectuel
bas. Elles r&eacute;sident pour la plupart dans les quartiers &agrave; haut risque
d’infestation plasmodiale ; la prophylaxie par la chimioth&eacute;rapie et par
l’utilisation des moustiquaires impr&eacute;gn&eacute;es n’est pas appliqu&eacute;e. Le
programme vaccinal sp&eacute;cifique au dr&eacute;panocytaire n’est pas appliqu&eacute;.
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Les patients appartenant &agrave; la couche des nantis ont une bonne
connaissance de la maladie, et de ce fait la prise en charge ou
l’observance th&eacute;rapeutique est ad&eacute;quate (du fait de leur niveau
intellectuel). Les campagnes de sensibilisation sont mieux per&ccedil;ues par
elle. La pauvret&eacute; constitue donc un grand facteur de risque. De
nombreux auteurs soulignent le tribut pay&eacute; par cette couche de la
population [19, 20].
Dans notre &eacute;tude, les crises aigu&euml;s hyperh&eacute;molytiques ont &eacute;t&eacute; r&eacute;v&eacute;l&eacute;es
par une h&eacute;moglobinurie dans 78,9% des cas, un ict&egrave;re ou un subict&egrave;re
dans 73,2% des cas et par une spl&eacute;nom&eacute;galie dans 14,8% des cas.
Souvent, les patients ont &eacute;t&eacute; admis &agrave; l’h&ocirc;pital &agrave; un stade tardif. C’est
ainsi que 14,9% de nos patients ont &eacute;t&eacute; admis dans un tableau de
collapsus avec signes d’enc&eacute;phalopathie, t&eacute;moin d’une anoxie c&eacute;r&eacute;brale.
Le syndrome infectieux a pr&eacute;c&eacute;d&eacute; le tableau d’an&eacute;mie aigu&euml; dans la
majorit&eacute; des cas.
IV.2.2.2 BIOLOGIE
Sur le plan biologique, le taux d’h&eacute;moglobine habituel en p&eacute;riode
intercritique a &eacute;t&eacute; obtenu lors des contr&ocirc;les pendant les consultations
externes. Il variait entre 6 et 10 g/dl avec une moyenne de 7,14 g/dl.
En C&ocirc;te d’Ivoire, le taux d’h&eacute;moglobine moyen en p&eacute;riode intercritique
est de 8 g/dl [17].
En Europe, le taux moyen d’h&eacute;moglobine des patients dr&eacute;panocytaires
homozygotes est de 8 g/dl [21].
L’an&eacute;mie qui est constante mais &agrave; des degr&eacute;s variables, est retrouv&eacute;e
par tous les auteurs; elle est le fait du syndrome d’an&eacute;mie h&eacute;molytique
chronique sur lequel se greffent des crises h&eacute;molytiques aigu&euml;s.
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A l’admission &agrave; l’h&ocirc;pital, environ 62% de nos patients avaient un taux
d’h&eacute;moglobine inf&eacute;rieur &agrave; 5 g/dl avec une moyenne d’h&eacute;moglobine &agrave; 3,9
g/dl. La s&eacute;v&eacute;rit&eacute; du taux d’h&eacute;moglobine avant transfusion illustre le stade
avanc&eacute; dans lequel les patients arrivent.
Dans 22,5% des cas, il a &eacute;t&eacute; difficile d’obtenir le taux d’h&eacute;moglobine &agrave;
l’admission &agrave; cause non seulement de l’&eacute;tat h&eacute;modynamique des
patients, mais aussi de la non disponibilit&eacute; de l’automate d’H&eacute;matologie
aux heures non ouvrables.
En Afrique de l’Ouest, TOLO et al. [17] rapportent un taux d’h&eacute;moglobine
avant transfusion allant de 2,3 &agrave; 10,3 g/dl avec une moyenne de 6,4 g/dl.
Cette disparit&eacute; est li&eacute;e au fait que le Congo se situe dans la zone Bantou
o&ugrave; domine le ph&eacute;notype le plus s&eacute;v&egrave;re (SSFA2).
Dans presque la majorit&eacute; des cas, les patients ont pr&eacute;sent&eacute; une
hyperleucocytose &agrave; pr&eacute;dominance neutrophile.
IV.2.3 CRISE DE SEQUESTRATION SPLENIQUE
Elle n’a &eacute;t&eacute; retrouv&eacute;e dans notre &eacute;tude que dans 0,7% des cas.
Cette fr&eacute;quence est certainement li&eacute;e au fait que le service dans lequel
s’est d&eacute;roul&eacute;e cette enqu&ecirc;te n’accueille pas souvent les enfants et la
s&eacute;questration spl&eacute;nique est une complication impr&eacute;visible &agrave; tr&egrave;s haut
risque de mortalit&eacute; qui touche pr&egrave;s de 30% des enfants avant l’&acirc;ge de 3
ans [22].
La s&eacute;questration spl&eacute;nique est la cons&eacute;quence d’une occlusion du retour
capillaire veineux par les h&eacute;maties falciformes alors que le d&eacute;bit art&eacute;riel
intra spl&eacute;nique est pr&eacute;serv&eacute;. Le volume de sang ainsi s&eacute;questr&eacute; dans cet
organe du tissu conjonctif l&acirc;che atteint rapidement des proportions
consid&eacute;rables.
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Sur le plan clinique, la s&eacute;questration spl&eacute;nique se manifeste par une
d&eacute;faillance
circulatoire
qui
se
traduit
par
une
an&eacute;mie
aigu&euml;
s’accompagnant d’une augmentation rapide et importante du volume de
la rate [23].
Le taux d’h&eacute;moglobine de notre patient &agrave; l’admission &eacute;tait de 2,2 g/dl; il
n’a pas &eacute;t&eacute; possible de proc&eacute;der au comptage des r&eacute;ticulocytes; le
nombre de plaquettes &eacute;tait normal.
Sur le plan biologique, l’an&eacute;mie aigu&euml; se traduit par une baisse du taux
d’h&eacute;moglobine d’au moins 2 g/dl par rapport au taux de base.
En Afrique, plus pr&eacute;cis&eacute;ment au Nigeria [24], dans une &eacute;tude r&eacute;alis&eacute;e
chez les enfants, la fr&eacute;quence des crises de s&eacute;questration spl&eacute;nique est
de 8 &agrave; 15%. En Europe, DE MONTALEMBERT et al. retrouvent une
fr&eacute;quence de 10% [21].
En Am&eacute;rique, particuli&egrave;rement en Jama&iuml;que, la fr&eacute;quence est de 13%
[22].
IV.2.4 CRISE AIGU&Euml; APLASIQUE
Il n’a &eacute;t&eacute; retrouv&eacute; que
0,7% des cas d’an&eacute;mie li&eacute;e &agrave; cette entit&eacute;
biologique, car elle se rencontre plus chez l’enfant que chez l’adulte.
La primo infection par le parvovirus B19 est la premi&egrave;re cause
d’&eacute;rythroblastop&eacute;nie chez l’enfant dr&eacute;panocytaire.
Dans notre &eacute;tude, ce diagnostic a &eacute;t&eacute; hypoth&eacute;tique car nous n’avons pas
pu r&eacute;aliser une s&eacute;rologie.
Sur le plan biologique, la d&eacute;globulisation aigu&euml; s’accompagne d’une
r&eacute;ticulocytose effondr&eacute;e par l’apparition d’un antiparvovirus chez un sujet
ant&eacute;rieurement n&eacute;gatif [25].
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IV.3 DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE :
IV.3.1 CRISES AIGU&Euml;S HYPERHEMOLYTIQUES
Les causes infectieuses semblent les plus fr&eacute;quemment rencontr&eacute;es
dans notre enqu&ecirc;te.
IV.3.1.1 PALUDISME
Le paludisme a &eacute;t&eacute; incrimin&eacute; dans l’accentuation de l’h&eacute;molyse dans
30,3% des cas. La fr&eacute;quence accrue du paludisme au Congo qui est
&eacute;galement d&eacute;crite par ELIRA et al. [26], est expliqu&eacute;e par la forte
end&eacute;micit&eacute; de l’infestation palustre et par la prophylaxie insuffisante.
En effet la majorit&eacute; de nos patients sont issus de la couche des d&eacute;munis.
Cette couche est la plus expos&eacute;e en raison de la pauvret&eacute; ou de
l’analphab&eacute;tisme
avec
tous
ses
corollaires
(ignorance,
na&iuml;vet&eacute;,
superstition, etc...) Ces patients sont peu fid&egrave;les aux consultations et
n’ont pas un acc&egrave;s facile aux soins de sant&eacute;.
Le diagnostic de l’acc&egrave;s palustre au Congo repose sur la base
d’arguments pr&eacute;somptifs cliniques et paracliniques. Les tableaux
d’urgence dans lesquels les patients sont admis, et la non disponibilit&eacute;
des
laboratoires
rendent
difficile
la
r&eacute;alisation
des
examens
parasitologiques en urgence (GERH).
Dans une &eacute;tude r&eacute;alis&eacute;e en C&ocirc;te d’Ivoire par DIOP et al. [27], sur le
profil infectieux chez le dr&eacute;panocytaire homozygote, le paludisme est
pr&eacute;sent dans 60% des cas.
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Dans une autre &eacute;tude, en Europe occidentale, en dehors du paludisme
d’importation des patients ayant s&eacute;journ&eacute; pour vacances ou autres
raisons diverses en Afrique (zone d’end&eacute;mie palustre), le paludisme qui
ne s&eacute;vit pas &agrave; l’&eacute;tat end&eacute;mique n’est pas retrouv&eacute;. [28].
Le traitement a &eacute;t&eacute; r&eacute;alis&eacute; &agrave; base de quinine en perfusion, aux
posologies ad&eacute;quates. Il a &eacute;t&eacute; associ&eacute; &agrave; des transfusions ponctuelles ; la
transfusion sanguine est un traitement essentiel de la dr&eacute;panocytose
tant par la correction d’une &eacute;ventuelle aggravation de l’an&eacute;mie chronique
que par la possibilit&eacute; de remplacer les h&eacute;maties falciformes qui circulent
mal par les h&eacute;maties falciformes d&eacute;formables qui circulent mieux.
L’&eacute;volution clinique de la maladie a &eacute;t&eacute; favorable chez tous les patients.
Dans la litt&eacute;rature, l’hyperh&eacute;molyse li&eacute;e au paludisme est en g&eacute;n&eacute;ral de
bon pronostic li&eacute; en grande partie &agrave; la rapidit&eacute; du recours &agrave; l’h&ocirc;pital [29].
IV.3.1.2 INFECTIONS BACTERIENNES
Nonobstant l’absence de documentation microbiologique li&eacute;e au sous
&eacute;quipement de nos laboratoires, nous avons rapport&eacute;, en fonction de la
localisation, les infections suivantes : broncho-pulmonaires, urinaires,
voies biliaires et osseuses.
La localisation broncho-pulmonaire a &eacute;t&eacute; la plus repr&eacute;sent&eacute;e dans 16,2%
des cas.
L’infection urinaire arrivait en seconde position dans 9,2% des cas,
l’infection des voies biliaires dans 7,8% des cas et enfin l’ost&eacute;omy&eacute;lite
aigu (OMA) n’&eacute;tait pr&eacute;sente que dans 7% des cas.
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La fr&eacute;quence des infections des voies biliaires s’explique par le fait que
ces patients qui, &agrave; un &acirc;ge avanc&eacute;, n’ont jamais pu b&eacute;n&eacute;ficier dans leur
surveillance de la possibilit&eacute; de r&eacute;aliser une &eacute;chographie syst&eacute;matique
des voies biliaires pour rechercher des lithiases des voies biliaires
fr&eacute;quentes apr&egrave;s 19 ans.
Pour les infections bronchopulmonaires, en dehors des infections
saisonni&egrave;res,
l’absence
de
couverture
vaccinale
(vaccin
antipneumococcique, vaccin antih&eacute;mophilus influenzae b) accro&icirc;t le
risque d’infection de l’arbre respiratoire. Il convient de noter que ces
vaccins ne sont pas inscrits dans le programme &eacute;largi de vaccination au
Congo.
Cette situation est comparable &agrave; celle des autres pays africains
notamment &agrave; celle du Gabon [30] et du S&eacute;n&eacute;gal [31].
Dans les &eacute;tudes o&ugrave; les h&eacute;mocultures ont &eacute;t&eacute; r&eacute;alis&eacute;es, les germes les
plus rencontr&eacute;s sont le pneumocoque, les salmonelles, l’h&eacute;mophilus
influenzae, le stapphylocoque et les autres bact&eacute;ries (klebsielle,
echerichia
mycoplasme)
coli,
[27].
streptocoque,
Cette
pseudomonas,
susceptibilit&eacute;
aux
chlamydiae
infections
chez
et
le
dr&eacute;panocytaire homozygote s’explique par l’aspl&eacute;nie fonctionnelle
cons&eacute;cutive &agrave; la r&eacute;p&eacute;tition d’infarctus au niveau de la rate, mais aussi
par un d&eacute;faut de synth&egrave;se d’anticorps et de certaines substances
intervenant dans la lutte antimicrobienne : tuftsine, properdine et fraction
C3 du compl&eacute;ment, enfin par la baisse du pouvoir opsonisant du s&eacute;rum
vis-&agrave;-vis des germes encapsul&eacute;s.
ELIRA dans une &eacute;tude analytique des facteurs d’aggravation de la
maladie dr&eacute;panocytaire au Congo [32] retrouve en t&ecirc;te les infections
56
broncho-pulmonaires ; elles sont suivies des infections des voies biliaires
et des infections urog&eacute;nitales..
En Afrique de l’Ouest, plus pr&eacute;cis&eacute;ment au S&eacute;n&eacute;gal, dans une &eacute;tude
r&eacute;alis&eacute;e sur les infections chez l’enfant et l’adolescent dr&eacute;panocytaires
DIAGNE et al. [27] retrouvent en t&ecirc;te les infections bronchopulmonaires
suivies des infections osseuses, gastro intestinales et urinaires.
Il en est de m&ecirc;me pour DIOP et al. [29] en C&ocirc;te d’Ivoire.
En Europe, le sepsis vient en t&ecirc;te (les germes incrimin&eacute;s sont
g&eacute;n&eacute;ralement les salmonelles et l’echerichia Coli pour les gram n&eacute;gatifs
et le staphylocoque dor&eacute; pour les gram positifs) [33]
Dans notre &eacute;tude, ces infections ont &eacute;t&eacute; r&eacute;solues dans l’ensemble sous
bi
antibioth&eacute;rapie
(c&eacute;phalosporine
de
troisi&egrave;me
g&eacute;n&eacute;ration
et
aminosides) et l’an&eacute;mie corrig&eacute;e par transfusion sanguine simple ou par
&eacute;change transfusionnel partiel. L’&eacute;volution &eacute;tait favorable dans la
majorit&eacute; des cas, seules deux patientes sont d&eacute;c&eacute;d&eacute;es dans des
tableaux de sepsis s&eacute;v&egrave;re.
IV.3.1.3 MALADIES ASSOCIEES
Il ne nous a pas &eacute;t&eacute; possible dans le cadre de ces crises
d’hyperh&eacute;molyse d’&eacute;voquer le diagnostic associ&eacute; du d&eacute;ficit en glucose 6phosphate d&eacute;shydrog&eacute;nase, qui est fr&eacute;quent au sein de la population
africaine noire (en particulier chez les jeunes gar&ccedil;ons environ 20%). Ce
mutant africain A, est rapport&eacute; comme d&eacute;clenchant ces d&eacute;ficits complets
des crises aigu&euml;s hyperh&eacute;molytiques [34].
IV.3.1.4 AUTRES ACCIDENTS HEMOLYTIQUEs
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Les accidents h&eacute;molytiques par incompatibilit&eacute; transfusionnelle n’ont pas
&eacute;t&eacute; observ&eacute;s dans cette &eacute;tude, ils ont d’ailleurs &eacute;t&eacute; rapport&eacute;s comme
&eacute;tant de plus en plus rares [35].
IV.3.1.5 LEUCEMIE AIGU&Euml; ET DREPANOCYTOSE
L’an&eacute;mie dans ce cas est li&eacute;e &agrave; la prolif&eacute;ration tumorale, aggrav&eacute;e par la
dr&eacute;panocytose
sur
fond
d’infections
induites
chez
les
patients
neutrop&eacute;niques.
Tr&egrave;s peu de cas de leuc&eacute;mie aigu&euml; associ&eacute;e &agrave; la dr&eacute;panocytose ont &eacute;t&eacute;
publi&eacute;s [36] ; dans notre &eacute;tude, cette association n’a pas &eacute;t&eacute; retrouv&eacute;e.
IV.3.2 CRISES DE SEQUESTRATION SPLENIQUE
Dans le cas que nous avons d&eacute;crit au cours de cette &eacute;tude, l’&eacute;l&eacute;ment
d&eacute;clenchant n’a pas &eacute;t&eacute; d&eacute;cel&eacute;.
Mais
certaines
infections
virales
et
surtout
bact&eacute;riennes
(pneumococcemies) sont rapport&eacute;es comme repr&eacute;sentantes de cette
complication [37].
L’enfant est le plus souvent touch&eacute; [38]. Certains enfants &agrave; l’adolescence
peuvent pr&eacute;senter des crises de s&eacute;questration spl&eacute;nique chronique sous
forme d’hyperspl&eacute;nisme [18]
Dans cette &eacute;tude un seul cas d’an&eacute;mie li&eacute;e &agrave; la s&eacute;questration spl&eacute;nique
a &eacute;t&eacute; retrouv&eacute;.
IV.3.3 LES CRISES D’ERYTHROBLASTOPENIE
Le facteur d&eacute;clenchant n’a pas &eacute;t&eacute; d&eacute;cel&eacute; dans cette &eacute;tude.
Cette complication se rencontre le plus souvent chez l’enfant [39].
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L’infection &agrave; parvovirus B19 en est le plus souvent responsable [40]. Son
diagnostic est facile et repose sur les tests s&eacute;rologiques nullement
disponibles au Congo.
IV.3.4 LES HEMORRAGIES
Chez le sujet dr&eacute;panocytaire homozygote, l’h&eacute;morragie est li&eacute;e aux
troubles de l’h&eacute;mostase et aux anomalies vasculaires.
Aucun de nos patients n’a pr&eacute;sent&eacute; de cas de saignement.
NZINGOULA [41] dans une &eacute;tude signale des cas de saignement &agrave; type
d’&eacute;pistaxis.
En Afrique Centrale, plus pr&eacute;cis&eacute;ment en R&eacute;publique D&eacute;mocratique du
Congo, TSHILOLO retrouve une fr&eacute;quence d’&eacute;pistaxis de 25% [42].
Dans les travaux r&eacute;alis&eacute;s aux Antilles et en Am&eacute;rique du nord, aucun
cas de saignement n’a &eacute;t&eacute; retrouv&eacute; chez le dr&eacute;panocytaire homozygote
[22,43].
IV.3.5 PARTICULARITE DE LA DREPANOCYTOSE AU COURS DE LA GROSSESSE
La d&eacute;globulisation &eacute;tait li&eacute;e &agrave; la grossesse dans 5,6% des cas.
La grossesse est un facteur d’aggravation de l’an&eacute;mie. Derri&egrave;re ce
facteur se trouve en r&eacute;alit&eacute; des facteurs infectieux qui sont responsables
d’an&eacute;mie, accentu&eacute;s par les facteurs nutritionnels.
En effet, ces patientes qui sont pour la plupart d&eacute;munies sont aussi
d&eacute;favoris&eacute;es par l’insuffisance de la suppl&eacute;mentation en acide folique,
&eacute;tant donn&eacute; que la grossesse aggrave souvent les carences en folates,
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en fer, en zinc et en vitamine E. Ceci est particuli&egrave;rement vrai surtout en
cas de grossesse multiple [44].
En Am&eacute;rique du Sud, la fr&eacute;quence de l’association de la grossesse &agrave; la
dr&eacute;panocytose est de 12% [45].
IV.4 PROBLEMES SOULEVES PAR LA PROPHYLAXIE ANTI INFECTIEUSE
Le patient dr&eacute;panocytaire est consid&eacute;r&eacute; comme tr&egrave;s vuln&eacute;rable en cas
d’infection. Au vu des &eacute;tiologies inventori&eacute;es, quelle strat&eacute;gie utiliser
pour la prophylaxie de ces infections ?
Chez la majorit&eacute; de nos patients, la prophylaxie de ces infections par la
vaccination, les mesures physiques ou m&eacute;dicamenteuses n’a pas &eacute;t&eacute;
r&eacute;alis&eacute;e ; d’o&ugrave; la fr&eacute;quence &eacute;lev&eacute;e des crises de d&eacute;globulisation chez le
sujet dr&eacute;panocytaire &acirc;g&eacute; alors que celle-ci serait l’apanage du sujet
moins &acirc;g&eacute;.
La pr&eacute;vention des crises de d&eacute;globulisation a &eacute;t&eacute; associ&eacute;e &agrave; la
suppl&eacute;mentation en acide folique chez grand nombre de nos patients
(98%). Cette suppl&eacute;mentation est particuli&egrave;rement utile en Afrique [46]
o&ugrave; l’alimentation n’apporte pas suffisamment de folates. Cependant,
l’id&eacute;al serait de bien expliquer son int&eacute;r&ecirc;t aux parents et aux patients
eux-m&ecirc;mes pour &eacute;viter son abandon surtout si la maladie est peu
asymptomatique.
Cette pr&eacute;vention des crises de d&eacute;globulisation a &eacute;t&eacute; associ&eacute;e &agrave;
l’hydroxyur&eacute;e dans 2% des cas, chez des patients qui pr&eacute;sentaient un
accident vasculaire c&eacute;r&eacute;bral (AVC) et le priapisme.
La chimioprophylaxie &agrave; base de chloroquine pour lutter contre le
paludisme n’a pas &eacute;t&eacute; utilis&eacute;e dans notre s&eacute;rie, &eacute;tant donn&eacute; la
controverse qu’elle suscite depuis l’apparition de ph&eacute;nom&egrave;nes de
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chloroquinor&eacute;sistence, bien que le r&ocirc;le protecteur de l’Hb S contre les
formes graves du paludisme soit connu [47].
Cette chloroquinor&eacute;sistence a motiv&eacute; l’utilisation des sulfamides dans la
prophylaxie du paludisme, malgr&eacute; leur toxicit&eacute; h&eacute;matologique connue.
La prophylaxie du paludisme devrait &ecirc;tre associ&eacute;e &agrave; l’utilisation des
moustiquaires impr&eacute;gn&eacute;es, rendues disponibles dans notre pays par les
programmes de lutte contre le paludisme de l’Organisation Mondiale de
la Sant&eacute; (OMS).
Les difficult&eacute;s rencontr&eacute;es dans l’application des mesures pr&eacute;ventives du
paludisme nous poussent aux interrogations suivantes :
ƒ Existe-t-il encore une place pour la chloroquine ?
ƒ Existe-t-il une place pour les 4 amino-quinoleines ou pour
les 8 amino-quinoleines ?
En attendant, il est important de souligner l’importance du d&eacute;pistage
syst&eacute;matique des infections des voies biliaires par &eacute;chographie
p&eacute;riodique en particulier chez le sujet de sexe f&eacute;minin, en tenant compte
des sp&eacute;cificit&eacute;s du rein dr&eacute;panocytaire. La prophylaxie contre certains
germes encapsul&eacute;s tels que le streptococcus pneumoniae et d’autres
germes comme l’h&eacute;mophilus influenzae et le mycoplasme pneumoniae,
impose la vaccination p&eacute;riodique.
Cependant chez les enfants avant l’&acirc;ge de 5 ans, la p&eacute;nicilloth&eacute;rapie
syst&eacute;matique est pr&eacute;conis&eacute;e.
Les infections digestives sont souvent li&eacute;es aux salmonelles. La
prophylaxie par vaccination contre les salmonelles, permet en plus de
pr&eacute;venir le risque d’infections osseuses fr&eacute;quentes chez ces petits.
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La pr&eacute;sente &eacute;tude permet de rapporter que les crises aigu&euml;s de
d&eacute;globulisation constituent un probl&egrave;me majeur chez les patients
dr&eacute;panocytaires homozygotes.
Leurs principales &eacute;tiologies sont repr&eacute;sent&eacute;es essentiellement par les
crises aigu&euml;s hyperh&eacute;molytiques : le paludisme et les infections
bact&eacute;riennes. Dans la majorit&eacute; des cas les germes responsables de ces
infections sont ignor&eacute;s du fait de l’insuffisance du plateau technique. Le
bas niveau socio-&eacute;conomique semble constituer le principal facteur
favorisant la survenue de ces crises.
Le pronostic vital de ces patients &agrave; court terme est en g&eacute;n&eacute;ral bon.
N&eacute;anmoins, la r&eacute;duction de la morbidit&eacute; et de la mortalit&eacute; li&eacute;es &agrave; ces
crises impose le respect des mesures prophylactiques, qui permettent
d’en assurer le contr&ocirc;le.
Ces constatations nous permettent de proposer les suggestions
suivantes :
™ Aux Autorit&eacute;s Sanitaires :
1- Instaurer une journ&eacute;e nationale de lutte contre la dr&eacute;panocytose
2- Favoriser la mise en place d’un programme national de lutte contre
la dr&eacute;panocytose, muni d’un arsenal technique et financier ad&eacute;quat
3- Cr&eacute;er un centre bien &eacute;quip&eacute; de prise en charge de la
dr&eacute;panocytose, permettant un suivi pr&eacute;coce, harmonis&eacute;, ad&eacute;quat et
concert&eacute;.
4- Organiser la pr&eacute;vention primaire de la dr&eacute;panocytose, au moyen de
test fiable et peu co&ucirc;teux permettant le diagnostic pr&eacute;nuptial et
pr&eacute;natal.
5- Am&eacute;liorer les structures de bases existantes (rendre accessible la
r&eacute;alisation de l’ETP), n&eacute;cessaires &agrave; la prise en charge des patients.
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6- Encourager les partenariats entre professionnels de la sant&eacute;,
parents, patients, groupes d’int&eacute;r&ecirc;ts communautaires pertinents et
m&eacute;dias, selon les besoins.
7- Favoriser
la
gratuit&eacute;
des
soins
m&eacute;dicaux
aux
patients
dr&eacute;panocytaires. Veiller &agrave; ce que les textes (d&eacute;crets, ordonnances
et arr&ecirc;t&eacute;s) pris et publi&eacute;s dans ce sens ne demeurent pas lettres
mortes.
8- vulgariser l’acc&egrave;s des vaccins sp&eacute;cifiques aux dr&eacute;panocytaires.
™ Aux chercheurs et &agrave; la Facult&eacute; :
1- Maximiser les recherches dans le domaine de la dr&eacute;panocytose et de
ses complications (an&eacute;mie, infections…)
2- Entreprendre des s&eacute;minaires qui visent la prise en charge des
patients dr&eacute;panocytaires
™ Au Public (patients dr&eacute;panocytaires) :
1- Participer
et
adh&eacute;rer
aux
associations
de
lutte
contre
la
dr&eacute;panocytose
2- Participer aux forums et aux campagnes de sensibilisation sur la
dr&eacute;panocytose
3- Assurer la r&eacute;gularit&eacute; aux consultations et le bon suivi des r&egrave;gles
d’hygi&egrave;ne, afin de r&eacute;duire le risque de survenue de l’an&eacute;mie et des
infections
4- Apprendre &agrave; reconna&icirc;tre les signes d’intol&eacute;rance de l’an&eacute;mie et &agrave;
palper la rate.
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TITRE : CRISES AIGU&Euml;S DE DEGLOBULISATION CHEZ LE DREPANOCYTAIRE
HOMOZYGOTE : BILAN
ETIOLOGIQUE ET PRONOSTIQUE DANS LE SERVICE
D’HEMATOLOGIE AU CHU DE BRAZZAVILLE.
Contexte : La dr&eacute;panocytose dans sa forme homozygote touche environ 1 &agrave; 2% de la
population congolaise. Les crises dr&eacute;panocytaires, parmi lesquelles les crises aigu&euml;s
an&eacute;miques (crises de d&eacute;globulisation), &eacute;maillent la vie permanente de ces patients. Peu
d’&eacute;tudes compl&egrave;tes ont permis d’&eacute;valuer les &eacute;tiologies de ces complications aigu&euml;s.
Le but vis&eacute; par ce travail est de contribuer &agrave; l’am&eacute;lioration de la prise en charge des
dr&eacute;panocytaires.
Objectifs : Recenser diff&eacute;rentes &eacute;tiologies des crises de d&eacute;globulisation ; &eacute;num&eacute;rer les
diff&eacute;rentes entit&eacute;s des crises ; appr&eacute;cier &agrave; travers l’&eacute;volution le pronostic et enfin &eacute;valuer &agrave;
court terme l’&eacute;volution de ces crises.
Patients et m&eacute;thodes : il s’est agi d’une enqu&ecirc;te essentiellement r&eacute;trospective qui a permis
d’inclure 205 patients hospitalis&eacute;s au terme d’une p&eacute;riode qui s’&eacute;tale entre le 1er juillet 2002
et le 30 juin 2007. Cette enqu&ecirc;te qui a collig&eacute; 142 dossiers (malades r&eacute;pondant &agrave; des
crit&egrave;res rigoureux) a permis de retenir 55 patients de sexe masculin et 87 patients de sexe
f&eacute;minin, soit un ratio de 0,6.
L’&acirc;ge moyen de ces patients a &eacute;t&eacute; de 23 ans (avec des extr&ecirc;mes de 3 ans &agrave; 49 ans).
R&eacute;sultats : L’enqu&ecirc;te clinique et paraclinique a permis de retrouver les types de crises
suivants : 98,6% des crises aigu&euml;s hyperh&eacute;molytiques, 0,7% des crises de s&eacute;questration
spl&eacute;nique et enfin 0,7% des crises aigu&euml;s aplasiques.
Les principales &eacute;tiologies qui ont pu &ecirc;tre recens&eacute;es au cours de cette enqu&ecirc;te sont : le
paludisme dans 30,3% des cas et les infections bact&eacute;riennes dans 62,7%. Dans 22,5% des
cas, le germe responsable de ces infections n’&eacute;tait pas isol&eacute; du fait de l’insuffisance du
plateau technique.
Dans 5,6% des cas, le tableau de crise aigu&euml; de d&eacute;globulisation avait &eacute;t&eacute; retrouv&eacute; chez des
femmes enceintes.
Le niveau socio-&eacute;conomique a &eacute;t&eacute; le principal facteur favorisant.
L’&eacute;volution clinique des malades a &eacute;t&eacute; favorable dans la majorit&eacute; des cas.
Conclusion : Les crises aigu&euml;s de d&eacute;globulisation restent des urgences chez le sujet
dr&eacute;panocytaire homozygote &agrave; cause du risque important de morbidit&eacute; et de mortalit&eacute;. Ces
crises semblent survenir chez les patients dr&eacute;panocytaires appartenant &agrave; la couche des
patients d&eacute;munis. Le paludisme et les infections bact&eacute;riennes semblent repr&eacute;senter les
principales &eacute;tiologies. La pr&eacute;vention de ces infections permettra certainement de r&eacute;duire
l’incidence, voire la fr&eacute;quence de ce type de complications.
Mots cl&eacute;s : crises aigu&euml;s de d&eacute;globulisation, &eacute;tiologies, pronostic, dr&eacute;panocytaire
homozygote, h&eacute;matologie, Brazzaville.
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TITLE: SEVERE DEGLOBULIZATION ATTACKS IN THE HOMOZYGOUS PATIENT: AETIOLOGY
AND PROGNOSIS IN THE SERVICE OF HAEMATOLOGY OF THE “CHU” IN BRAZZAVILLE
(CONGO).
Context: Anaemia, in its homozygote from reaches about 1 to 2% of the people in Congo. Anaemia
attacks, especially severe ones (d&eacute;globulization attacks), permanently disturb these patients’life.
As of today, few complete studies have enabled to assess the aetiologies of the intense and severe
complications.
The purpose of this work is to contribute to the improvent of the taking in charge of the anaemic
patients.
Objectives: To inventory the different aetiologies of the deglobulization attacks; to list the different
entities of the attacks; to value the prognosis through the evolution and finally, to assess the evolution
of these attacks in the short term.
Patients and methods: The matter in hand was in essentially retrospective investigation which
enabled to include 205 patients admitted in hospital at the termination of a time period running from
july 1st, 2002 to june 30th, 2007. this investigation selected 142 dossiers (the patients were selected on
the basis of strict criteria). It enabled to select 55 male and 87 female patients; that is a 0.6 ratio.
The average age of the patients was 23 years (with extremes of 4 years to 9 years).
Results: The clinical investigation enabled to find out again the following types of attacks: 98.6% of
severe hyperhemolyt attacks, 0.7% of splenic sequestration attacks and 0.7% of severe aplasia
attacks.
The main aetiologies that have been inventoried during the investigation are malaria (30.3%) and
bacterial infections (62.7%). In 22.5% of the cases, the germ responsible for these infectious has not
been isolated because the technical equipment was very poor.
In 5.6% of the cases, the severe deglobulization attacks figure was recorded with pregnant women.
The socio-economic status of the patients has been the main favouring factor.
The evolution has been favourable in most cases.
Conclusion: Severe deglobulization attacks remain emergencies with anaemic patients of the
important risk of morbidity and mortality. These attacks seem to occur essentially with anaemic
patients that are economically and financially poor and out of money. Malaria and bacterial infections
seem to represent the main aetiologies. Therefore, prevention of these infections will certainly enable
to reduce the incidence, indeed the frequency of this type of complications.
Key words: severe deglobulization attacks, aetiologies prognosis, homozygote anaemic patient,
haematology, Brazzaville (Congo).
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