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RESUME

La drépanocytose pose un probleme de santé publique au Mali. Elle concerne
principalement les enfants et les adolescents. L’objectif de notre travail était de décrire
les profils épidémiologiques, cliniques et hématologiques de la drépanocytose dans une
cohorte d’enfants suivis au service de pédiatrie de I’hopital de Sikasso. Patient et
Méthodes. 11 s’est agit d’une étude prospective transversale. Etaient inclus les enfants
drépanocytaires confirmés a I’électrophorése de ’hémoglobine 4gés de 0 a 15 ans du 1
Janvier au 31 Décembre 2019. Résultats. Nous avons colligé 72 dossiers de
drépanocytaires (29 filles et 43 garcons). L’dge moyen était 29,5mois. Il y avait une
diversité ethnique avec une prédominance de peulhs 36,1% suivi de senoufos 27,7% et
les bambaras 18,1%. L’4ge moyen des enfants a la premiére crise était de 35,5mois. Les
circonstances de découverte étaient dominées par les douleurs abdominales 41,7% ; les
douleurs ostéo-articulaires 27,8% et le syndrome pieds-main 8,3%. Les signes cliniques a
I’admission étaient prédominer par La paleur 62,5% ; ’ictére 29,1% et la splénomégalie
13,8%. Le type de complication qu’avait présenté les enfants était dominé par la crise
vaso-occlusives 56,2% suivi de I’infection 25% et de I’anémie aigue 12,5%. La forme
homozygote SS était dominante dans 57%. A I’hémogramme l'anémie était retrouvée
chez tous les enfants et elle était normo chrome normocytaire dans plus de la moitié des
cas (76,4%) et régénérative dans 69,4%. Conclusion : Le dépistage néonatal de la
drépanocytose pourrait améliorer le diagnostic et favoriser une prise en charge précoce
dans la région.

ABSTRACT

Introduction. Sickle cell disease poses a public health problem in Mali. It mainly
concerns children and adolescents. The objective of our work was to describe the
epidemiological, clinical and hematological profiles of sickle cell disease in a cohort of
children followed in the pediatric department of the Sikasso hospital. Patient and
Methods. This is a cross-sectional prospective study. Included were children with sickle
cell disease confirmed by hemoglobin electrophoresis aged 0 to 15 years from January 1
to December 31, 2019. Results. We collected 72 sickle cell disease files (29 girls and 43
boys). The average age was 29.5 months. There was significant ethnic diversity with a
predominance of 36.1% Fulani followed by 27.7% Senoufos and 18.1% Bambaras. The
average age of the children at the first attack was 35.5 months. The circumstances of
discovery were dominated by abdominal pain 41.7%; osteoarticular pain 27.8% and
hand-foot syndrome 8.3%. Clinical signs on admission were predominantly Pallor 62.5%;
jaundice 29.1% and splenomegaly 13.8%. The type of complication presented by the
children was dominated by vaso-occlusive crisis 56.2% followed by infection 25% and
acute anemia 12.5%. The homozygous form SS was dominant in 57%. On the blood
count, anemia was found in all children and it was normochromium, normocytic in more
than half of the cases (76.4%) and regenerative in 69.4%. Conclusion. Newborn
screening for sickle cell disease could improve diagnosis and promote early management
in the region.

La drépanocytose est une maladie génétique a
transmission autosomique récessive, caractérisée par la
mutation d’un gene de la chaine béta de I’hémoglobine.

Cette mutation induit la synthése d’une hémoglobine
anormale appelée hémoglobine S (HbS) [1]. C’est une
maladie héréditaire autosomique codominante [2]. La
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distribution du géne de cette maladie est bien
caractérisée depuis plusieurs années : c’est la maladie
génétique la plus fréquente dans le monde puisque le
géne drépanocytaire est retrouvé chez plus de 50
millions de personnes, avec des fréquences plus fortes en
Afrique [3-4]. En Afrique, elle sévit particulierement en
Afrique Subsaharienne ou la prévalence du trait
drépanocytaire dans la population générale dépasse
parfois 30% [5]. Elle pose un probléme majeur de Sante
publique dans ces pays en développement. Au Mali
environ 12% de la population sont porteurs du trait
drépanocytaire et 5000 a 6000 enfants naissent avec un
phénotype drépanocytaire majeur par an [6]. Il est
maintenant parfaitement établi qu’une prise en charge
précoce des sujets atteints de drépanocytose induit une
réduction significative de la morbidité et la mortalité [1].
Ce sujet est trés peu documenté dans notre région ceci
nous a conduit & mener cette étude afin de décrire les
profils épidémiologiques, cliniques et hématologiques
des drépanocytaires dans la ville de Sikasso. La
connaissance de ces chiffres démographiques est la base
pour renforcer et mieux cibler les interventions de santé
pour ce groupe a risque.

MATERIELS ET METHODES

Cette étude a été réalisée a Sikasso, au Mali. La region
de Sikasso est limitée au Nord par la région de Ségou, au
Sud par la République de la Cote d’Ivoire, a I’Est par le
Burkina Faso, au sud-ouest par la République de Guinée
et au nord-ouest par la région de Koulikoro. La région
couvre une superficie de 76480 kmz2, soit le 5,7% du
territoire national avec une densité de 31 habitants par
km2. L’accessibilité aux soins de santé est de 58% dans
un rayon de 5 Kilomeétres et 80% dans un rayon de 15
Kilométres [7]. Il s’agissait d’une étude prospective
transversale. Nous avons retenu tous les dossiers des
enfants &gés de 0 a 15 ans suivis pour drépanocytaire
confirmé a I’électrophorése de 1’hémoglobine regus en
phase inter critique, au service de pédiatrie de 1’hdpital
régional de Sikasso entre le 1 janvier 2019 au 31
décembre 2019. N’étaient pas inclus dans 1’étude tous
les enfants dont la drépanocytose n’a pas été confirmée
par I’¢lectrophorése. Les données ont été recueillies a
I’aide d’une fiche d’enquéte préétablie. Les variables
analysées ont été épidémiologiques, cliniques et
hématologiques. Les données ont été analysées a 1’aide
d’un logiciel IBM SPSS version 20. Le consentement
éclairé a été obtenu de la part des parents de tous les
patients et la confidentialité des données a été respectée.

RESULTATS

Fréquence

Du 1ler Janvier 2019 au 31 Décembre 2019, nous avons
colligé 72 dossiers d’enfants drépanocytaires sur les
4800 patients consultés au service de pédiatrie de
I’hopital de Sikasso, soit une fréquence hospitaliére de
1,5%.

Les aspects sociodémographiques

Le sexe masculin était plus représenté (59,2%) avec un
sex- ratio de 1,4. Plus de la moitié 55,5% (N=40) de la
cohorte était représentée par les enfants de moins de 5
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ans et I’age moyen ¢était de 29,5 mois. Il y avait une
diversité ethnique avec une prédominance de peulh
36,1% suivi de senoufo 27,7% et les bambaras 18,1%.

Les antécédents familiaux et personnels

Dans notre étude 34,7% (N=25) des enfants étaient nés
d’un mariage consanguin. Les péres de nos patients
étaient porteurs du trait drépanocytaire AS dans 87% et
les meres porteuses du trait AS dans 70% des cas. Nous
avons trouvé que dans 22,2% (N=16) les enfants ont au
moins un freére drépanocytaire. Les enfants avaient des
antécédents de crises dans 66,7% (N=48) de cas et
avaient un antécédent de crises par trimestre dans 63,8%
(N=46) des cas.

Les caractéristiques cliniques

L’age moyen des enfants a la premiére crise était de
35,5mois. Plus de la moitié des enfants 55,5% (N=40)
avaient faits une premiere crise avant I’dge de Sans. Les
circonstances de découverte étaient dominées par les
douleurs abdominales 41,7% (N=30); les douleurs
ostéo-articulaires 27,8% (N=20) et le syndrome pieds-
main 8,3% (N=6) ; détaillé au tableau I.

Tableau | : circonstances de découverte

Circonstances de Fréquence Pourcentage
découverte

Douleur ostéo-articulaire 20 27,8
Syndrome pied-main 6 8,3
Douleur abdominale 30 41,7
Paleur 10 13,8
Ictere 3 4,2
Fortuite 3 4,2
Total 72 100

Les signes cliniques a 1’admission étaient prédominés
par la paleur (62,5%), lictére (29,1%) et la
splénomégalie (13,8%). Lors des crises les motifs de
consultation les plus fréquents étaient la douleur ostéo-
articulaire (41,7%), douleur abdominale (29,2%) et de la
fievre (12,5%) détaillés au tableau I1.

Tableau Il : motif de consultation lors des crises

Motif de consultation Fréquence Pourcentage
Douleur ostéo-articulaire 30 41,7
Douleur abdominale 21 29,1
Fievre 9 12,5
Douleur thoracique 3 42
Paleur 8 11,1
Toux 1 1,3
Total 72 100

Le traitement en ambulatoire avait été fait chez nos
patients dans 72,8% (N= 56) et 22,2% (N= 16) en
hospitalisation. La moyenne d’hospitalisation était de 4
jours avec des extrémes allant de 1 a 7 jours. Le type de
complication qu’avait présent¢ les patients en
hospitalisation était dominé par la crise vaso-occlusives
(56,2%) suivi de I’infection (25%) et de I’anémie aigue
(12,5%) détaillé dans le tableau I1I.
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Tableau 111 : type de complications

Types de Fréquence Pourcentage
complications

Crise vasoocclusive 9 5
Infection 4 25
Anémie aigue 2 12,5
Cholécystite 1 6,3
Total 16 100

Le devenir immédiat des enfants était une sortie normale
soit 98,69 (N=71) nous avons enregistré 1 décés. Les
enfants ont été transfusés dans 50% (N=36) des cas. lls
étaient correctement vaccinés selon le programme élargi
de vaccination dans 91,7% (N=66) des cas.

Les caractéristiques biologiques

Les circonstances du diagnostic biologique de la
drépanocytose étaient une hospitalisation dans 55,5%
des cas (N=40) ? des symptdmes cliniques dans 32% des
cas (N=23) et un dépistage familial dans 12,5% des cas
(N=09). L'age moyen au diagnostic biologique était de
45 mois [1-180 mois]. Quarante malades ont été
diagnostiqués a un age inférieur ou égal a 5 ans et 32
malades a un age supérieur a 5 ans. La répartition des
enfants selon les formes drépanocytaires est détaillée au
tableau 1V.

Tableau 1V : formes drépanocytaires

Formes Fréquence Pourcentage
SS 41 57

SC 24 333

SB 7 9,7
Total 72 100

La forme homozygote SS était prédominante avec 57%
(N=41). Les données biologiques sont représentées dans
le Tableau V.

Tableau V: Données Biologiques

Données Biologiques Moyenne Extrémes
Leucocytes (mm?) 12465 5340 - 26900
Taux d’Hémoglobine (g/dl) 08,6 05,7-11
VGM (fl) 84,6 48,3-92,3
TCMH (pg) 29,1 14,1 - 36,9
CCMH (g/dI) 38,1 29,1- 434

Taux de réticulocytes (mm3) 121 200 9240 - 331 500

L'hyperleucocytose, supérieure a 10 000
leucocytes/mm3 était retrouvée chez 38 malades (soit
52,7%). La totalité des malades présentait une anémie,
qui était normocytaire dans 50% des cas (N=36) et
microcytaire dans 50% des cas (N=36). L'anémie était
normo chrome dans 76,4% des cas (N=55) et
hypochrome dans 23,6% des cas (N=17). Elle était
régénérative dans 69,4% des cas (N=50) et arégénérative
dans 30,6% des cas (N=22).

DISCUSSION

Les données sociodémographiques et
épidémiologiques

L'age moyen de nos patients pendant la période d'étude
était de 29,5 mois. Environ la moitié des malades
(N=40) étaient agés de moins de 5 ans et seulement 07
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enfants étaient agés de moins de 2 ans. Au Mali, le
diagnostic de la drépanocytose est rarement posé avant
I'dge de 2 ans et le dépistage néonatal n'est pas
systématique [8]. La découverte précoce de la
drépanocytose dans notre milieu de travail est fonction
de la précocité des signes d'appel expliquant ainsi la
faible fréquence observée des drépanocytaires agés de
moins de 2 ans dans notre série (N=07, soit 9,7%). Des
techniques fiables de dépistage néonatal sont disponibles
depuis plus de 40 ans et se perfectionnent davantage. La
systématisation du dépistage néonatal au Mali
permettrait de dépister précocement la majorité des
hémoglobinopathies notamment la drépanocytose. Le
sexe masculin représentait plus de la moitié des cas
(59,2%) dans notre étude. Cette prédominance
masculine est aussi retrouvée dans I'étude de Boiro, qui
dans sa série avait trouvé un sexe ratio de 1,42 [9]. Par
contre, d'autres auteurs dont Nacoulma et Samira
rapportent une légere prédominance féminine [10].
Enfin, d'autres auteurs ne constatent aucune
prédominance entre les deux sexes; c'est le cas de
Thuilliez [11]. Ces différences seraient en rapport avec
les données demographiques de chaque pays car la
transmission de la drépanocytose n'est pas liée au sexe
[12,13]. Les résultats de notre étude montrent une
diversité ethnique au niveau de la région de Sikasso avec
une prédominance de peulh (36,1%) suivi de senoufo
(27,7%) et de bambara (13,1%).

Les caractéristiques cliniques

Un tiers (8,3%) des drépanocytaires de notre serie ont
présenté un syndrome pied-main comme premiere crise
drépanocytaire et 55,5% ont présentaient leur premiére
crise avant d'atteindre leur cinquieme anniversaire. Ces
résultats sont moins importants que ceux de Shongo qui
retrouvait dans sa série 56,1% de syndrome pied-main
comme premiére crise drépanocytaire et 82,9% d'enfants
ayant présenté leur premiere crise avant d'atteindre leur
premier anniversaire [15]. Tshilolo retrouve les signes
d'appel dans 80% avant I'dge de 12 mois; dans ses
formes a révélation précoce, il retrouve le syndrome
pied-main et/ou l'anémie [8]. La différence pourrait
s'expliquer par les haplo types de la drépanocytose. La
moitié de nos malades ont été transfusé au moins une
fois. Ces résultats sont comparables a ceux de la
littérature [14, 16]. Dans la série de Shongo, prés de
80% des patients ont recu au moins une transfusion [15].
De Montalembert rapporte que plus de 60% des patients
homozygotes SS sont transfusés au moins une fois avant
leur 18éme anniversaire [15]. Soixante-deux virgule cing
pour cent (62,5%) des malades présentaient une paleur,
ce qui témoigne de I'anémie chronique chez les enfants
drépanocytaires. L'ictere était observé dans environ 21
de cas (29,1%). Shongo retrouve, dans sa série, l'ictére
dans 63,4% des cas [15]. L'ictére est di a I'némolyse
importante que I'on rencontre dans la drépanocytose. Il
faut signaler que l'ictére apparait consécutivement a
I'anémie et classiquement aprés I'age de 6 mois, age
auquel I'hémoglobine feetale commence a étre remplacée
par I'némoglobine S qui devient alors prédominante [18].
La splénomégalie était présente chez 10 patients parmi
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lesquels 4 étaient agés de moins de 5 ans et 6 étaient
agés de plus de 5 ans. Ces résultats ne sont pas en accord
avec I'hypothése de la régression splénique apreés I'age de
5 ans chez les enfants drépanocytaires [19]. La
persistance de la splénomégalie aprés I'age de 5 ans
retrouvée dans notre étude a déja été signalée dans
d'autres études africaines [20,21]. En effet Adekile
soutient la theése d'une possible réaction avec le
paludisme, ce qui pourrait étre le cas dans notre série
puisque la région naturelle de Sikasso est caractérisée
par une forte prévalence du paludisme [20].

Les aspects biologiques

Dans notre étude, I'némogramme était pratiqué de fagon
systématique pour les malades. L'anémie était retrouvée
chez tous les enfants. Le taux d’hémoglobine variait
entre 05,7 a 11,8 g/dl, rejoignant celle par Harack [22].
L'anémie était normochrome normocytaire dans plus de
trois quarts des cas (76,4%) et régénérative dans 69,4%
des cas. Elle s'explique par une hémolyse chronique
chez I'enfant drépanocytaire. Plus de la moitié de nos
drépanocytaires  52,7%  (N=38) avaient une
hyperleucocytose supérieure a 10 000 leucocytes/mm3
avec une moyenne de 12 465 éléments/mm3. En effet
I'nyperleucocytose  est  physiologique dans la
drépanocytose et s'expliquerait par I'hyper activité de la
moelle et les phénomeénes inflammatoires [23,24]. Des
résultats similaires sont retrouvés dans la littérature [25].

CONCLUSION

La drépanocytose pose un probleme de santé publique
au Mali. Le diagnostic et la prise en charge médicale
sont tardifs a Sikasso. Le dépistage néonatal pourrait
améliorer le diagnostic et favoriser une prise en charge
précoce dans la région.
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