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RESUME

Introduction. La drépanocytose est une maladie génétique de transmission
autosomique récessive liée a une anomalie de structure de 1’hémoglobine qui
aboutit a la formation d’hémoglobine S. Méthodes. Etude rétrospective,
descriptive de trois (3) ans (01 Janvier 2020-31 Décembre 2022) incluant tous
les enfants de 0 a 15 ans admis et suivis régulierement pour syndrome
drépanocytaire. Des variables épidémiologiques, diagnostiques et
thérapeutiques ont été étudiées. Résultats. Sur les 182 patients inclus, 134 cas
avaient le syndrome drépanocytaire majeur (117 SS, 14 SC et 3 SB
Thalassémie) et 48 cas de syndrome drépanocytaire mineur (38 AS, 9 ACet 1
thalassémie). L’age médian était de 7,65 ans et la tranche de 1 a 5 ans était la
plus représentée (36,81%). 57,14 % de garcons et un sex- ratio de 1,33. Les
patients étaient des 4 régions naturelles de la Guinée. 96,70% avaient consulté
pour fievre et 66,67% avaient comme complication le syndrome thoracique.
L’issue a été favorable pour 98,35% des patients sous paracétamol,
I’hydratation, 1’acide folique et antibiotique. Conclusion. La drépanocytose est
une maladie génétique qui est présente dans toutes les régions naturelles de
notre pays. La réalisation des bilans prénuptiaux pourrait considérablement
réduire la fréquence de cette affection

ABSTRACT

Introduction. Sickle cell disease is a genetic disease of autosomal recessive
inheritance linked to an abnormality in the structure of hemoglobin that results
in the formation of hemoglobin S. Methods. Retrospective, descriptive study
of three (3) years (01 January 2020-31 December 2022) including all children
from 0 to 15 years admitted and followed regularly for sickle cell syndrome.
Epidemiological, diagnostic and therapeutic variables were studied. Results.
Of the 182 patients enrolled, 134 cases had sickle cell syndrome (117 SS, 14
SC and 3 SB Thalassemia) and 48 cases of sickle cell syndrome (38 AS, 9 AC
and 1 thalassemia). The median age was 7.65 years and the 1 to 5 age group
was the most represented (36.81%). 57.14% boys and a sex ratio of 1.33.
Patients were from the 4 natural regions of Guinea. 96.70% had consulted for
fever and 66.67% had chest syndrome as a complication. The outcome was
favorable for 98.35% of patients on paracetamol, hydration, folic acid and
antibiotics. Conclusion. Sickle cell disease is a genetic disease that is present
in all natural regions of our country. Performing premarital assessments could
significantly reduce the frequency of this condition.
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POINTS SAILLANTS

Ce qui est connu du sujet

Par sa fréquence et sa gravité, la drépanocytose constitue un
probléeme majeur de santé publique dans le monde. En
Afrique, elle entraine le décés de 16% des enfants
homozygotes avant I'age de 5 ans.

La question abordée dans cette étude

Aspects épidémiocliniques et thérapeutiques de Ila
drépanocytose de I’enfant dans un hopital de référence de
Conakry.

Ce que cette étude apporte de nouveau

La drépanocytose touche les 4 grandes régions naturelles de
Guinée. Le syndrome drépanocytaire majeur est deux fois
plus fréquent que le syndrome mineur. La présentation
habituelle est le syndrome thoracique. L’évolution est
favorable dans plus de 98% des cas sous traitement
symptomatique.

Les implications pour la pratique, les politiques ou les
recherches futures.

Des études plus approfondies sur un échantillon plus large
sont nécessaires pour confirmer ces résultats.

INTRODUCTION

La drépanocytose est une maladie génétique de
transmission autosomique récessive liée a une anomalie de
structure de 1’hémoglobine qui aboutit a la formation
d’hémoglobine S. Elle se classe au 4°™ rang des maladies
prioritaires de I’OMS aprés le paludisme, le VIH et la
tuberculose. Elle s’observe dans le monde avec une
prévalence accrue en Afrique [1].

Par sa fréquence et sa gravité, la drépanocytose constitue un
des problémes majeurs de santé publique dans le monde [2].
Il en existe différents types dont les plus fréquents sont
I’homozygotie pour I’Hb S (HbSS) ou drépanocytose,
I’hétérozygotie composite pour ’'Hb S et I’'Hb C ou
hémoglobinose SC, et I’hétérozygotie composite pour I’Hb
S et une béthalassémie [3].

D'aprés I'OMS, jusqu'a 16% des enfants homozygotes
décedent avant I'dge de 5 ans [4]. La prise en charge de cette
maladie surtout dans sa forme vaso-occlusive comprend un
volet antalgique et un volet axé sur le traitement des facteurs
déclenchants les crises (Froid, altitude, stress, examens
scolaires ou universitaires, infections, déshydratation) [5].
La Guinée-Conakry, a I’instar des autres pays d’Afrique,
compte bien des drépanocytaires parmi ses enfants malades.
C’est pourquoi, nous avons décidé d’étudier cette maladie
au service de Pédiatrie de I’hopital national de Donka.
L’objectif de cette étude était de décrire le contexte
épidémiologique, diagnostique et la prise en charge
thérapeutique de cette affection dans notre service.

METHODOLOGIE

Il s’agissait d’une étude rétrospective, descriptive, d’une
durée de trois (3) ans, allant du 1* Janvier 2020 au 31
Décembre 2022, réalisée au service de Pédiatrie de ’hdpital
national de Donka.

Elle a inclus tous les enfants agés de 0 & 15 ans admis et
suivis régulierement dans le service pour syndrome
drépanocytaire.
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Les paramétres recueillis et analysés étaient 1’4ge, le sexe,
I’appartenance  régionale, le type de syndrome
drépanocytaire, les principales manifestations cliniques,
certains  examens  paracliniques (Principalement
¢électrophorése de 1’hémoglobine, hémogramme, CRP,
radiographie standard, scanner cérébral, IDR) et
I’évolution.

Nos données ont été traitées par le logiciel Epi-info version
7.0, saisies a I’aide des logiciels Word et Excel du pack
office 2016. La Guinée-Conakry, avec une superficie de
245857 Km2, comprend quatre (4) régions naturelles avec
des différentes ethnies respectives: Basse-Guinée
(Soussou), Moyenne-Guinée (Peuls), Haute-Guinée
(Malinkés) et Guinée-Forestiére (kissi, guerzé).

Dans cette série, nous avons considéré comme :

- Drépanocytose SS : Fraction d’Hb S > 60 %, fraction d’Hb
A2 < 3,7 %, fraction d’Hb F absente ou normale ou peu
¢élevée et absence d’hémoglobine Al ;

- Drépanocytose SC : Présence d’Hb S et C avec présence
ou pas d’Hb F et absence d’Hb Al ;

- SB° Thalassémie : THb A2 > 3,5% avec présence de S et
absence de Al ;

- Sp+ Thalassémie : THb A2 > 3,5% avec présence de S et
de Al

- Drépanocytose AS ou AC (Trait drépanocytaire AS ou
AC): THbAl>THbSou>THbC

- Consanguinité : Lien familial entre les parents biologiques
du couple ;

- Suivi régulier : Suivi au cours duquel les rendez-vous pour
les contrdles médicaux ont été respectés.

Considérations éthiques
Cette étude a obtenu le consentement verbal des parents des
patients sous la garantie de I’anonymat sans contrainte.

RESULTATS

Sur les 182 patients inclus, 134 cas avaient le syndrome
drépanocytaire majeur (117 SS, 14 SC et 3 SB Thalassémie)
et 48 cas de syndrome drépanocytaire mineur (38 AS, 9 AC
et 1 thalassémie) comme I’indique le tableau 1. Les trois (3)
cas de S/Thalassémie comprenait 1 cas de Sp°
Thalassémie et 2 cas de Sp+ Thalassémie.

Tableau I: Répartition des 182 cas de syndrome drépanocytaire
selon I’4ge du ler Janvier 2020 au 31 Décembre 2022 au service
de pédiatrie de Donka

Antécédent <lan 1-5ans 6-10 ans 11-15 ans
SS - 44 42 31
(2417%)  (23,08%)  (17,03%)
SC - 3 3 8
(1,65%) (1,65%) (4,40%)
S/Thalassémie - 1 2 -
(0,55%) (1,10%)
AS 4 16 9 9
(2,20%)  (8,79%) (4,94%) (4,94%)
AC - 3 2 4
(1,65%) (1,10%) (2,20%)
Beta- - 1 -
thalassémie (0,55%)

L’age médian était de 7,65 ans avec des extrémes de 8 mois
et 15 ans. La tranche de 1 & 5 ans était la plus représentée
(36,81%).
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Les garcons représentaient 57,14 % de 1’échantillon avec un
sex- ratio de 1,33

Les patients étaient des 4 régions naturelles de la Guinée
(Tableau II).

Tableau I1: Répartition des 182 cas de syndrome drépanocytaire
selon les 4 régions naturelles de la Guinée du ler Janvier 2020 au
31 Décembre 2022 au service de pédiatrie de Donka

Type Basse- Moyenn Haute—  Guinée  Autres
Guinée e- Guinée  Forestié
Guinée re
SS 31 33 34 19 -
(17,03  (18,13% (18,68  (10,44%
%) ) %) )
SC 3 6 3 1 1
(1,65%)  (3,3%)  (1,65%) (0,55%) (0,55
%)
S/Thalassé 1 - 1 1 -
mie (0,55%) (0,55%)  (0,55%)
AS 6 15 9 8 -
(3,3%) (8,24%)  (4,94%)  (4,40%)
AC - 5 1 2 1
(2,75%)  (0,55%) (0,55
(1,09%) %)
Beta- - 1 - - -
thalassémie (0,55%)

Les péres de 2 de nos patients étaient Togolais, mais de
meére guinéenne.

51,65% des parents avaient un lien de consanguinité.
96,70% avaient consulté pour fiévre et les signes physiques

étaient dominés par la fiévre, la paleur et I’ictére (Tableau
I"r).

Tableau I11: Répartition des 182 cas de syndrome
drépanocytaire selon les caractéristiques cliniques du ler
Janvier 2020 au 31 Décembre 2022 au service de pédiatrie de
Donka

Caractérigtiques cliniques n %
Motifs de consultation N=182

Fiévre 176 96,70
Douleur des membres 146 80,22
Douleur thoracique 76 41,76
Asthénie physique 75 41,21
Douleur abdominale 71 39,01
Douleur ostéoarticulaire 62 34,06
Céphalées 53 29,12
Dyspnée 44 29,12
Ictere 42 24,17
Difficulté a la marche 6 3,30
Tuméfaction des mains 5 2,75
Tuméfaction du pied et des mains 4 2,20
Signes physiques N= 182

Fiévre 112 61,54
Paleur 102 56,04
Ictere 75 41,21
Splénomégalie 68 37,36
Hépatomégalie 61 33,52
Amaigrissement 58 31,87
Détresse respiratoire 46 25,27
Réles pulmonaires 35 19,23
Retard de développement 14 7,70
psychomoteur

Tuméfaction articulaire 12 6,60
Souffle systolique 10 5,50
Boiterie 7 3,85
Syndrome pied-main 5) 2,75
Priapisme 1 0,55
Para parésie + déviation de la bouche 1 0,55
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Tableau I'V: Répartition des 182 cas de syndrome drépanocytaire
selon les complications du ler Janvier 2020 au 31 Décembre 2022
au service de pédiatrie de Donka

Syndrome Complications  n %
drépanocytaire
Majeur SS Syndrome 38 66,67
n=>50 thoracique 8 5,30
Insuffisance 2 3,51
mitrale 2 3,51
CIA 1 1,75
Cholécystite 1 1,75
Astrocytome 1 1,75
polycitique 1 1,75
AVC
TBC osseuse
Priapisme
SC TBC cutanée 1 1,75
Mineur AS Insuffisance 2 3,51
n=7 mitrale 1 1,75
AVC 1 1,75
Abceés cérébral 1 1,75
Dystonie 1 1,75
Syndrome
thoracique
AC Insuffisance 1 1,75
pulmonaire

Le syndrome thoracique était la complication retrouvée
dans 66,67% (Tableau 1V). 1l existe une relation
significative entre le type de drépanocytose et la survenue
des complications (Degré de liberté (ddl) = 1 Chi carré
(khi2) de Pearson calculé = 8,489 P-value = 0.003574 =
0,36 p<0,05). Le risque est trés élevé dans le syndrome
drépanocytaire majeur.

i

Figure 1: Fillette de 18 mois SS avec syndrome pied-main
07.09.2020
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Tableau V: Fréquence des moyens thérapeutiques utilisés
chez les 182 cas de syndrome drépanocytaire et leur issue du
ler Janvier 2020 au 31 Décembre 2022 au service de pédiatrie
de Donka

Caractérigtiques cliniques n %
Traitement

Paracétamol 182 100
Hydratation (Sérum glucosé 5%) 136 74,72
Acide folique 134 73,63
Antibiotiques 128 70,33
Transfusion 98 53,85
Antiinflammatoire 92 50,55
Ringer lactate 75 41,21
Oxygénation 70 38,46
Issue

Favorable 179 98,35
Décédé 3] 1,65

L’issue a été favorable pour 98,35% des patients sous
paracétamol, 1’hydratation, 1’acide folique et antibiotique
(Tableau V).

Figure 2: Gargon de 9 ans, SS avec priapisme

DISCUSSION

Nous avons réalisé une étude descriptive sur le syndrome
drepanocytaire au service de Pédiatrie de I’hopital national
de Donka dont les objectifs étaient de décrire le contexte
épidémiologique, diagnostique et la prise en charge
thérapeutique de cette affection. Nous avons enregistré des
cas de syndrome drépanocytaire majeur (SDM) au nombre
de 134 patients dont 117 cas de drépanocytose SS soit
64,28%, 14 cas de SC (7,70%) et 3 cas de S/Thalassémie
(1,65%) et 48 cas de syndrome drépanocytaire mineur
comportant 38 cas de trait drépanocytaire AS soit 20,88%,
9 cas d’AC (4,94%) et 1 cas de thalassémie (0,55%). Il
ressort de notre étude que la forme homozygote SS a été la
plus rencontrée. Ce méme constat a été fait par certains
auteurs [6, 7]. Mais reste contraire a 1’étude d’Ayéroué J. et
coll. & Ouagadougou qui ont trouvé 62% de SC contre 38%
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de SS [8]. La particularité du Burkina Faso est que la
fréquence du geéne BC y est beaucoup plus importante que
celle du géne BS [9]. Le trait drépanocytaire AC dans notre
étude est largement supérieur & celui rapporté par Abdala K
et coll. en RDC qui ont trouvé un cas sur 448 patients soit
0,2% [10]. L*age moyen était de 7,65 ans et la tranche d’age
1-5 ans a été la plus représentée (36,81%). Deux (2) de nos
patients (2,20%) avaient moins d’un an, tous agés de 8 mois.
Aucun patient n’a été découvert en néonatal car ce dépistage
ne se fait pas encore dans notre pays. L’incidence des
syndromes drépanocytaires majeurs a Ouagadougou est
estimée a 1/57 grace au dépistage néonatal [9]. Le
diagnostic précoce de cette maladie permet d’obtenir une
diminution significative du taux de mortalité et du nombre
de complications, notamment infectieuses [11]. Le sexe
ratio était de 1,33 en faveur du sexe masculin avec une
fréquence de 57,14%. Plusieurs études dans la littérature ont
trouvé la méme prédominance masculine [8, 10, 12]. Alors
que Mack a Lubumbashi et Nacoulma a Ouaga rapportent
une prédominance féminine [13, 14]. Par contre, d’autres ne
constatent pas de prédominance de sexe ; c’est le cas de
Thuilliez et de Dreux [15, 16]. Ce qui dénote que la
drépanocytose, malgré qu’elle soit maladie génétique, n’est
pas liée au sexe. La drépanocytose a été retrouvée dans
toutes les régions naturelles de notre pays et deux (2) de nos
patients appartenaient a un couple dont le mari est togolais
et la femme guinéenne. Ce qui corrobore avec une théorie
de la littérature qui dit que la drépanocytose s’observe
partout en Afrique [1]. Le faible taux a été enregistré en
Guinée-Forestiére (17,03%). Dans cette région, le mariage
consanguin n’est pas développé comme dans les 3 autres
régions. Ce type de mariage est bien développé en
Moyenne-Guinée qui occupe le premier rang de notre
répartition avec 32,97% et dans I’ensemble 51,65% de nos
patients avaient leurs parents biologiques qui avaient un lien
de consanguinité. Beaucoup de mariages sont célébrés dans
notre pays sans les résultats de I’électrophorése de
I’hémoglobine parmi les examens prénuptiaux des fiancés.
Mais nous sommes convaincus que ce mariage consanguin
ne peut pas étre la raison réelle du taux élevé de cette
maladie dans ces régions et nous pensons que la recherche
de cette raison devra faire 1’objet d’une étude ultérieure. La
fievre a occupé le premier rang parmi les motifs de
consultation avec 96,70%, suivie de douleur des membres
(80,22%). La dactylite a été enregistrée chez cing (5)
patients soit 2,75% et cent deux (102) patients soit 56,04%
étaient anémiés dont quatre-vingt-et-dix-huit patients
transfusés. Tshilolo retrouve les signes d’appel dans 80%
avant I’4ge de 12 mois ; dans ses formes a révélation
précoce il retrouve la dactylite et/ou 1’anémie [17]. Bien
gue lI'anémie aigué chez le jeune enfant soit souvent liée au
paludisme en milieu tropical africain [18], il faut évoquer la
possibilité de la drépanocytose méme lorsque la goutte
épaisse (GE) est positive [19]. En dehors du priapisme,
d’autres complications infectieuses, cardiaques,
abdominales et méme cérébrales ont été mises en évidence
a partir de certains examens complémentaires. Le syndrome
drépanocytaire majeur a fait 50 complications et le
syndrome drépanocytaire mineur 7 cas. A partir du test de
khi2 de Pearson, nous avons cherche a établir une relation
entre le risque de survenue de complications et le type de
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syndrome drépanocytaire. La P-Value était égale a 0,0036
(0,36%), inférieure a 0,05. Ce qui est trés significatif et ceci
nous a permis de dire que le risque de développer une
complication drépanocytaire était plus élevé dans le
syndrome drépanocytaire majeur. Les complications
infecticuses dans notre étude n’ont pas été mises en
évidence par I’hémoculture qui reste pour I’instant un
examen peu accessible dans notre pays a cause de son cot.
Cependant I’'IDR nous a permis de découvrir deux (2) cas
de tuberculose extra-pulmonaire. Tous &gés de 15 ans, le
premier patient, drépanocytaire SS, chez qui la persistance
de la douleur osseuse malgré notre protocole de prise en
charge des enfants drépanocytaires nous a conduits a
réaliser I'IDR qui a donné 18 mm. Le second,
drépanocytaire SC avait une plaie sur la face antérieure de
la jambe droite. Cette plaie a résisté aux pansements
pendant neuf (9) mois et malgré méme le traitement
d’ostéomyélite associé. Une IDR réalisée au 10°™ mois
donne 20 mm. Respectivement, nous avons conclu & une
tuberculose  osseuse et tuberculose cutanée sur
drépanocytose. L’amélioration de leur état a commencé une
semaine apres le début du traitement antituberculeux. Dans
la littérature, on recommande de considérer I’IDR positive
a partir de 5 mm chez les patients immunodéprimés, les
patients insuffisants rénaux ou hépatiques chroniques [20].
Peu de données dans la littérature parlent de tuberculose
extra-pulmonaire  (surtout osseuse) chez I’enfant
drépanocytaire, pourtant c’est possible. Sur 137 enfants
tuberculeux, Tshilolo L. et coll. évoquent 9 cas de maladie
de Pott dont 6 chez des enfants drépanocytaires [21]. Deux
(2) cas d’AVC ont été enregistrés dans notre série soit
3,50%). La drépanocytose multiplie par 220 le risque
d’AVC chez I’enfant [22]. Le paracétamol a été I’antalgique
le plus utilisé (100%). 74,72% de nos patients ont bénéficié
d’hydratation. L’oxygénation a été réalisée chez 38,46%. Le
tableau des complications a été dominé par le syndrome
thoracique 39 cas dans I’ensemble 68,42%. Dans la prise en
charge des drépanocytaires, 1’oxygénothérapie a pour
objectif une saturation > 97 % en cas de douleur thoracique
ou de saturation < 96 % [23]. L évolution a été favorable
dans la majorité des cas.

CONCLUSION

La drépanocytose est une maladie génétique qui est présente
dans toutes les régions naturelles de notre pays.

La réalisation des bilans prénuptiaux pourrait
considérablement réduire la fréquence de cette affection.

Conflit d’intérét : Les auteurs ne déclarent aucun conflit
d’intérét.
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