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INTRODUCTION

Soumana O!

RESUME

Introduction. La drépanocytose, ou anémie falciforme est émaillée de nombreuses
complications aigues et chroniques. Le but de cette étude était de décrire les aspects
épidémiologiques diagnostics et thérapeutique au Centre de Sante Mére et Enfant de
Diffa. Objectif. Décrire les aspects épidémiologiques, diagnostiques et
thérapeutiques des syndromes drépanocytaires majeurs dans le service de pédiatrie
au Centre de Santé Mére et Enfant de Diffa. Méthodologie. 11 s’agissait d’une étude
rétrospective, du 1* janvier 2020 au 31 décembre 2021 portant sur les
drépanocytaires agés de 0 a 16 ans. Résultats. 512 cas de drépanocytose ont été
recensés sur 10488 patients consultés soit une fréquence de 4,88%. Le sex-ratio était
de 0,78. Ils étaient issus d un mariage consanguin dans 53,60% des cas. La forme SS
représentait 98% des cas. Le syndrome « pieds-mains » était la circonstance de
découverte la plus fréquente soit 58,00%. Les complications aigues étaient dominées
par les infections (85,60%). Sept patients avaient une complication chronique, dont
une ostéonécrose aseptique soit 57,14%. Le traitement était surtout préventif et la
gestion de complication aigue. Un suivi régulier était effectué dans 94,40% des cas.
Conclusion. Les syndromes drépanocytaires majeurs sont essentielement de type SS.
La présentation clinique est classique. Le suivi est satisfaisant.u Niger.

ABSTRACT

Introduction. Sickle cell anemia, or sickle cell anemia, is fraught with numerous
acute and chronic complications. The aim of this study was to describe the
epidemiology, diagnosis and management of major sickle cell syndromes in the
pediatric department of the Diffa Mother and Child Health Center. Methodology.
This was a retrospective study, from January 1, 2020 to December 31, 2021, on sickle
cell patients aged 0 to 16 years. Results. 512 cases of sickle cell disease were
identified out of 10,488 patients consulted, i.e. a frequency of 4.88%. The sex ratio
was 0.78. They were from a consanguineous marriage in 53.60% of cases. Most
patients (98%) had SS genotype. "Hand-foot" syndrome was the circumstance of
discovery in 58.0% of cases. Acute complications were mainly infections (85.60 %).
Seven patients had a chronic complication, mostly (57.14%). The management was
mainly preventive and management of acute complications. Follow-up was
satisfactorily in 94.40% of cases. Conclusion. Major sickle cell syndromes are nearly
always of SS type in our practice. Clinical presentation and management are
classical.

particulierement les populations noires [3]. Elle touche
plus de 50 millions de personnes dont 38 millions en

La drépanocytose est une maladie génétique héréditaire
a transmission autosomique récessive. Elle est
caractérisée par la mutation d’un gene de la chaine béta
de la globine, responsable d’une hémoglobine anormale
appelée hémoglobine S (HbS) [1,2]. C’est la maladie
génétique la plus fréquente au monde touchant
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Afrique subsaharienne [4]. En Afrique, 150 000 & 300
000 enfants naissent chaque année avec la drépanocytose
dont 60% a 80% meurent avant I’dge de 5 ans par défaut
de dépistage précoce et d’une prise en charge adéquate
[5]. La mortalité est actuellement impossible a calculer
directement, en raison de I’absence de cohortes de suivi
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des enfants diagnostiqués a la naissance et de registres
nationaux de déces [6]. La drépanocytose constitue un
probléme majeur de santé publique au Niger du fait de sa
prévalence élevée, estimée a 25% [7]. Le manque de
données sur cette entité dans la Région de Diffa, a motivé
cette étude, au Centre de Santé Mére et Enfant de Diffa,
d’ou le but de déterminer les aspects épidémiologiques,
diagnostiques et thérapeutiques des drépanocytaires dans
le service de pédiatrie.

MATERIELS ET METHODES

Type d’étude et échantillonnage

Il s’agissait d’une étude rétrospective et descriptive sur
une période de 2 ans allant du ler janvier 2020 au 31
décembre 2021.

Critéres d’inclusion

Tous les patients drépanocytaires des deux sexes agés de
0-16 ans, diagnostiqué sur une électrophorése de 1’Hb,
suivis au CSME de Diffa.

Méthodes diagnostiques et thérapeutiques

Le diagnostic de la drépanocytose était fait devant une
suspicion clinique ou devant une anomalie de
I’hémogramme. Nos diagnostics ont été confirmes par
une électrophorése de 1’hémoglobine, réalisée par un
technicien supérieur de laboratoire. Le suivi et la prise en
charge des drépanocytaires sont assurés par deux
pédiatres. La prise en charge diagnostique et
thérapeutique était a la charge des patients quel que soit
le nombre de crise. C’est dans ces contextes que
découlent les résultats de notre étude.

Analyse statistique

Les informations recueillies étaient : 1’age, le sexe, les
données sociodémographiques, les manifestations
cliniques, les moyens diagnostiques et thérapeutiques.
Les données ont été analysées par les logiciels Word et
Excel du Microsoft office 2019 et Sphinx dans sa version
5.1 et SPSS 20.0. Le seuil de signification statistique a
été fixé ap <0,05.

Limite de I’étude

L’extréme bas niveau socioéconomique des patients et de
leurs parents témoignent du non réalisation de certains
examens de suivi et la non disponibilité de certaines
molécules au traitement.

RESULTATS

Caractéristiques sociodémographiques

Fréquence

Durant la période de I’étude, 10488 patients ont été
consultés dans le service de pédiatrie dont 512 cas de
drépanocytose, soit une fréquence de 4,88%, dont 250
dossiers étaient exploitables.

Age et sexe

Sur les 512 cas de drépanocytose 139 cas soit 56% étaient
de sexe féminin. Le sex-ratio était de 0,78. La tranche
d’4ge comprise entre 0-5 ans était majoritaire avec
46,40% (n=116). La moyenne d’age était de 7,01 ans
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avec des extrémes de 1 et 16 ans. L’écarte-type était de
4,3635.

Provenance et profession

La majorité des patients suivis résidait dans la Commune
Urbaine de Diffa soit 64,40% (n=161). Les péres et les
meéres étaient non scolarisés dans respectivement 83,60%
(n=209) et 89,60% (n=224). Les femmes au foyer étaient
les plus nombreuses chez les meres soit 78% (n=195) des
cas et chez les peres les commercants et cultivateurs
étaient les plus représentés avec respectivement 37,20%
(n=93) et 25,60% (n=64).

Antécédents personnels

La consanguinité était retrouvée dans 53,60% (n=134)
des cas. Plus de la moitié de nos patients avait 1 a 7
antécédents d’hospitalisation, soit 58,80% des cas et
43,60% (n=109) avaient un antécédent de transfusion
sanguine. Soixante-cing (65) soit 26% avaient des
drépanocytaires dans leur fratrie.

89,20%
(n=223

8,00%
(n=20) 2,80%
(n=7)

Figure 1 : répartition des patients selon 1’age au diagnostic

Données cliniques

La majorité des patients était diagnostiqué
drépanocytaire avant 1’dge de 5 (figure 1) dont le
syndrome “pieds-mains” était la circonstance de
découverte la plus fréquent soit 58,00%(n=145) des cas
(tableau I).

Tableau | : répartition des patients selon les
circonstances de découverte

Circonstances de découverte N %
Syndrome pieds-mains 145 58,00 %
Crises vasoocclusives osseuses 57 22,80 %
Infection 16 6,40 %
Anémie 10 4,00 %
Ictére 13 5,20 %
Dépistage 9 3,60 %
Total 250 100,00%

Les complications aigues étaient dominées par les
infections, suivis des CVO osseuses et abdominales dans
respectivement 85,60%(n=214), 76,40% (n=191) et
59,20% (n=148) (tableau 1V), par contre les
complications chroniques étaient retrouvées que sept
patients, dominée par les ostéonécroses aseptiques dans
57,14% (tableau I1).
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Tableau Il: répartition des patients selon les complications

Complications Fréquence Pourcentage

Complications Aigues
Infection 214 85,60%
CVO Ostéo-articulaire 191 76,40%
CVO Abdominale 148 59,20%
Anémie aigue 34 13,60%
STA 11 4,40%
Priapisme 3 1,20%
AVC 3 1,20%

Complications Chroniques
ONA 4 57,14%
Ophtalmique 1 14,28%
Rénale 1 14,28%
Hépatobiliaire 1 14,28%
Total 7 100%

Données paracliniques
La majorité des patients, soit 58,40%(n=146) avaient
réalisé le bilan annuel systématique. La majorité des
drépanocytaires étaient SS soit 98%(n=245) des cas et
SC dans 2% (n=5). Figure 2
120%
100% 98% (n=245)
80%
60%

40%

20%
2%

(n=5)

0%
SC S8

Figure 2 : Répartition des drépanocytaires SS et SC

Dans 86% des cas I’anémie était modérée chez nos
patients soit un taux d’hémoglobine compris entre 6 et 9g
/dl. Elle était normocytaire normochrome dans 90,3% de
cas. Elle était régénérative dans 83,7% des cas. L’urémie
a été dosée chez 242 patients et était normale chez
82,05%. La créatinémie a été dosée chez 208 patients et
était normale dans 99,57% des cas. Les sujets du groupe
sanguin O rhésus positif étaient majoritaire soit 54,80%
(n=137).

Données thérapeutiques

Les patients qui étaient régulierement suivis
représentaient 94,40% (n=236) des cas. Les enfants de
moins de 5 ans étaient systématiquement sous pénicilline
V soit 89,20% de cas. Le calendrier vaccinal Programme
élargi de Vaccination (PEV) était a jour dans 58,00%
(n=145) de cas. La majorité de nos patients soit 97,20%
avaient recu le vaccin anti méningocoque. Cependant
seuls 1,2% d’entre eux avaient regu les vaccins hors PEV
au complet. Aucun des patients n’est sous
hydroxycarbamide.

Corrélation

Il existait une relation significative entre 1’dge et la
survenue d’anémie ; également entre 1’dge et le
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syndrome thoracique aigu (STA) avec respectivement P-
value & 0,013 et 0,0006 (tableau I11).

Tableau III: Corrélation des patients selon I’dge et les
complications aigues

Complications aigues Age P-value
0-5 06-10 11-16
Anémie 9 11 14 0,013
AVC 0 2 1 0,15
CVvO 85 57 50 0,11
Infection 99 69 46 0,18
Priapisme 0 2 1 0,15
STA 1 6 8 0,0006
DISCUSSION

Dix mille quatre cent quatre-vingt-huit (10488) patients
ont été consultés durant la période d’étude, 512 cas de
drépanocytose ont été recensés soit une fréquence de
4,88%. Cette fréquence est supérieure a celle de Dourfay
K. au Niger en 2021 qui avait obtenu une fréquence de
1,08% [8]. Cette forte fréquence pourrait s’expliquer par
le fait que la fréquence du mariage consanguin a Diffa
est tres élevée. La tranche d’age de 0 a Sans était la plus
représentée avec 46,40% des cas. Ce résultat était proche
de ceux de Keita I. au Mali en 2019 et Bah A. et al au
Mali en 2021 qui avaient trouvé respectivement 55,5% et
58,20% [9, 10]. Ceci pourrait s’expliquer par la cinétique
évolutive de I’hémoglobine F, qui chute, vers 12 a 48
mois [10]. Le sujet de sexe masculin était majoritaire soit
une sex-ratio de 0,78. Nos résultats étaient superposables
a ceux de Bouare au Mali en 2006 et Douamba S. et al
au Burkina Faso en 2017 qui avaient trouves
respectivement une sex-ratio a 0,75 et 0,92 [11, 12]. Par
contre nos résultats sont différents de ceux de
Haboubacar M au Niger en 2020, Djibrilla A. et al au
Niger en 2021 et Ngoma Kouandzi et al au Congo
Brazaville en 2018 avaient retrouvé une prédominance
masculine avec des sex-ratio respectifs de 1,17 et 1,3 [13-
15]. Cette différence n’est liée simplement qu’au hasard,
car la drépanocytose est une maladie autosomique
récessive. Dans notre étude 58,80% des patients avaient
au moins un antécédent d’hospitalisation. Ce résultat est
similaire & celui de Ousmane R. au Niger en 2018 qui
avait rapporté 61,09% [16]. Beaucoup d’auteurs ont cité
cette derniere comme facteur exposant a la maladie
[17,18]. Plus de la moitié, soit 53,60% des patients
étaient nés d’un mariage consanguin. Nos résultats sont
similaires a Ceux de Bah A. au Mali Ségou en 2021 et
Nehoulne G au Tchad 2003 qui avaient rapporté
respectivement 51,43% et 52% [10, 19]. Les
circonstances de découverte les plus fréquentes étaient le
syndrome « pieds-mains » avec 58,00%, suivi des crises
vaso-occlusives (ostéo-articulaires et abdominales)
22,80% et des infections 6,40%. Nos résultats étaient
similaires a ceux de Dourfay K. au Niger en 2021 avec
respectivement 36,6 %, 25,0 % et 15,0 % [8]. Les
infections étaient les complications aigues les plus
fréquentes avec 85,60% suivies des crises vaso-
occlusives ostéo articulaires et abdominales avec
respectivement 76,40% et 59,20% et de ’anémie avec
13,60%. Nos résultats étaient superposables a ceux de
Thiam L. et al au Sénégal en 2017 qui avaient trouvé les
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infections et les CVO avec respectivement 79.48% et
69,86% [20]. 98% de nos patients étaient homozygotes
SS et 2% étaient SC. Nos résultats étaient similaires a
ceux de Ali Hassan au Niger en 2017 qui avait trouvé
91,07% de SS et 08,93% de SC et de Djamila Z au Niger
en 2016 avec respectivement 99,1% de SS, 0,9% de SC.
[21,22]. Nos patients avaient un taux d’hémoglobine
compris entre 6 et 9g/dl dans 86% des cas. Nos résultats
étaient proches de ceux d’Ousmane R au Niger en 2018
et Fatima D au Maroc en 2016 qui avaient rapporté une
anémie modérée respectivement 78,70% et 88,5% des
cas [16, 23].

La majorité soit 94,40% des patients avaient un suivi
régulier. Nos résultats étaient supérieurs a ceux
d’Ousmane R. au Niger en 2018 et Diarra Y au Burkina
Faso qui avaient rapporté un taux de suivi régulier
respectivement dans 69,52% et 80% des cas [16,24]. Les
trois cinquiéme (3/5) soit 58,00 % avaient recu les
vaccinations du PEV au complet. Ce résultat concorde a
ceux d’Ousmane R. au Niger en 2018 et Douamba S. et
al. au Burkina Faso en 2017 qui avaient rapporté
respectivement 60,41% et 81,2% [16, 12]. La
vaccination PEV est gratuite et systématique chez tous
les nouveaux nés sur toute 1’étendue du territoire
national. Pour les vaccins hors PEV & savoir anti-
méningocoque, anti-pneumo?23, anti-Typhi, anti-hépatite
B et contre le ROR, nos patients ont recu ces vaccins
respectivement dans cet ordre dans 97,20%, 1,20%,
1,20%, 0,80% et 0,80%. Kedy Kouam et al au Cameroun
avaient trouvés des résultats supérieurs pour la
vaccination contre le pneumo23 et le Typhim-Vi avec
respectivement [25]. Ce faible taux de couverture
vaccinale hors PEV peut étre lié au bas niveau socio-
économique d’une part et par le probléme de Ia
disponibilité de ces vaccins d’autre part.

CONCLUSION

La drépanocytose demeure un probléme majeur de santé
publique, avec nos moyens diagnostiques et
thérapeutiques tres limités.
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