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RESUME
Objectifs. La drépanocytose est I’hémoglobinopathie la plus répandue dans le monde. Le
double hétérozygotisme SC qui est la forme la plus répandue aprés la drépanocytose
homozygote SS, sévit surtout en Afrique de I’ouest, mais trés peu de données y relatives
sont disponibles. L’objectif de notre étude était de décrire la morbidité et les aspects
évolutifs des drépanocytaires SC au Sénégal. Patients et méthodes. Il s’agit d’une étude de
cohorte portant sur 129 patients suivis au service d’hématologie clinique du Centre
National de Transfusion Sanguine (CNTS) de Dakar depuis 13 ans. A partir de leur
dossiers, nous avons collecté les données épidémiologiques et celles portant sur la
fréquence des crises vaso occlusives, des hospitalisations et des transfusions sanguines.
Nous avons également évalué les différentes complications pendant le suivi. Les données
collectées ont été analysées a partir des logiciels Epi info7 et SPSS version 18. Résultats :
Sur les 129 drépanocytaires SC, il y avait : 56 (43,41%) hommes et 73 (56,59%) femmes.
L’age médian était de 27 ans (3 — 66 ans) et I’dge moyen au diagnostic de 19 ans (2 mois-
47 ans). Les douleurs représentaient 77,52% (N=69) des motifs de consultations. Le
nombre de patients avec au plus une crise vaso occlusive dans les 12 derniers mois était de
97 soit 75% parmi lesquels 74 soit 57,03% n’avaient fait aucune crise. Seuls trois patients
soit 2,34% avaient eu plus de deux transfusions sanguines dans leur vie. Sur le plan
biologique, le taux d’hémoglobine était supérieur a 9 g/dl dans 116 cas soit 94,31%. Sur les
129 patients, 25 soit 19,4% ont présenté une complication chronique, en majorité une
ostéonécrose (12/25) représentant 9,30% de notre population. Conclusion : Cette étude
fournit de nouvelles données sur la présentation clinique et les complications chroniques de
la drépanocytose SC au Sénégal.
ABSTRACT

Objectives. Sickle cell disease is the most common hemoglobin disorder in the world. The
double heterozygoty SC which is the most common form of sickle cell disease after SS,
occurs mainly in West Africa, but few data are available. The aim of the study was to
describe morbidity and evolutive aspects of patients with double heterozygoty SC in
Senegal. Patients and methods. This was a cohort study of 129 patients of the clinical
hematology National Blood Transfusion Center (CNTS) in Dakar for 13 years. From their
records, we collected epidemiological data and those relating to the frequency of vaso-
occlusive crises, hospitalization and blood transfusions. We also evaluated the various
complications during follow-up. The data were analyzed using the software Epi INFO7 and
SPSS Version 18. Results. Out of the 129 SC sickle cell patients, there were 56 (43.41%)
men and 73 (56.59%) women. The median age was 27 years (3-66 years) and the mean age
at diagnosis of 19 years (2 months- 47 years). Pain represented 77.52% (N = 69) of the
reasons for consultations. The number of patients who had more than one vaso-occlusive
crisis in the last 12 months was 97 or 75% of which 74 or 57.03% had no crisis at all. Only
three patients 2.34% had more than two blood transfusions in life. Biologically, the
hemoglobin was greater than 9 g / dL in 116 cases or 94.31%. Of the 129 patients, 25 or
19.4% had a chronic complication, mostly osteonecrosis (12/25) representing 9.30% of our
population. Conclusion. This study provides new data on the clinical presentation and
chronic complications of sickle cell SC in Senegal.
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INTRODUCTION

La drépanocytose est la maladie génétique la plus
répandue au monde touchant principalement les
populations mélanodermes (noires) [1]. Elle touche plus
de 50 millions de personnes dont 38 millions en Afrique
subsaharienne [2]. En Afrique, 500 000 enfants naissent
avec la drépanocytose dont 60% a 80% meurent avant
I'dge de 5 ans a défaut de dépistage précoce et d’une
prise en charge adéquate [3].

Au Sénégal, la prévalence de la drépanocytose est
estimée & 8 a 10% dans la population générale [3, 4]. On
note que 0,5 % des naissances (1700 par an) sont
porteurs de syndrome drépanocytaire majeur. Cette
maladie  associe trois grandes catégories de
manifestations qui peuvent s’intriquer, avec une grande
variabilité d’expression clinique selon les individus : des
phénomeénes vaso-occlusifs, une anémie, des infections
généralement bactériennes [5]. Ces différents tableaux
peuvent se compliquer et aller jusqu’au décés, surtout
quand la prise en charge n’est pas précoce [2].

Le double hétérozygotisme SC est le syndrome
drépanocytaire majeur le plus répandu aprés la
drépanocytose SS. Elle se caractérise par la présence de
deux hémoglobinoses S et C sous leur forme
hétérozygote. L’hémoglobinose SC est surtout répandue
en Afrique de I’ouest [6]. Les bases physiopathologiques
du double hétérozygotisme SC sont les mémes que celles
de la drépanocytose SS. La présence de I’'HbC favorise la
falciformation chez les doubles hétérozygotes SC [7].
Des études antérieures réalisées au  service
d’Hématologie Clinique du Centre National de
Transfusion Sanguine (CNTS) de Dakar au Sénégal, ont
montré sur une cohorte de 1075 syndromes
drépanocytaires majeurs, 940 (87,4%) drépanocytaires
homozygote SS, 113 (10,5%) hétérozygotes composites
SC, 12 (1,1%) hétérozygote composite SPO thalassémies,
et 10 (0,9%) hétérozygote composites SP + thalassémies
[8, 9]. D’autres études réalisées au Sénégal ont montré
que la double hétérozygotie SC représente en général
prés de 3,6 % des cas. Toutes ces études ont plus insisté
sur la forme SS que sur les formes SC et trés peu de
données sont actuellement disponibles sur la morbidité et
I’évolution de la forme SC chez les patients au Sénégal
[10]. L’objectif de notre étude était de décrire la
morbidité et les aspects évolutifs des drépanocytaires SC
au Sénégal.

PATIENTS ET METHODES

Patients

L’étude a porté sur 129 patients drépanocytaires SC
suivis dans le service. Etait inclus, tout drépanocytaire
SC diagnostiqué aprés électrophorése de I’hémoglobine a
pH alcalin et suivi réguliérement dans le service sur la
base de rendez vous tous les 4 mois, depuis au moins 1
an. Le patient pouvait également se rendre en
consultation en urgence a chaque fois qu’il en sentait le
besoin. Chaque patient avait un dossier médical ou
étaient mentionnées toutes les informations relatives aux

manifestions cliniques et aux résultats des bilans
complémentaires.

Méthodes

Il s’agit d’une étude rétrospective sur une période de
treize ans. Les données étudiées ont été collectées a
partir des dossiers de suivi ou étaient mentionnées toutes
les informations relatives aux aspects
sociodémographiques (Nom, prénom, age, Sexe,
profession, nationalité, nombre de drépanocytaires dans
la famille), cliniques et biologiques (raison de la 1°°
consultation, présentation clinique lors de cette
consultation, I’hémogramme lors de cette consultation, le
nombres de crises vaso occlusives annuelles, le nombre
d’hospitalisations par an, le nombre de transfusions
sanguine déja recue dans la vie, les complications
chroniques notées pendant le suivi).

Analyse statistique

Les données collectées sur les fiches techniques ont été
analysées a partir des logiciels Excel et SPSS version 18.
Les paramétres de description étaient pour les variables
qualitatives, la moyenne et 1’écart-type. Nous avons
ressorti les pourcentages pour les variables quantitatives.
Le seuil de significativité était p <0,05.

RESULTATS

1- Caractéristiques générales des patients

L’age médian était de 27 ans (3 - 66 ans). Il y avait 73
femmes contre 56 hommes (sex ratio = 0,76). Le sexe
masculin n’était pas représenté chez les moins de 10 ans.
Une prédominance féminine a aussi été retrouvée apres
I’age de 30 ans (figure 1).
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Figure 1: Répartition des patients en fonction de 1’age et du
sexe (M : vert ou F rouge)

L’age médian du diagnostic était de 19 ans (2 mois - 47
ans).

Les éléves et étudiants représentaient 44,96% des
patients ; 64,34% (éléves, étudiants, femmes au foyer et
des sans emploi) de notre population n’avaient pas de
revenu; 99,25% des patients étaient originaires de
I’ Afrique de 1’Ouest.
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L’électrophorése de I’hémoglobine était réalisée chez 38
fréres et sceurs sur 188 (20,21%) ; seuls trois freres et
trois sceurs étaient SC soit 3,19%. L’¢électrophorése des
deux parents n’était connue en méme temps que dans un
cas et seule une mére était SC.

L’électrophorése était connue chez 5 péres sur 124 (4%)
et 6 meres sur 123 (4,8%), puis chez 16 freres sur
121(13,2%) et chez 22 sceurs sur 124(17,7%).

2- Morbidité de la drépanocytose

- Circonstances de découverte :

Les douleurs représentaient 77,52% (69 patients) des
motifs de consultations ; 46 patients (35,66%) étaient
référés d’autres structures (tableau I).

Tableau I: Circonstances diagnostiques

Ngo Sack et al
Tableau Il : Complications chroniques
Complications N  Pourcentage
Ostéonécrose (fémorale, humérale) 12 9,30
Complications ophtalmiques 7 542
dysfonctionnement érectile 3 232
hypoacousie 1 0,77
Insuffisance rénale 1 0,77
Ulcere 1 0,77
Total 25 19,40

Circonstances Motifs de consultation N %

Référés pour prise en charge (déja diagnostiqués) 46 35,66
Dépistage systématique

Dépistage systématique 1 0,78
Grossesse 5 3,88
Bilan familial 4 3,88
Manifestations révélatrices
Douleur localisée 20 15,50
Douleurs généralisées 42 32,56
Anémie sur grossesse 1 078
(2¢ trim)
Complications
Boiterie 4 3,10
Priapisme 3 233
Ulcere pied G 1 0,78
Hématurie 2 155

Des facteurs de risques sociodémographiques,
biologiques, cliniques et thérapeutique, de survenue de
ces complications chroniques étaient étudiés en
comparant les patients présentant les complications
chroniques (groupe 1) et ceux indemnes de ces
complications (groupe I1). Trois facteurs de risque ont pu
étre identifiés, I’age des patients (p=0,0001), 1’dge au
diagnostic (p=0,007) et le nombre d’hospitalisations
(p=0,015) (Tableau IlI).

Tableau I11: Facteurs de risque de survenue des
complications chroniques (groupe | : patients exposes,
groupe Il : patients non exposeés).

- Fréquence des crises vaso occlusives :

Le nombre de patients qui avaient présenté au plus 1
crise vaso occlusive durant les 12 mois précédant la
consultation était de 97 soit 75% ; 74 patients (57,03%)
n’avaient pas fait de crise vaso occlusives durant cette
période.

Seuls 7 patients sur 129 ont été transfuses, soit 5,42% et
un seul avait eu plus de 10 transfusions de sang.

Nous notons que 22 patients avaient été hospitalisés une
fois dans leur vie, 8 patients 2 fois et 4 patients, 3 fois.

Le nombre de patients n’ayant jamais été hospitalisés
était de 83, soit 64,06%.

- Fréquence et type de complications chroniques :
Vingt cinq patients (19,4%) ont présenté des
complications chroniques. 11 s’agit d’ostéonécroses (12
cas), atteintes oculaires (7 cas), priapisme (3 cas),
insuffisance rénale (1 cas), hypoacousie (1 cas), ulcére
de jambe (1 cas) (Tableau II).

Groupe 1 Groupe Il P
(n=25) (n=104)
Age (années) 34,16 26,15 0,0001
Sexe
H 13 43 0,335
F 12 61 0,323
Age au diagnostic (années) 24,08 18,24 0,007
Nombre de CVO/an 14 14 0,992
Nbre de transfusions sanguines 0,16 0,13 0,920
Nombre d’hospitalisation 2,28 0,93 0,015
Taux d’hémoglobine (g/dl) 11,36 10,97 0,221

- Parametres biologiques

Le taux d’hémoglobine moyen était de 11,02 g/dl (5,2 -
14 g/dl). On notait 46 cas (soit 47,4%) d’anémie
microcytaire hypochrome, 20 cas (20,6%) d’anémie
microcytaire normochrome. Pour ce qui est des globules
blancs, on notait 26,4% de leucocytose (concernant
surtout les neutrophiles) alors que 69,4% des patients de
I’étude avaient un taux normal. Il y avait 4% de
leucopénies qui concernaient surtout la lignée
lymphocytaire. Le taux de plaquettes était normal dans
73,3%, on notait une thrombocytose dans 17,5% et une
thrombopénie dans 9,2%.
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DISCUSSION

Notre population d’étude était constituée de 129 patients
drépanocytaires SC ; 56 (43,41%) de sexe masculin et 73
(56,59%) de sexe féminin. Signorelli AA et al dans une
é¢tude sur la mesure de la douleur chez 1’adulte
drépanocytaire a trouvé une prédominance féminine a
59,6% [11].

L’age médian était de 27 ans avec des extrémes a 3 ans
et 4 66 ans. Le nombre de patient augmente avec 1’age
car 96 patients (74,4%) ont vingt ans et plus et on note
une prédominance du sexe dans cette augmentation.

Les patients sans revenu propre représentaient 64,34%
(N= 83) de notre population, il s’agit des éléves, des
étudiants, des femmes au foyer et des personnes sans
emploi. Nos résultats sont comparables a ceux d’une
étude réalisée en Martinique sur une population de
drépanocytaires et qui montre que 64 % de ces derniers
ne travaillent pas, que plus d'un tiers n'a aucun dipléme
et que leur scolarité est perturbée par la maladie pour %
des personnes interrogées (fatigue, absentéisme) [12].
Dans une étude sur la qualité de vie des drépanocytaires
SS et SC réalisée au Brésil, Pereira et al ont trouvé que
seuls 32% de patients SS et 40% de patient SC avaient
un emploi [13]. Bien que notre étude n’ait pas recherché
de fagon particuliére le niveau scolaire, nous avons
32,53% d’éléves et 12,40% d’étudiants.

Les patients étaient majoritairement originaires de
I’Afrique de ’ouest et ceci certainement du fait que le
recrutement a été fait & Dakar mais aussi parce qu’on
retrouve une forte prévalence de 1’alléle C en Afrique de
I’ouest [14].

L’électrophorése des parents n’était pas souvent connue.
Ainsi, dans notre population, 1’électrophorése des deux
parents n’a été réalisée que dans un cas et elle n’était
connue que dans 5 cas pour le pére sur 124 soit 4% et
dans 6 cas pour la mére sur 123 soit 4,8%. Cet état de fait
peut étre di a une méconnaissance de la maladie
(sensibilisation faible) et aussi au fait que les crises étant
souvent peu séveres et rares, les parents ne se sentent pas
fortement impliqués. Ceci explique certainement le fait
que I’électrophorése n’a été réalisée que chez 38 fréres et
sceurs sur 188 soit 20,21%. Par ailleurs, malgré le
diagnostic des patients, 1’électrophorése de la fratrie
n’était pas réalisée de facon systématique et ceci
probablement du fait de la sévérité atténuée des crises
vaso- occlusives. L’électrophorése était connue chez 5
péres sur 124 (4%) et 6 meres sur 123 (4,8%), puis chez
16 freres sur 121(13,2%) et chez 22 sceurs sur
124(17,7%).

L’age médian du diagnostic était de 19 ans; ce qui
montre que les crises vaso-occlusives ne sont pas
survenues tot dans leur vie et peut-étre n’étaient pas trés
séveres. Le premier événement clinique apparait a un age
significativement plus tardif pour les enfants HbSC selon
AyérouéJ et al. dans une étude sur le syndrome
drépanocytaire de type hémoglobine SC a Ouagadougou
[15]. De méme Ye et al. trouve que le diagnostic est posé
tardivement dans un travail réalisé en pédiatrie [16].

Nous avons regu 46 patients (35,66%) qui étaient référés
pour prise en charge. Parmi ceux qui n’étaient pas encore
diagnostiqués N=83, les douleurs représentaient 77,52%
(N=69) des motifs de consultations. La douleur est en
général brutale et trés intense. Elle peut prendre
différentes formes selon 1’organe atteint : douleurs
osseuses, abdominales ou autres. Pour de nombreux
auteurs, la douleur est le premier motif de consultation
[14, 16, 17, 18]. Elle survient en général de maniere
brutale et imprévisible. Elle serait aussi de type
nociceptif [19]. Mais une distinction claire entre les types
de douleur n’est pas toujours possible [20].
L’appréciation de la douleur est généralement subjective
et elle peut étre sous estimée par 1’entourage et les
soignants [21, 22]. La physiopathologie de la douleur
dans la drépanocytose est complexe, hétérogene et
probablement en fonction de son emplacement [23, 24].
La douleur a un impact direct sur la qualité de vie du
patient, sa famille et les proches [25, 26, 27].

Une étude réalisee & Ouagadougou par Solange Odile
Ouédraogo-Yugbaré et al. sur les Syndromes
drépanocytaires majeurs chez les enfants de 0 a 15 ans, a
montré une prévalence des splénomégalies a 11,94%
[28].

Sur le plan biologique, le taux d’hémoglobine était
supérieur a 9 g/dl dans 116 cas soit 94,31%. Le taux
d’hémoglobine le plus bas était de 5,2 g/dl et le plus
élevé était de 14 g/dl ; le taux moyen était de 11,02 g/dl.
Ces résultats se rapprochent de ceux de Diagne et al. a
Dakar qui avaient retrouvé un taux moyen d’Hb de base
de 10,9 £ 1,9 g/dl chez les drépanocytaires SC [0]. De
méme une étude réalisée a Ouagadougou par Solange
Odile Ouédraogo-Yugbaré et al. sur les syndromes
drépanocytaires majeurs chez les enfants de 0 a 15 ans,
avaient retrouvé un taux d’hémoglobine moyen de 10,80
g/dl.[28] Gbadoé et al. a Lomé trouvaient un taux
d’hémoglobine moyen de 10,7 + 2,4g/dl. [29]. Une mise
a jour du Pr Aubry confirme que le taux d’hémoglobine
reste élevé dans la drépanocytose SC [14].

On notait 46 (47,4%) anémies microcytaires
hypochromes, 20 (20,6%)  anémies microcytaires
normochromes. Dans la littérature, 1’anémie est
constante mais pas tres sévere (10 a 12 g/dl) et
discrétement microcytaire dans la forme SC, ces données
témoignent du fait que ’hémolyse chronique est plus ou
moins compensée chez le drépanocytaire, SC [29].

On notait 21 cas de thrombocytose soit 17,50% et 32 cas
de leucocytose soit 26,45%. Ceci est di certainement au
fait que la maladie drépanocytaire est généralement
associée a un état inflammatoire [30, 31].

Le nombre de patients qui avaient présenté au plus une
crise dans les 12 derniers mois était de 97 soit 75% parmi
lesquels 74 soit 57,03% des cas n’ont pas du tout fait de
crise. Les crises sont moins sévéres dans la
drépanocytose SC [32]. Un patient avait fait 6 crises
I’année précédant la visite et 12 patients sur 129 soit
9,38% avaient déja eu plus de 4 hospitalisations au cours
de leur vie. Ceci renforce la these que les
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drépanocytaires SC ne font pas beaucoup de crises et que
quand ils les font, celles-ci ne sont pas souvent trés
séveres et ne nécessitent pas toujours une hospitalisation.
Ils sont plus suivis en ambulatoire [29].

Les transfusions étaient rares, seuls 3 patients soit 2,34%
avaient eu plus de deux transfusions sanguines dans leur
vie. Ceci témoigne d’une probable compensation post
hémolyse chez les patients drépanocytaires SC et peut-
étre de crises hémolytiques pas tres séveres.

Plusieurs complications ont été recensées (8 types) sur
25 patients (19,4%). Nous avons eu 12 complications
soit 16,4% pour le sexe féminin et 13 soit 23,2% pour le
sexe masculin, il n’y avait pas de différence significative
entre les sexes. On a retrouvé en majorité la nécrose de la
téte fémorale qui représentait 10 cas et aussi 2 cas de
nécrose humérale donc 1’ostéonécrose survenait chez
9,30% de notre population. Cette complication est
souvent retrouvée chez les drépanocytaires surtout de
type SC [29]. Colella et al. ont trouvé 17 cas
d’ostéonécrose sur 56 soit patients drépanocytaires SC
30,35%. [33]. Les atteintes oculaires,7 (5 décollements
de la rétine et 2 hémorragies rétiniennes) soit 5,42% sont
retrouvées dans notre étude sont aussi influencées par
I’age (P= 0,07). Ces complications sont certainement
dues a [I’hypercoagulabilité qui existe dans la
drépanocytose SC [33]. Les atteintes oculaires peuvent
entrainer une chute brutale de l'acuité visuelle;
nécessitant un bilan annuel pour les SC dés I'age de 6 ans
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