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Aujourd'hui, tout le monde connait la drépanocytose, cette
maladie héréditaire cause d'anémie, de douleurs et d'in~
firmités.

I1 y a pourtant vingt ans, le public et m&me une partie

du corps médical ignoraient jusqu's son existence.

En moins d'une génération, la drépanocytose s'est avérée

un probleme majeur de Santé Publique qui souldve de
l'inquiétude voire de la panique au sein des populations
noires des villes et des campagnes. Aussi a -t-elle été
liobjet d'un grand nombre de conférences, de séminaires et
de colloques (5° journées MédicalePd'Abidjan ~ Séminaire
Régional sur le théme "Hémoglobinopathie et Santé Publique "

& Franceville au Gabon etc...).

Chercheurs, cliniciens et responsables de Santé Publique
sont encore de nos jours dans le mé&me désarroi face a
cette maladie qui pose un probléme exceptionnel : elle est
en effet la seule affection génétique grave dont le taux
atteint ou dépasse 20 % en Afrique ; de surcroit, elle
frappe les populations noires déjh marquées en Afrique
par un taux de mortalité infantile effroyable dfi & la
malnutrition, au paludisme et aux infections. La survie
des malades n'est possible qu'au prix d'une surveillance
clinique et biologique rigoureuse qui n'empéche pes
encore, le déceés de 96 % des enfants atteints avent 1'Age
adulte.



"Comme il se doit, un nombre impressionnant de travaux sont
consacrés chaque année &4 tous les aspeots de eette maladie
qui intéresse toutegles branches médicales voire les phy-
siologistes, biochimistes, physiciens et mathématiciens.

A Cotonou, la drépanocytose a déja fait ll'objet d’un
coertain nombre de travaux (DEGUENON, GBETIE, GBOHOUN
GOUDOTE) .

Quant & nous, nous nous sommes intéressé non pas A la
<¢linique ou 1 & la biologie de la drépanocytose, mais
aux conditions de vie du drépanocytaire en milieu tropi-
cal médicalement défavorisé ainsi qu'd la prévention de
cette hémoglobinopathie qui menace l'existence méme des
populationg noires,

Notre contribution a été possible grfee aux consultations
organisées chaque semaine au Centre National Hospitalier
et Universitaeire au profit de ces malades,

Liobjectif de notre travail est d'attirer l'attention du
eorps médical et des responsables politico~administratifs
sur l'existence de cette classe de déshérités et sur la
nécessité d'instituer i torme ume prévention primaire.

Le plan de ce travail que nous voulons simple et précis

est le suivant :
i

- Une premidtre partie résume les connaissances indispen-
sables b la physiopathologie de la drépanocytose ainsi
que quelques généralités dl'ordre historique et épidé-
miologique.



La deuxiéme partie étudie la maladie drépanocytaire,

son évolution et son diagnostic.

Dans la troisidme partie, nous avons fait état de nos
observations concernant le groupe de malades que nous

avons suivie pendant un an.

La prévention de cette affection fait l'objet de la qua-
trieme partie que nous consacrons également aux traites

ments moderne (occidental) et traditionnel.

Enfin, les deux derniéres parties traitent des proposi-
tions de mise en place de structures de dépistage, de

prise en charge de ces malades et de prévention de la
drépanocytose.



OBJECTIFS

Faire un rappel clinique, biologique et physiopathologique

de la maladie drépanocytaire.

Contribuer & une meilleure connaissance des problémes

psycho-sociaux liés aux hémoglobinopathies africaines.

Faire le point sur le traitement des crises aigues et

leur prévention avec les produits importés ou avec la

pharmacopée locale notamment le Epgara xanthoxyloides._

Proposer une stratégie nationale pour le dépistage et
la prise en charge des malades ainsi que la prévention

primeire de cette tare héréditaire.
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CHAPITRE I : GENERALITES

1.1 DEFINITIOCN

La maladie drépanccytaire (du _Grec Drépanos = faucille)
encore appelée anémie falciforme, sicklanémie ou
maladie de Herrick (79 ) est une maladie héréditaire

du sang due & la présence dans le globule rouge d'une

hémoglobine (Eb) pathologique apnelée HbS.

Elle se traduit par des manifestations dculoureuses
(crises vaso-occlusives) et par une anémie hémolytique

c kronique.

En principe, urn sujet est dit drépanocytaire quand
1'électrophoréese de 1'Hb montre qu'il est homozygote S8
ou qu'il posséde une HbS associéde & une anomalie in-

teractive au niveau de l'sutre alldle.

Bn Afrique de 1'Ouest, les doubles hétérozygotes SC
et l'association & une b&ta thalassémie scnt couram-
ment rencontrées avec des manifestations proches de
la drépanocytose (SS:-7.)

Par contre, la forme hétérozygote AS encore appelée
trait drépanocytaire est généralement asymptomatique
et 1'on doit éviter soigneusement la confusion habi-
tuelle entre maladie drépanocytaire et treit drépano-~

cytaire

L'hémoglobine pathologique est caractérisée par une
instabilité particuliére quand elle se trouve dans

certaines conditions spécifiques. Cette instabilité
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se traduit par une déformation en faucjille ou en
feuille de houx avee rigidité membranaire,
d'importance variable, du globule rouge, cellule
normalement discoide, biconcave, parfaitement
plastique et souple.

HIS10RIQUE

Tout eommenga en 1510 quand HERRICK ( 79 ) nota chaz
un étudiant noir d'origine antillaise traité pour
anémie une déformation caractéristique en faucille
des globules rouges. Il en ignorait la signification,
d'autant plus que, quelques années plus tard, les
m8mes anomalies seront retrouvés ehez des sujets bien
portants.

Le casse~t8te était lancé et, jusqu'ieci bien que la
majeure partie des méeanismes de eette affection ait
déja trouvé leurs explications, son traitement, objec-
tif final des recherches gqu'elle a engendrées n'est
que symptomatique. |

Voiei les principales étapes des déeouvertes faites
4 ce propos :

1917 : découverte par EMMEL ( 58 ) d'un test facile

pour provoquer la falciformation in vitro

1927 ¢ HAHN ot GILLESPIE X 75) constatent que la
déformation n'apparait qu'd basse tension ,
d'oxygtne. Ce qui fut confirmé par DIGGS ( 5I,52)
qui flairait déjd la différence d'expression
entre les formes homozygote et hétérozygote.



1940 : HAM et CASTLE ( 74 ) proposent un mécanisme
physiopathologique : la faleiformation des
cellules entraine une augmentation de 1la
viscosité sanguine retardant la circulation
capillaire, ce qui abaisse la tension en 02
et amplifie donc le phénomene,

»

1949 : cette année aprorté des progrds biologiques

considérables :

- NEEL & BEET, par de nombreuses études
familiales, installent la maladie et le trdit
drépanocytaires comme les formes homo et

hétérozygote de 1a mé&me tare,( 18,117)

- C'est également l'année ol PAULLING, ITANO ,
SINGER et WELLS mettent en évidence la dif-
‘férenee 4lectrophorétique entre 1'EbS et 1'Hb
normale AA, 1'Hb pathologique portant une
charge positive supérieure ( 327)

Cl'est alors que commencdrent de nouveaux
travaux mettant au point les généalogies
des drépanocytaires en m&me temps que le

Screening de Masse.

~ C'est encore l'année ou CALLENDER et ¢ol}.
(3¢ ) précédés par SINGER et &o31 ( 149 ont
démontré que la durée de vie des hématies est
trés raccourcie chez les drépanocytaires et
normale chez les porteurs de trait.
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1956-1959 ¢+ INGRAM ( 82 par la teehnique du "Fingpr-
print " établit au niveau de leur structure
primaire, la différence entre 1'EbA et 1'HbS
qui réside dans une substitution due & une
mutation ponctuelle sur le locus bé&ta du
triplet codant G A G. en UAG, ce qui se
traduit par le remplacement de l'acide
glutamique en position 6 par la valine sur
la chafne alpha’ .

Ce sont la les découvertes de base quta révélées
1'étude de la drépanocytose. Bien d'autres travaux
ont été réalisés a son propos au eours des années
suivantes dont nous parlerons tout au long de notre
étude.

INCIDENCE

Tout comme si cela ne suffisait pas aux populations

des pays du Tiers Monde d'é&tre les plus exposées aux
maladies acquises (pathologie infectieuse, parasitaire)
et aux mauvaises conditions d'hygidne et d’alimentation,
elles se révelent de sureroit porteuses essentielles

de la maladie drépanocytaire, une affection génétique
par excellence.

En effet, plus de cinquante millions de sujets sont
porteurs du géne de la drépanocytose dans le monde
(I24). Or cette EbS a le maximum de sa carte d'implan-
tation en Afrique ol prés de 20 % de la population
sont atteints et répartis de fagon inégale ; puis
viennent l'Asie tropicale et l'Amérique tropicele.
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1.3.1. Ainsi en Afrique, selon les régions, la fréquence
de 1'EbS peut s'étendre de 1 & 45 % , une inégalité
de répartition qui suggére que la tare drépanocy-
taire représente sand doute une anomalie d'impor-

tation plutdt qu'un caractére primitif.(I124 ).
Voici quelques chiffres :

- 22,7 % de la population béninoise sont concernéspar
1a. arépanocytose hétérozygote (70 )

- En C8te d'Ivoire, on compte prés d'un million de
porteurs d'EbS, soit 14,29 % de la population ( I0)

- Dans le Bassin du Congo : 40 % de la population sont
touchés par le drépanocytose 04 )

« Au Gabon : 1 Gabonais sur 4 est drépanocytaire (I21)

~ A Madagascar : 27 % de la population sont concernés

concernés (94 ).

Cette inégalité de répartition est structurée

grosso-modo de la fagon suivante @

~ la bande de fréquence maximale se trouve de part
et d'autre de 1'Equateur, le Bassin du Congo
ayant la répartition la plus homogéne et le
taux le plus élevé : 40 % parmi certaines popu-

lations Bantou du Zaire.

-~ de part et d'autre de cette bande périéquatoriale
se trouve une zone de frégquence moyenne : 20 &
30 % dont le Bénin (22,7 %).
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- au Nord et au Sud de cette bande de frégquence moyenne

103‘20

1.3.3.

se dessine la zone de faible fréquence : 5 }& 10 %.
Au Nord ce sont la région du Sahel et le Tropique
Nord {(latitude 15 2) ; au Sud, c'est la zone limitée
par le fleuve Zambéze, au deld duquel on ne trouve
pas de drépanocytose ( I24), En Afrique du Nord, la
prévalence est trés faible: de l'ordre de 1% . .
Il existe ainsi dans la région moyenne de 1'Afrique
Noire une zone de forte fréquence baptisée Ceinture
sicklémique par LEEMAN ( 94 ),

Les fréquences de 1'EbS et de 1'HbC montrent une
grande variabilité dans la population générale des
différents pays et dans certdains cas, entre les
régions d'un méme pays reflétant la structure anthro-~
pologique des différents groupes. Cette fréquence
montre également une variabilité entre chague groupe

ethnique.

En Amérique latine et aux U S A, la drépanocytose et

les complications qui lui sont liées sont telles qu'elle
est considérée comme un problime de santé publique

dans plusieurs pays ol elle constitue le type le plus
fréquent d'anémie hémolytique. Ainsi 8 & 9 % de la

population noire en sont atteints.

En Asie Tropicale ou elle est souvent associée &
1'HbE, 1'LEbS est rencontrée au Moyen-Orient et en

Inde méridionale.,
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Au Sud de la Turquie : 13 & 37 % de la population
portent 1'HbS.

En Arabie Saoudite : 25 % de la population de 1'Qasis

de Lurntif sont concernés par la drépanocytose.

L'Arabie Saoudite ol serait née selon LEEMAN ( g4)
1'HbS se serait répandue dans le monde en suivant

trois axes :

~ un allant dans le Nord-Ouest vers la MNéditérranée,
-~ un autre se dirigeant vers l'Afrique Centrale,

~ le dernier axe s'est orienté vers 1'Est en direction
de 1'Inde ol elle atteint 1 taux variant de O & 40 %,

probablement le taux le plus élevé A'EbS en dehors
de l'Afrique.

Mais cette origine unique du géne de 1'EbS, proteine
parfaitement connue et partout la méme, a été remise
en question quand KAN et DOZY ( 84) ont mis en évi-
dence grlce aux enzymes de restriction { L Ve i
‘ un polymorphisme de 1*'ADN du génome bé&ta de
globine située comme on le sait depuis peu sur le

chromosome numéro 11.

En effet on a constaté que dans la région du Golfe de
Guinée, le géne b&ta S est presque toujours localisé
sur un fragment Kpal de 13 kilobases (13 kilobases =
13 kb = 13.000 bases); le méme phénomene est retrouvé
en Afrique du Nord et dans la Méditerranée Occidentale
(108).
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En Afrigque Equatoriale et en Arabie Saoudite par
contre, le méme géne est porté par un fragment de

7,6 kb. Plus recemment encore on & égalerent retrouvé
le g8ne bé&ta S porté par un fragment de 7,65 kb en
Céte d'Ivoire et au Sénégal.

Il n'a pas été observé de géne S chez les Caueasiens
purs (sujets de race blanche) mais la drépanocytose
existe en Europe surtout méditerranéenne (Italie du
Sud, Gréce, Proche Orient) ol le taux d'HEbS est aux

environs de 2 & 3 % s

En Amérique du Nord, on la rencontre surtout chez
les Noirs. ( 2I)

Au total, de nos jours, on retrouve la drépanocytose
dans tous les pays d'immigration des Africains, par-
ticuliérement dans les populations afro-américaines,
des Antilles, du Brésil (en pensant & la traite des
Noirs) puis en Europe ol immigrérent les "habitants
du Tiers Monde" a la recherche de travail et d'un

mieux-&tre, occasionnant des brassages raciaux.

La récente mise en évidence d'un polymorphisme du
géne béta S de globine laisse supposer qu'il y a eu
plusieurs mutations indépendantes. La drépanocytose
n'aurait donc pas un point de départ unique comme

on a longtemps cherché 4 le démontrer.
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LA DREPANOCYTOSE ET LES AUTRES EEOGLOBINOPATHIES

Selon les régions, un certdain nombre &'hémoglobine—
pathies s'associent plus ou moins fréquemment & 1'HbS.
Cette association peut avoir comme conséquence soit
une aggravation soit une atténuation des manifestations
de 1'EbS. En Afrigque Occidentale, il s'agit des Eb : C,
Oarab, Korlé bu et des thalassémies ( 33 ).

L'Lémoglobinose SC (alpha béta2631ys)

2

L'hémoglobine C reste essentiellement ouest-africaine
et son foyer principal est dans la boucle du Niger

sur les plateaux voltaiques ou sa fréguence dépasse
25 % =~(21)

On distingue la forme SC Harlem ou la 2&me anomalie
de C en position 73 atténue les effets de 1'LbS et
la forme SC Ziguinchor (Sénégal) ol la 2&me anomalie

de C en position 58 ne modifie pas les effets de 1'EDbS.

Au Sud-3énin, l'association SC est trés fréquente :
43,5 % d'aprés un travail recent ( 45 ). ASST ADOU
signale 7,59 % 4'Eb SC en Céte d'Ivoire.

Elle est caractérisée par une absence de déglobuli-~
sation aigu€ et une prédominance des crises vaso-occlu-
sives avec une fréquence plus grande d'acalmie. Elle
est donc moins sévére que 1'EbSS dans ses manifesta-
tions ; néanmoins, on pense que les complications
osseuses et occulaires qui font nayer de grands

tribus aux porteurs peuvent faire des SC des handicapés
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sociaux au méme titre que les SS ( 49). Sur 1le plan
obstétrical, la grossesse semble mieux supportée par

les SC que par les SS.

La Thalasso-Drépanocytose

C'est l'association de la Thalassémie & 1'HEbS,

La Thalassémie est également une anomalie génétique,
mais quantitative de 1'lib due & la déletion & un degré
variable des génes codant pour la syntheése de 1'Lb.

Ce défaut de synthése peut intéresser la chaine béta
de fagon totale : on parle de b&ta? thThalassémie

ou alors de fagon partielle : il s'agit de la bé&ta’
Thalassémie. De la méme manidre, la ckafine alpha peut

8tre concernde.

La gravité des troubles est proportionrelle au

nombre de geéenes délétés.

L'association de la béta~ Thalassémie & la drépano-
cytose aggrave les manifestations cliniques de cette
derniére. Cette association sidge dans la région
méditerranéenne, mais on la signale de plus en plus
en Afrique Noire (33,35,97 ).

yuant & l'association entre 1'alpha” Thalassémie et
la drépanocytose, elle est trés souvent retrouvée en
Afrigue Noire (30 % ) ol la détection de 1lt'alpha
Thalassémie mineure n'est faite que guand elle est
associée a la drépanocytose. En effet, seule, elle

est souvent asymptomatique.
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Selon NSANGOU (119 ) au Cameroun, il y a possibilité
d'exclusion de paternité chez les personnes non
averties du fait que >'association d'une Thalassémie
4 1'HbS semble aggraver le pronostic. Il serait donc
hautement soubaitable de faire appel b des équipes
compétentes habituées & ce genre de problémes quand

clest nécessaire.

1.4.3. L!HbS - Persistance héréditaire d'Eb foetale (LbS-FPEEF)

La persistance héréditaire de 1'hémoglobine foetale
correspond biochimiquement b une bé&ta-Thalassémie
alors gue les manifestations sont absentes. Le déficit
de syntheése des chaines béta est presque totalement
compensé par la synthése des chaines gamma aboutissant
& la production 4'LbF,.

Son association & 1'EbS . fait produire environ

30 % A'EDbF pour 70 % A'LibS, ces Eb semblant repartis
de fagon sensiblement homogénes dans les 1 globules
rouges (155, 156)

La persistance héréditaire de 1'Eb foetale est rala-

tiveme nt fréquente au Bénin (157 )

Raopelons que le taux d'L:bF doit &tre inférieure &

1% & partir de un an.

l.4,4. L'EbS Oarab et 1'EbSD Punijab (GLU NITA)
EbO = alpha 2 béta 2,121 1lys ;
HbD alpha 2 b&ta 2 121 Glu-NE,

i



1.4.5

17

Deux variantes de la chafne béta, toutes deux
substituées en position 121, donnant lieu quand
elles sont associées 3 1'HbS & des syndr8mes

séveéeres tout comme 1!'EbLS.

L'alpha™ Thalassémie fréquemment retrouvée en
Afrique Noire est la forme mineure résultant de

la délétion de 2 geénes alpha.

L'EbSE
L'HbE = alphay bé&taz; 26 Glu-Lys

Ce n'est pas surprenant si cette association ne se
rencontre que chez les sujets de "race" jaune au
Bambodge, en Thaillande , en Indonésie, en Calédonie,

la région d'Asie du Sud étant le lieu de prédilection
de 1'hbE.

La forme ZE entrafne de l'anémie avec rparfois :
asthénie, arthralgie, subictére, splénomégalie ,
élevation de la résistance globulaire, mais habi-

tuellement, elle ne se manifeste pas.

Pour terminer cette rubrique de l'association entre
la drépanocytose et les autres hémoglobinepathies,
on peut classer les maladies drépanocytaires par

ordre de gravité décroissante de la fagon suivante :

ss}sn}so >sc} S—Thal? > S—Thal+.
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¢+ LE DREPANOCYTE

Un drépanocyte devrait &tre tout globule rouge
contenent de 1'I'bS, mais en nous limitant aux

habitudes, un drépanocyte est une hématie fel-
ciformée, c'est-a~dire étirée, avec des extré-

mités plus ou moins pointues.
Avant d'aborder la complexité de la physiopatho-

logie du drépanocyte, il serait utile de rappeler

brid¢vement la physiologie du globule rouge normal.

Fhysiologie du globule rouge mature

De fagon imagée, on vpeut dire que le globule rouge,
cellule ne contenant pas d'organite, est un sac
a hémoglobine. De ce fait, le G.R. est l'une des
structures les plus hautement spécialisées de 1l'or-

ganisme.

Lhormis 1'Lb qui constitue 65 % de la solution de
protéines qu'il contient, le G.il. contient également
des électrolytes : le K* 1e Mgt et de nombreuses
enzynes membranaires. On compte environ 25.000 milliards

de G.H. chez un adulte soit 4 & 5 Tera/litre.

Chague jour, une propoption fixe (250 milliards)
d'entre eux disparait au terme de leur vie de 110 a
130 jours pour faire place & un nombre épal d'ery-—

throcytes jeunes. '



2.1.2

19

Du point de vue morphologique, le G.K. gréce & un
systéme enzymatique trés puissant, doit garder
intact sa membrane, car toute altération de cette

membrane raccourcit sa durde de vie.

Sa souplesse, sa plasticité et son élasticité 1lui
donnent vne malléabilité qui lui permet de s'adapter
et de passer dans les microvaisseaux dont le diamdtre

intérieur peut atteindre 3 microns.

Sa membrane contient des hydrates de carbone, des
lipides et des protéines dont 2 méritent d'étre citées
& cause de leurs implications de plus en plus dans
la physiopathologie en accord avec l'évolution des

recherches actuelles :

- la spectrine : elle représente 20 % du stroma qui
est localisdée 2 la surface interne de la membrane
de la cellule. Elle a tendance & former des filaments

insolubles en rrésence de cations divalerts, sur-~
tout le Ca'™,

-~ -La glycophorine : elle est une glycoprotéine con-
tenant de l'acide sialique, 1l'exosamine, la manose et

et le fructuse.

Ces 2 protéines membranaires participent 4 la forma-

tion du cytosquelette.
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Guant & son métabolisme, le G.R. puise 90 % de
son énergie de la glycolyse anaérobie par la voie
d 'EMBDEN-MEYEREOFF et 10 % de la glycolyse aérobie
par le shunt despentoses; il ne possede pas de

mitochondrie.

L'acide 2-3 diphosphoglycérique qui représente les
2/3 du phospore du globule rouge est son principal
intermédiaire phosporylé. En réagissant réversible-
ment avec la désoxyhémoglobine, cet acide diminue
1'affinité de 1'Bb pour 1'0p,

L'ATP (adenosine triphosphate) est nécessaire au
maintien des propriétés physioo-chimiques de la
membrane du globule rouge. 20 % de l'énergie venant
de la voie A'ERBDEN-IEYERHOFF sont utilisés pour
la pompe & Nat . Luand 1'ATP baisse, il y a augmen—

tation :

- de la fuite du Kt intracellulaire avec déshydra-

tation cellulagire et

++ . i
~ du flux de Ca  dans le G.H. avec liaison aux
protéines membranaires (spectrine) entrainant de

ce fait la rigidité membranaire.

En somme, la baisse de 1'ATP augmente la perméabilité

membranaire au Kt et au Cat™t.

Gréce & son Hb, le G.R. assure :

- le trarsport et la distribution de 1‘02 aux tissus.

-~ le trarsport et 1l'évacuation du CO2 tissulaire.
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2.1.5 L'érythropoise qui est le processus de fabrication
des globules rouges par l'organisme et qui se déroule
dans la moelle osseuse en général exige pour bien se
faire : des protéines, des vitamines (312, B6,B2,C,
acide panthoténique, miacine, alpha-tocophérol),
de l'acide folique, des minéraux (le fer, le cuivre,
le cobalt, le zinc), des hormones (1'érythropoiétine,

des androg®nes, la thyroxine).

Rappelons que le stimulus physiologique de l'érythro-

poitse est 1'hypoxie tissulaire.

2,1.6 L'Hémoglobine : elle est constituée par l'association
d'une protéine, la globine et de 1l'héme qui est un
complexe ferreux de porphyrines, les porphyrines

étant des molécules formées de 4 cycles unis entre eux.

La globine, elle, est formée de 4 chalnes polypepti-
diques identiques 2 & 2. Selon 1'étape ol l'on se
situe dans 1'évolution de l'organisme humain, il
slagira :

- des chaines epsilon, . epsilon, Eb GOWER I)
alphas.. epsilong. (iib GOWER II)
epsilonp gammajp (Eb Portland)

chez l'embryon.

- des chaines alpha, gamma, (¥bF) chez le foetus

et momentanément (3 mois) chez le nouveau-né.

—~ des chafnes alphap bé&tap (HbA;)
alpha, delta, (ba )

chez l'Adulte.
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Au cours de la liaison de 1'02 sur 1'Eb, 1l'atome de
fer reste d 1'état ferreux (Fe'tt) dans les conditions
physiologiques, lorsqu'il est & 1'état ferrique (Fe+++)
il ne peut plus fixer 1'0, et 1'Hb se trouve & 1'état

de méthémoglobine.

La dissociation de 1'oxyhémoglobine (EbOz) en Eb et en
02 est indispensable pour que 1'Iib joue pleinement son
rdle de fournisseur 4'0p . Selon la solidité de 1la
liaison entre 1'Hb et 1'0p, une plus ou moins grande
quantité &'0y pourra &tre délivrée aux tissus et

cette capacité de dissociation de 1l'oxyhémoglobine

exprime 1l'affinité de 1'Eb pour 1'02.

Les variations de 1'affinité de 1'Eb pour 1'0, se
traduisent par un déplacement de la courbe de disso-

ciationjainsi :

—~ quand 1'affinité de 1'Eb pour 1'Oy augmente, la
courbe de dissociation se déplace vers la gauche,
B'est le cas:tdans l'alcalose, de 1'th foetale
Eb0) e 02 + FEb.

-~ quand 1'affinité de 1'Eb pour 1'Q, baisse, la
courbe de dissociation se déplace vers la droite.
Ctest le casidans l'acidose, dans l'anémie
HbO2 0p + Hb.

Citons certains cas w»nrécis :

- 1l'augmentation de la concentration en ion Ht
fera déplacer la courbe de dissociation vers la

droite.
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~ pour une pression nartielle d'02 donnée, la courbe

de dissociation se déplace vers la droite quand on

augmente la FCOz. C'est 1teffet Bohr.

Inversement, la courbe de dissociation se déplacera
vers la pauche lorsque 1l'on diminuera la PCOp. Ces
déplacements sont dus & des modifications de 1la

concentration en ions LT,

~ Une hyperthermie ferait déplacer la courbe de
dissociation vers la droite donc diminumerait
1'affinité de 1'Hb pour 1'0p et inversement une
hypothermie augmenterait 1'affinité de 1'Eb pour
1'0p et ferait donc déplacer la courbe de disso-

ciation vers la gauche.

- L'augmentation de l'acide 2-3 diphosphoglycérique
(le 2~3 DPG) diminue 1'affinité de 1'Lb pour 1'C

et favorise l'oxygénation tissulaire.

2

Le 2 - 3 DFCG se trouve dars la molécule d'Eb,

3 1'état désoxygéné au niveau de la poche centrale.
Lors de la fixation de 1'02 sur les 4 chaines,

le 2-3 DPG sort de la poche et la molécule se

contracte.

A 1t'état désoxygéné, le 2-3 DPG revient dans la
poche. C'est le mécanisme régulateur de 1l'oxygéna-
tion de 1'Hb.

Il est bon de retenir que :

—~ Pour une P02 de 160 mm Eg, la saturation en 0, est
de 97 % & 986 %, Pour avoir une saturation en
0, (S02 ) de 100 % , il faut des F0 avoisinant
150 mm hg.
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2.1.8 Au terme des 110 jours de vie, le globule rouge mature
vieillit et sera détruit par érythrophagocytose par

les macrophagesdu systéeme réticuloendothélial.

L'lib 1libéréée a la mort du G. K. est catabolisée :

— 1'héme est transformé et libéré dans le plasma sous
forme de bilirubine qui sera transwortée jusqu'au
foie pour sa conjugaison. D'ou l'acceptation d'un
certain taux de bilirubine libre dans le plasma.

-- la globine est dégradée en acide aminés.

—-- le fer est réutilisé pour 1l'érythropoiese.

2,2 CONDITIONS D'APPARITION DES DREPANOCYTES

I1 est généralement admis qu'en milieu désoxygéné,
1'hématie porteuse A'HbS se falciforme. En effet,
dans les conditions idéales d'oxygénation, le globule
rouge du drépanocytaire ne se distingue pas du G.R.

du sujet normal porteur d'Lbi.

En réalité, la baisse de la Pa0, ne fait que démasquer
les caractéristiques anormales de 1'Eb mutée, supports

de la falciformation.

Le remplacement de l'acide glutamique, un acide neutre,
par un acide aminé apolaire hydrophobe, la wvealine,
modifie considérablement les rapports aussi bien entre
les sous-unités de 1'Eb qu'entre deux molécules d&'Eb
voisines ; ce qui sera & la base de leur polymérisa-—

7

tion en milieu désoxygéné,
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Deux hypotheses expliquent ce phénoméne initial

de la falciformation.

2.,2.1.1.Celle de PERUTZ et LELMAN

2.2‘1.2

L'EbS posséde un site d'adhérence que ne possede pas
1'HbA, ce qui lui donne la propriété de se lier &
1'HbS voisine. A 1'état désoxygéné, il apparait un
site d'adhérence complémentaire. La présence de ces
deux sites d'adhérence donne la possibilité aux EbS
de s'empiler les unes sur les autres pour former des
chatnes, (128)

L'hypothése de MURAYANMA, la plus vraissemblable car
confirmée par l'observation au microscope électronique.
Elle a imaginé qu'il existe un site d'adhérence cons-
titué par une boucle & l'extrémité de la chaine béta,
une boucle due & 1'établissement d'une liaison
hydrophobe entre la valine en position 1~ ét) <*
celle en position 6. Un pont hydrogéne s'établit aussi
entre la valine en position 1 et la thréonine en posi-
tion 4. Le création de ce site d'adhérence a pour
conséquence 1l'empilement des molécules d'Eb., (113)

Cette polymérisation est en fait 1'étape initiale du

phénoméne de gélification, car il y en a un.

La Gélification (155,.156

Cl'est un phénoméne au cours duguel 1'ib se sépare en
deux phases, l'une soluble, l'autre incorporée dans

un cristal.
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2,2.2.1 Normalement, dans 1‘'hématie, 1'Hb est présente & une
concentraction d'environ 33g/dl : les 270 millions de
molécules contenues dans chaque hématie sont prati-
quement en contact les unes aves les autres ; certaines
forces répulsives localisées a leur surface les em=-
p8chent de polymériser. Le milieu intraérythrocytaire
est donc un fluide de haute viscosité dans un état

paracristallin.

2.2.2.2 La présence dans la désoxyhémoglobine S, d'une valine
remplagent un glutamate en b&ta 6 suffit pour rompre
1'équilibre et pour amorcer la cristallisation . On
observe alors une gélification du contenu cellulaire :
des cristaux allongés, en forme d'aiguilles, long de

1 315 n se forment ; ce sont les tactoldes.

2,2.2.3 La formation du gel n'est pas un »hénoméne instantané,
elle est précédée d'un temps de latence qui, selon
les conditions expérimentales, varie de la milli-

seconde & des jours. Il est exprimé dans 1ltéguation :

1 . (ct)™ o
w - -t °

Cs = solubilité de 1'HbS a équilibre

Ct = concentration totale en Hb

n = est fonction des conditions expérimentales,

représente l'indice de coopérativité du processus.

La gélification dépend :

- de la concentration en HbS : la concentration
minimale de gélification & 202C est de 24g/dl (155)
(1.G.C. pour les Anglophones) ; elle est de

17g/d1 a 379C,
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- de la température : la formation de gel est facilitée
par une augmentation de la température et au contrai-
re inhibée par le froid (in vitro). Ce fait s'expli-
que par le fait que le type de liaison e impliqué
dans la polymérisation est majoritairement d‘'interac-
tions hydrophobes dont la stabilité augmente

parallelement avec la température.

- du pH dont une augmentation retardera la gélifica-~

tion.

- de la concentration en 02‘v

« 1'élevation du taux du 2-3 DPC s'oppose i
l'oxygénation de 1'EbS en diminuant son affinité
pour 1'02 entrainant de ce fait la stabilisation
des HbS désoxygénés avec accélération de la géli-
fication (36 ).

. L'effet Bohr qui augmente 1'HbS désoxygénée.

-~ de la présence d'autres Hb telles que les Eb Ay et F
qui inhibent la gélation par dilution de 1'EbS et
par inhibition spécifique suite & des modifications
des sites de contact. Par - contre la présence

d'autres Kb mutées aggravent la gélification.(114,131)

Au cours du temps de latence, les tétraméres A'HbS
s'associent en noyaux de 2, 3, 4 unités puis de plus
en plus gros mais instables. Lorsque ces noyaux ont
atteint une taille critique, l'addition d'autres
unités devient thermodynamiquement possible ( 81).
Cette phase dite nucléaire constitue 1'étape limitant
la formation des polyméres. Pendant la phase de

croissance, les polyméres s'orientent : ils s'alignent
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les uns par rapport aux autres, forment un réseau de
fibres ordonnées créant une architecture stable

relativement rigide.

En microscopie électronique (°4 )} on note une struc-
ture fibrillaire, formée par l'arrangerent hélicoidal
des brins de tétramétres associés deux & deux, qui
comporte une forme majoritaire & 7 doubles filaments
et minoritdire & 3 ou 5. deuBles filaments. Dans cette

structure hélicoidale, on note deux types de cohtacts:

- ceux intervenant entre les tétrameéetes d'un

méme brin
- ceux joignant les brins justaposés.
Mais avant de parler de la falciformation conféréé aux
globules rouges par les polymebes hémoglobiniques, il

convient de parler d'un autre caractére de 1'LbS : sa

moindre solubilité.

Solubilité de 1'HbS

La solubilité de 1'HbS est diminuée quand elle est
sous forme désoxygénée. in effet, selon FERUTIZ et
MITCERISON cités par WAJGMAN (129 ), 1la solubilité

de la désoxyhémoglobine S serait environ 50 fois
moindre que celle de la désoxyhémoglobine A. L'inter-
vention des liaisons hydrophobes pourrait y jouer

un réle, puisque la solubilité est augmentée par les
basses températures ainsi que par des composés tels
que les alkylurées qui interfeérent avec ce type de

liaison.
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2.2.4 La Falciformation

Elle est la conséquence cellulaire, visible au micros-

cope ordinaire de la gélification hémoglobinique.

Les hématies porteuses de désoxyhémoglobines S et
sous la pression mécanique des chafnes de polymeres,
perdent leur forme biconcave, deviennent étirées,
plus ou moins spéculées, prenant la forme d'une
faucille ou d'une feuille de houx. Ainsi naissent

les drépanocytes, cellules rigides, peu déformables,
moins souples et élastiques que le globule rouge
normal, mais pouvant retrouver ses caractéristiques
initiales dés que s'opdre un retour en milieu favora-
bles Cette normalisation peut s'effectuer tant que

le drépanocyte conserve sa réversibilité.

2,2.4.1 La falciformation d'une hématie est un phénomene rapide
de l'ordre de la fraction de seconde, concomitantede la
gélification avec laquelle elle a d'ailleurs les mémes

facteurs déterminants & savoir :

- la température

- la Pa02 , le pH

- la nature et la concentration de 1'Hb.

De reversible, le drépanocyte peut devenir irréver-
sible, perdant toute capacité de restauration des

caractéristiques normales en milieu oxygéné. Ceci
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vient du fait probable que les agressions mécaniques
portées par les cristaux d'EbS & la membrane conduisent
a4 des lésions d'abord partiellement réversibles, puis
par suite de rénétitions, tres souvent cycliques,
falciformation et (défalciformation), des altérations
morphologiques, on aboutit 2 une or réorganisation
irréversible du squelette membranaire (spectrine-actine)
qui entraine la rigidification définitive de la mem-
brane (I 101 ) en passant mar édesvésiculations

illustrant des re tes de matériel membraraires.

Ces transformations sont facilitées par la présence
d'Bb mutées interactives telles que les b : C, Oarab,
D, Thal et inhibées par l'existence d‘'kb normales

(AZ , ¥) en quantité suffisante ( 147 )e

Les drépanocytes irréversibles ainsi obtenus présentent

les caractéres suivants :

- augmentation de la concentration d'Ebd corpusculaire

( o3 )
- diminution du taux a'aT®? (35 )

- perte de iz régulation de l'équilibre ionigue
. . . 4
avec élevation du Ca++ intracellulaire du £ et
dteau. ( effet Gardos)

~ perte de la déformabilité de le mermbrane cellu-
laire coupléeé avec une exagération de 1'hémolyse
traduisant la destruction précoce des drépanocytes

irréversibles.
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En effet les drépanocytes, réversibles ou pas, ont
une durée de vie au ckrome 51 de 40 jours environ au

lieu des 120 chez les globules rouges normaux.

De fagon habituelle on trouve dans le sang des drépa-
nocytaires un taux de drépanocytes résiduels de 5 a
30 %.

En résumé, le globule rouge porteur d'i’bS se transforme
en drépanocyte. guand les conditions d'oxygénation sont
défavorables, situetion qui en fait démasgue la solu~-
bilité beaucoup moindre de I'EbS par ravrort & 1'lLibi
en milieu désoxygéné et favorise la pgélation, préno-
méne initial de la maladie drépanocytaire dont nous

étudierons maintenant la rthysiopathologie.

PEYSIOFATEOLOGIE DE LA MALADIE DREPANOCYTAILE

S'il n'y avait que les drépanocytes, la maladie
drépanocytaire n'aurait pas la gravité qu'on lui
connait car elle ne serait pas & la bese cde tant de
déghts. Mais il faut compter avec les vaisseaux
surtout ceux de la microcirculation dont le diametre
intérieur peut atteindre parfois 3p alors que le

diametre du globule rouge est cde 7,2p.

Le probldme de 1l'adaptation & la microcirculation du
drépanocyte qui a perduv sa déformabilité donc sa
malléabilité normale est posé et ce n'est pas 2 tort

que certains auteurs CRIEN et BEORNE keDCHALD ( )
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prennent la drépanocytose pour une "maladie rhéologique"
puisque toute anomalie de la déformabilité du globule
rouge est susceptible de retentir sur la durée de vie
du globule rouge et sur 1l'hydraulique de la microcir-

culation ( 6 ).

Trois facteurs modifient la déformabilité érythrocy-

taires

- sa géométrie qui est telle qu'il y a un exces de
surface sans tension membramaire cellulaire (140p2)
par rapport au volume cellulaire (90p3). Cette

géométrie est modifiée chez le drépanocyte.

- la viscosité du fluide intracellulaire est élevée,
le drépanocyte étant une cellule déshydratée.

~ Les propriétés viscoélastiques de la membrane que
le drépanocyte a perdu. La membrane érythrocytaire
fait le tour du contenu cellulaire comme une courroie
de transmission a trois dimensions et provoque au
sein de la cellule un mouvement mixte ou écoulement
interne : ceci signifie qu'ad 1'étet normal,
1'hématie ne perturbe pas 1'écoulement comme le
ferait un corps solide ( c'est ce que fait 1le
drépanocyte) mais participe comme une goutte de
liquide {( 50 ). La déformabilité est gouvernée
a 1'échelle moléculaire par le groupe des protéines
membranaires du cyto-squelette. (spectrine, actine,

glycophorine). La nhosporylation de la spectrine



33

gouvernerait en partie les interactions spectrine-
actime et par la méme la forme et la déformabilité

des globules rou es puisqu'on a constaté dans les
globules rouges naturellement déformés une moindre
phosphorylation de la spectrine. Ce qui pourrait

bien &tre le cas des drépanocytes. N'oublions pas
1'afflux massif intracellulaire des ions Ca'' dont
le taux peut atteindre 188p mol/1 dans le drépanocyte
alors que dars le globule rouge normal, il est de

24,9 p mol/1. ( 55 )

La déformabilité érythrocytaire se mesure de différentes

facons :

-~ par viscosimétrie du sang total
- par filtretion sur filtre nucléopore
~ par aspiration & la micropipette

~ et plus récemment par l'utilisation combinée
de 1l'ektacytométre et du rhéoscope.

L'ektacytometre mesure la déformation de 1'image par
diffraction d'un faisceau laser passant au travers
d'un film de globules rouges disposé entre les deux

cylindres d'un viscosimetre,

L'observation directe par un rhéoscope décrite par
SChinID-SCLOMBEIN (142 ) montre que les G.RK. normaux
deviennent des ellipsoldes dont les grands axes se
disposent parallélement a la direction du flux ; les
drépanocytes & l'inverse s'orientent perpendiculaire-
ment & la direction du courant et tournent sur

eux-mémes autour de leur grand axe (25, 142 ).
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Ainsi, la forme trés particuliére des drépanocytes
détermine leur orientation perpendiculaire au sens
du courant, expliquant l'allongement de leur temps
de transit et leur arrét fréquent au niveau de la
micro-circulation ; d'ol une sccumulation des drépa-
nocytes, une stase sanguine avec un fort risque de
thrombose, d'infarctus, d'anoxie et de nécrose au

niveau de la zone de stase et en amal.

A ce moment, on comprend facilement que la falciforma-
tion intravasculaire soit autoentretenue, la stase
sanguine ayant c¢réé & son niveau, avec possibilité
d'extension une hypoxie et une acidose. Ainsi se

referme et s'accélére le cercle vicieux.

En réalité, induisent de fagon directe les manifes-

tations cliniques :

- la moindre déformabilité (rigidité) du drépanocyte,
sénescent précoce, qui induit trop t8t 1'érythro-~
phagécytose vhysiologique par les macrophages du
systéme réticuloendothélial d'une part et 1'hémo-
lyse intra-vasculaire, résultat de la fragmentation
progressive du drépanocyte & mesure qu'il passe dans
la micro-circulation dtautre part. Nous trouvons
1a l'explication de l'ictére presque permanent de
certains drépanocytaires, expression visibles de

1'hyperhémolyse.

- lt'association complice, rigidité cellulaire-micro
P ’ e
vaisseaux qui induit la thrombose, 1l'anoxiey
1tinfartus, la nécrose et les phénoménes inflamma-

toires se traduisant par des douleurs.
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Les autres manifestations ne sont en fait que des
complications dont la gravité est fonction de
l'organe intéressé. Tous les organes du reste
veuvent en &tre victimes de facgon isolée ou
associée d'oll la diversité insaissable dans

l'espressivité clinique de la drépanocytose.

Les phénoménes sus-cités sont d'autant plus intenses
et plus rapides que 1'hématocrite du drépanocytaire
approche la normale, la viscosité sanguine en étant
plus élevée, donc la circulation sanguine plus ralentie

et la stase microvasculaire plus favorisée.
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DEUXIEME PARTIE : MANIFESTATIONS CLINIQUES

DE LA MALADIE DREPANOCYTAIRE
ET DIAGNOSTIC
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CHAPITRE 3 : ETUDES. CLINIGUE, BIOLOGIQUE
ET RADIOLOGIGUE

3.1 ETUDE_CLINIQUE

Les drépanocytaires sont sujets & une grande variété
de crises, tant dans leur intensité, dans leur forme

gue dans leur fréquence.

Ces manifestations peuvent concerner un ou plusieurs

organes & la fois ou méme tout l'organisme.

Une étude clinique faite selon les formes génétiques
(ss, Sp, SC, etc...) serait incapable de rendre compte
du polymorphisme observé méme entre des malades géné-

tiquement proches.

De méme que cette diversité existe d'un cas & l'autre,
elle existe encore plus d'un groupe régional ou éthnique
a un autre, ce qui pose le probléme de 1l'interection
d'autres facteurs, génétiques ou d'environnement, modi-~

fiant 1l'expressivité de la maladie.

Compte tenu des probleémes ci-dessus mentionnés, nous
nous proposons d'étudier les manifestations cliniques

en deux grandes parties :

- Les manifestations vaso-occlusives

- Les manifestations hématologiques
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Les manifestations vaso—occlusives

En effet, les occlusions vasculaires engendrent le
signe majeur de la maladie, celui que redoute le plus
le malade & savoir : la douleur. Les manifestations
hématologiques sont en effet relativement supvortables
en dehors des crises aigu¥s. Les manifestations vaso-
occlusives sort théoriquement possibles dans tous
les territoires vasculaires : articulaires, abdominaux,
osseux, thoraciques, musculaires, neurologiques, mais
l'atteinte de certains territoires est cependant plus

caractéristique et plus fréquente.

De fagon non limitative, on peut décrire :

Des manifestations articulaires : Les arthralgies

pseudorhumatismales sont d'intensité modérée ou sévere,
pouvant 2tre unies ou bilatérales. Elles s 'accompa~
gnent de signes inflammatoires localisés (chaleur,
douleur, rougeur, oedéme) et reuvent conduire & la
paralysie douloureuse. Toutes les articulations peuvent
8tre intéressées mris il s'agit le plus souvent des

membres et du bassin.

Des manifestations abdominales : Les douleurs abdomi-

nales évoquent l'abdomen chirurgical avec leur cortige
de nausées, vomissements, diarrhées et surtout de
constipation avec ballonnement. L'existence de défense
ou de contracture,d'agitation pose parfois un délicat
probleéme de diagnostic différentiel avec une appendi-
cite aigu¥, une occlusion par exemple. En bas 4ge,

ces douleurs peuvent s'associer ou succéder & une
hépatosplénomégalie ou & une splénomégalie isolée
réalisant le syndrome mixte de crise séquestro-vaso=~

occlusive.,
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Véme si le diagnostic de drépanocytose est connu, le
dilemme de 1l'intervention chirurgicale peut se peser
en raison de la coincidence possible entre crise

drépanocytaire et urgence chirurgicale.

Des manifestations osscuses : Elles s'associent souvent

a des manifestatiors inflammatoires des parties molles.
Les douleurs osseuses sont soit localisédes & un seul

os, soit réparties sur plusieurs os.

Les os plus souvent touchés sont :

. ceux des membres supérieurs et inférieurs mais le
classique syndrome pied-main des jeunes enfants

n'est plus rencontré & 1'dge adulte.

« la colonne lombo-sacrée

« les cbtes. -

Des douleurs thoraciques : Elles peuvent &tre soit

rétrosternales ou mimer un point de cdté. De
diagnostic difficile, elles peuvent évoquer un syn-

drome infectieux, un infgrctus pulmonaire ou cardiaque.

Des manifestations neurologiques : L'ischémie cérébrale

a pour traductions cliniques fréquentes les céphalées
de type frontale, migraineuse ou occipito-pariétale
avec méningisme ; elles sont parfois si violentes
que le malade semble présenter des troubles de la

conscience ou du psychisme.
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Les Manifestations Hématologiques

Le deuxi®me point fort de la clinique drépanocytaire

est l'anémie hémolytique, normechrome, normocytaire.

Une hémolyse chronique, généralement bien supportée

a 1l'état basal (2 1'intercrisc) est & l'origine de

la coloration ictérique permanente des yeux, un signe
classique de la forme homozygote ou de l'association
S-b&ta®thal. En effet 1'hémolyse n'est pas prononcée
dans la forme SC ou son existence doit faire rechercher

une autre étiologie associée.

Meis & 1'état de crise d'anémie aigii€ brutale, on

perlera de crise de déglobulisation et 134 interviennent:

La crise de séquestration hépato-splénique qui se
manifeste plutdét chez les jeunes enfants. Cette crise’
peut &tre soit spontanée, soit, ce qui est plus
fréquent, déclenchée par une infection bactérienne, vi-
rale ou palustre. Classiquement, l'enfant en bas &ge
commence & &tre un peu anorexique et menifeste des

fébricules, un ou deux jours plus tard, s'installent :

» une constipation, une distension abdominale, de
l'irritabilité, une hyperthermie ct des vomissements.
L'examen clinique révele une hépatosplénomégalie
massive, frappante. L'hépatom%gﬁlie et la spléno~
mégalie peuvent atteindre les iliaques & droite et

&4 gauche. Le danger majeur de cette énorme spléno-

mégalie est la rupture spontanée ou traumatique. En
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dehors de la rupture splénique, les enfants peuvent
mourir de cette manifestation dens un tableau simu-
lant un choc hypovolémique avec : hypotemnsion, tachy-

cardie, anémie séveére , respiration de type Xussmaul.

La crise d'hémolyse aigué : Elle survient & tout &ge,
elle est observée au cours d!'infections sévéres
bectériennen ou de facon brutale ou bien alors elle

est secondaire & un stress infectieux et rrend 1l'allure

d'un choc hypovolémique et septique.

La crise d'érythroblastopénie : Classiquement, le
sujet se présente avec une asthénie importante, les

conjonctives piles, sans ictére et une anorexie.

L'hémogramme montre une anémie importante, un taux
d'Hb / 5g/dl, un taux de réticulocyte inférieur a 2 %
le tout traduisant une érythropoTese déficiente. Le

malade ne survit qu'au prix de transfusions répétées.

Ces deux grands groupes de manifestations drépanocy-
taires peuvent enscmble ou sénarément, entrainer des
lésions organiques chroniques, elles aussi extrémement
diverses, qui retentiront sur 1'état général et la

croissance @

Les 1ésions Organiques Drépanocytaires

Les 1ésions cardio-vasculsires

Elles sont sans doute liées & l'anémie chronique et

3 l'hyperviscosité sanguine (154 ). Les sujets qui en
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sont atteints se plaignent de dyspnée & l'effort, de
palpitation et »narfois de douleurs rétrosternales.
L'auscultation réveéle des souffles systoliques ané-
miques. On note souvent chez ces sujets a3 1'E C G
(électrocardiogramme) et 2 la radiographie thoracique
une cardiomégalie. Ces modifications se comprennent
quand on sait que le drépanocytaire réagit a  son

anémie chronique par :

« une augmentation du débit cardiaque

. une rédistribution du flot sanguin phériphérique

. une augmentation du 2-3 DPG pour diminuer 1l'affinité
de 1'Hb pour 1'02.

. une vaso~dilatation périphérique

Ltexclusion splénique

Ltinfarctus splénique répété conduit a une autosplé-
nectomie lente et progressive dans les six ou sept
premidres années de vie. Cette diminution du volume.
de la rate entralne & la longue un hyposplénisme

organique et fonctionnel avec :

« diminution de la fonction phagocytaire
. occlusion de la microcirculation splénique

. emprunt des voies de déviation par le sang.

Le pneumocoque peut ainsi passer dans la réte sans
subir une phagocytose. Cette occlusion splénique est
d'autant plus compréhensible qu'on sait que la rfte

est constitude b 99 % de microcirculaticn (artériole,
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veinule, capillaire, sinusoides), qui favorise la
falciformation. HMHais en plus, le pH est acide dans

la ©  pulpe rouge, la tension d'0, est abaissée. I1
n'en fallait pas »lus  pour installer une acidose
locale qui est un facteur de déclenchement et d'entre~

tien de la falciformation.
Chez les doubles hétérozygotes SC et les Thalasso-

drépanocytaires, la rite serait fonctionrellement
normale ( 130 ),

Les Lésions nulmonaires

Non seulement on note une atteinte de la fonction

respiratoire (99)

. baisse modérée de la capacité vitale (CV) et de

la capacité totale (CT)

. inadéquation du rapport ventilation rerfusion avec
existence de schunt gauche-droite & travers des

zones non ventilées,

mais encore l'infarctus pulmonaire, apznage des
adolescents et adultes, est inévitable guand il y

& une vaso-occlusion in situ par falciformation massive
induisant une thrombose par stase secondaire. iarement
il s'agit d'une embolie graisseuse consécutive & un

infarctus osseux (130).
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Le diagnostic différentiel entre 1l'infartus

rulmonaire et une pneumopathie infectieuse est
difficile tant cliniquement que radiologiquement.

Or les infections pulmonaires sont parmi les premieéres

causes de décés d'un drépanocytaire surtout enfant.

{uant aux rapports entre la tuberculose pulmonaire

et la drépanocytose, selon BENDIFALLALE, (20 ) 1a
mrnladie de HERLICY (la drépanocytose) ne favorise pas
la tuberculose mais l'aggrave par l'intermédiaire des
infections intercurrentes faciles, répétées, de 1la
fibrose pulmonaire drépanocytaire entralnant une

mauvaise ventilation et une meuvaise perfusion.

De méme, la tuberculose aggrave la drépanocytose par
son cortege i ‘d'hyperthermie, d'insuffisance respira-
toire donc d'hypoxie. Il existe entre la drépanocytose

et la tuberculose un "échange de mauvais procédé".

3.1.3.4 Les Lésions QOsseuses

Elles sont d'origine multiple :

. hyperplasie érythroblastique
. thrombose 3 répétition
. surinfection entrainant des ostéomyélites et

des osteites.

Particuliérement caractéristiques sont les nécroses
aseptiques, plus fréquemment de le téte fémorale qui
se luxe dans la majorité des cas, et moins souvent de
la té&te humérale ( 72 ).
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Confrairement 3 1l'ostéomyélite, les nécroses
aseptiques osseuses frappent les grands enfants ou
les adolescents SC ou SS dans les mémes proportions
selon DEGUENON, Elles sont les complications les

plus graves et les plus fréquentes(49),

Quant & l'ostéomyélite aigué, elle a une manifestation
4 la fois bruyante et fréquente. (66 % de drépanocy-
taires dans 1240 cas d'ostéomyélite par OMANGA 3

au 3énin , elle s'associe & la drépanocytose dans

51,6 % des cas (63 )

Cette atteinte osseuse est généralement bilatérale
et plurifocale touchant les extrémités chez les
nourrissons, les os longs chez les enfants plus
grands : la moyemne d'Age pour ALLANGBA est 8, 4 ans

(enfants drépanocytaires et ostéomyélitiques).

Elle provoque volontiers de volumineux sequestres,
des pandiaphysites, des atteintes de l'articulation
voisine, des fractures spontanées et des fistulisa-

tions

Les germes responsables les plus fréquemment rencontrés
sont : les salmonelles, les Klebsiella et le staphy-

locoque.

Son traitement correct chirurgical a de bons résultats.

On procéde, selon 1l'étape ol 1l'on a vu le malade :

~ soit & une immobilisation pléitrée avec antibiotique

quand l'affection est & son début, sans complication,

-~ soit & un curage chirurgical soit & un séquestrec—

tomie
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3.1.3.5 Les Atteintes Génito-Urinaires

3.1.3.6

Les manifestations génito-urineires sont presque

constantes :

. défaut de concentration rénale avec possibilité

de réversibilité aprds transfusion sanguine (88,%0)

« nécrose papillaire rénale avec hématurie plus ou
moins modérée qui est plus fréquente chez les SC
que chez les SS. En effet DEGUENON( 49 ) a trouvé
19,5 % contre 13,33 % lors de son étude de la maledie

drépanocytaire chez l'adolescent et l'adulte.

. des insuffisances rénales et des syndromes néphro-

tigques ont été décrits

. le priapisme : l'engorgement des corps caverneux
par des drépanocytes est une des complications aigués
de la drépanocytose. Il est caractérisé par une
érection persistante et douloureuse sans envie

sexuelle ni éjoaculetion.

Les Lésions Oculaires

Le primum movens des lésions drépanocytaires étant
la thrombose vasculaire, la rétine par sa vascula-
risation extrémement fine, dense et importante ne

pourrait échapper & ces complications (138, 139)

Les malades SC peyent le plus grand tribut aux lésions
ocdlaires dont le diagnostic serait assuré de facgon

idéale par l'engiofluorographie.
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Les phénoménes occlusifs sont plus fréquents dens les
lésions oculaires (sur 147 cas étudiés per SANGARE,

108 sont dus & des phénomeénes occlusifsJ) Dans la moitié
des cas, toujours selon SANGARE, il s'agit de 1ésions

vaso-oculaires associées. (138, 139),

Nous énumérons les complications oculaires de leo

drépanocytose :

. tortuosité vasculaire

. thrombose wvasculaire avec néovascularisation
« mnicro-anévrysme

. infarctus chpriorétinien

. dégenérescence de la maeula

. décollement rétinien

+ hémorragie du vitré ( 2 )

SANGARE pense que le traitement per photocoagulation
institué trés t8t pourrait nréserver de la cécité de

nombreux malades drépanocytaires ?

Les Lésions du Systéme Nerveux

L'obstruction mécanique des capillaires par des

hématies falciformées explique la majorité des symptdmes
neurologiques observés. Les autopsies ont mont#é des
lésions cérébrales faites de petits ramollissements
diffus dans la substance grise, des lésions en foyer

& type de ramollissement ou d'hémorragie cérébrale

et parfois des lésions nécrotiques comparables aux

infarctus siégeant dans les autres orpenes. Les oedémes
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cérébraux, signes de souffrancec cérébrale ne sont

pas exclus. Far ailleurs, les crises aplasiques, rares
en fait, peuvent occasionner des hémorragies cérébro-
méningées gui s'extérioriseront par des signes neuro-

logiques.

Au cours de certeines complications infectieuses
comme la méningite (les drépenocytaires sont treés
susceptibles & ce genre x d'affection) il peut persis-

ter des séquelles neurologiques.

Pour GIORDANO, (67 ) les accidents vasculaires céré-
brales (4VC) sont les complications majeures des SS

les plus fréquentes et les plus redoutables en raison
des séquelles psychomotrices. Le moyenne d'fpge des
sujets atteints serait comprise entre 10 et 15 ans

mais pour BAHSOUN, (13) 1t'dge de nrédilection est
essentiellement avant 10 ans avec possibilité de
survenue chez l'adulte jeune, une discrete prédominance

féminine étant constatée.

Ces manifestotions neurologiques variables dans leur

intensité et leur gravité sont :

. les hémiplégies, rarement isolées, souvent récidivantss

. les convulsions

. les céphnlées

. les hémorragies méningdes et c érébro-méningées

. Les troubles oculsires & type de déficit de 1l'acuité
visuelle, d'hémi-anopsie

+ Les paralysie de nerfs craniems et lies atteintes

médullaires (paraplegie).
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En réalité l'incidence de ces manifestations neurolo-
giques n'est pas bien connue. Les troubles psychigues
peuvent s'observer, a type d'apathie, d'anxiété

et parfois de syndrome dépressif lors des syndromes

hyperalgiques.

3.1.3.8 Les Lésions Cutandes

11 stagit surtout d‘'ulcéres chroniques, récidivant
de jambes qui son une complication partichlidrement

pénible chez les malades qui dépassent 1'enfande.

L'hypoxie chronigue entretenue par l'anénie hémo-
lytique en est le rrincipal responsable quand le
porteur est un dréranocytaire. lais il peut y avoir

aussi l'association d'autres facteurs tels gque :

. un facteur circulatoire : état du systéme veineux
qui a souvent subi de graves atteirtes (antécédentde
phlébites profondes par exemple) et la récessité
de lp station debout prolongé pour des raisons

professionnelles.

. un facteur infectieux : beaucoup d'ulcdres de
jambe sidgent sur un fond inflammatoire ; & la
longue, cette inflammation qui évolue par poussée
rrovogue une sclérose, réaction qui étouffe les
veisseaux nourriciers de la peau et concourt a

la perrénisation de 1l'ulcere.

L'ulcére de jambe sidge & l'ordinaire sur les régions

malléolaires ou sur le tiers inférieur de la jambe.

I1 peut se former progressivement »ar lente extension

d'une plaie insidieuse parfois traumatigue, ou résulter
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de la confluence de points nécrotiques dus & l'obli-
tération de petits capillaires. Dans ce dernier cas,

l'ulcére est le plus souvent douloureux.

Dans la série de DEGUENON, 12 hdmozygotes sur 60 ont
présenté cette complication soit 20 % tandis qu'un
seul SC sur 47 en est porteur soit 2,12 % (49)

Dans la méme série, 2es ulcéres de jambe sont apparus
chez la plupart des malades & la puberté et occasion-
nent des hospitalisations & répétition en raison de

leurs récidives r fréquentes.

3,1.3.9 Les Lésions Gastro—-intestinales

Les organes cibles sont : le foie, la vésicule biliaire

et lt'estomac.

Le foie est sujet aux infarctus sous-capsulaires, aux
abces, aux cirrhose nodulaire avec une augnmentation
de la fréguence d'hépatites virales, une hypersensi-

bilité aux médicaments.

Lz vésicule biliaire peut 8tre le sidge de lithiase ou

d'inflammation (cholécystite).

3.1.3.10 Les Retards Fonctionnels Indocriniens

Lt'étude longitudinale de la croissance somatique et du
déveloprement de la maoturstion sexuelle effectuée par
LUBAN et Coll. (59 ) a donné les résultats suivants :

. une taille réduite, de m&me que le noids »ar
rapport aux normes de la Statistique Nationale
de la Santé.
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. les 4ges osseux sont significativement retardés
« 1le développement sexuel est approprié a 1l'fge

osseux suggérant un retard de maturation sexuelle.

« les gonadotropines pituitaires montrent une augmen-

tation aprropriée avec la puberté.

Ces résultets sornt confirmés par certaines publications

africaines révélant :

. un retard de croissence (77 )

. un retard pubertaire (DEGUENCN a trouvé 56,60 % de

retard pubertaire chez les SS et 32,5C % chez les SC)

« Dparfois un hypogonadisme.

wuant & la stérilité, tant primaire que secondaire,

elle semble une complication rare de la drépanocytose.

Dans la genetse de ce retard fonctionnel endocrinien
interviennent les crises de déglobulisations fréquentes,
l'anémie chronique 3§ 1'anoxie ainsi entretenue
retarde le démarrage de l'acitivité des glandes

endocrines, sans lésion organique ( 77).

3.1.3.11 Drépanocytose et Grossesse

Les grossesses influencent-elles les crises drépa-
nocytaires ? Cela est possible puisque XAPTUE NOCHE @6 )
constate dans sa série :

. 6 malades sur 123 qui ont signalé une avgmerntation

de le fréquence et de l'intensité des crises.
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« 2 une diminution

. les autres aucun changement.

4 ce m8me propos, SANGARET(140) & Abidjan signale

que l'histoire de la grossesse des femmes drépanocy -
taires est émaillée d'incidents. Il remarque en outre
une plus grande fréguence des crises de séquestrations
osseuses douloureuses pendant l'accouchement de méme
que GBOEOUN (66 ) & Cotonou qui note dans sa these que
chez toutes les "SS", la grossesse a été troublée par
une recrudescence des crises douloureuses vaso~occlu-
sives et hémolytiques.

Par contre, l'effet néfaste de la drépanocytose sur
1'évolution des grossesses est certaine. Effectivement,
GBOHCOUN ( ), anrds avoir constaté que la prévalence
de la drépanocytose hétérozygote dans le population
des femmes enceintes est de 20,87 %, note dans cette

proportion :

. un taux d'avortement de 25,92 % chez les S8,
22,85 % chez les SC contre 18,70 % & Yaoundé par
KAPTUE NOCIE et 40 % & Abidjan par SANGARET ( 140)
cbez les S8,

. un taux de prématurité de 25 % chez les SS, 4 %
chez les SC contre environ 14 % par SANGARET (14D),
KAPTUE NGCEE (g86) n'ayant fait cue signaler le
caractdre relativement plus bas du taux de préma-
turité et de mortalité prénatale dans sa série

gue dans la littérature.
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. un taux de morti-natalité de 66,6 % chez les SS
et & % chez les SC contre un taux de 10 % de mortali-
té par SANGARET qui traitait de l'incidence de la
drépanocytose sur le foetus; incidence qu'il trouve

péjorative.

. un poids de naissance moyen de 2888 ¢ * 10 g chez
les enfants des femmes SS, 3100 g i 10g chez les
enfants des femmes SC contre 2628,5 g I 10 g par
KAPTUE NOChE au Cameroun ol le poids moyen normal
est de 3119 g.

Cli0 ( 44 ) pense que ces diffioultés & assurer la
reproduction qu'éprouvent les femmes drépanocytaires,
difficultés qui ressortent des comparsisons faites
ci-dessus, seraient lides aux manifestations vaso-
occlusives au niveau du placenta. Si l'hypoxémie qui
en résulte au niveau de l'utérus et des artéres déci-
dueles est sévére alors cette hypoxémie pourrait
conduire & la mort in utéro : si l'hynoxémie est modé-
rée ou minimale, il s'egira alors de retard cde crois-

sance foetale et de naissance avec un poids faible.

De fagon générale, KAPTUE NCGCLE, 1'a dit , 1'anémie
sévere constitue la complication la plus redoutable
de la maladie drépanodytaire au cours de la prossesse,
le taux d'Hb varisnt entre 3,67 et 8g/dli Clest
pourquoi CHARACHE (41 ) fait de la sévérité accrue de
~1'anémie d'une part et de ll'apgravation de la sévérité
ou de la fréquence des crises douloureuses d'autre part
ses critéres de transfusion de la femme drépanocytaire

enceinte.
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En ce qui concerne les accouchements, XKAPTUE NOCEE
conclue qu'ils se sont toujours bien déroulés sans
oxygénothérapie ni forceps, ni césarienne. Par
contre, SANGARET ( 140 ) conseille qu'ils soient
toujours dirigés, 1l'expectante étant en hyperoxy-
génation ; l'extraction instrumentele sera presque
toujours nécessaire (signalons que XAPTUE NCOCHE a
suivi de 1973 & 1980, 123 grossesses chez 71 SS alors
que SANGARE a fait une étude rétrospective couvrant
4 ans (1975-1978) associée & une étude prospective
d'un an (1979).

CHARACHE ( 41 ) quant & lui pense que l'accouchement

peut étre normal.

Pendant que les suites de couches sont simples tant
chez les 88 que chez les SC dans l1l'échantillon de
GBOLOUN, elles sont riches et variédes dans leurs
pathologies, surtout chez les S8 pour SANGARIT,

ltinfection constituant 1'élément prénondérant.

Ce qui est siir et accepté de tous est que la grossesse
chez une drépanocytaire doit &tre suivie comme une
grossesse 2 grands risques. De ce fait, une bonre
surveillance, réguliére, de ces malades et la correc—
tion de l'anémie avant qu'elle ne devienne sévére
font que les grossesses chez ses sujets se déroulent 2

dans l'ensemble sans probléme majeur.

3.1.3.12 Les Lésions O0.R.L. et Odontologiques

A ce propos, la documentation que nous avons pu avoir

ne constate que 1'insuffisance des recherches (60 ).
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I1 nous est tout de méme arrivé d'observer récemment
un pseudotrismus lors d'une crise de douleur osseuse
chez une S8 S, pseudotrismus qui a spontanément cessé

en moins de 2 heures de temps.

On ne saurait terminer ce chapitre, gen fait un chapitre
des complications, sans parler des infections gu'on
pourrait a qualifier sans exagérction de "l'ombre de

la drépanocytose".

La Drépanocytose et 1'Infection.

Selon CABANNES, (35 ), les infections représentent &
elles seules plus de 50 % des causes de déces des
enfants drépanocytaires, les infections pulmonaires
étant les plus fréquentes ; viennent aprés les infec-
tions intestinales, les ostéomyélites, les méningites

et les infections urinaires. Les germes les plus souvent
en cause sont : le pneumocoque, les salmonelles et les

shigelles.

Cette susceptibilité & 1'infection a été constatée
aussi par F3BENSA (107) dont 1'étude sur la morbidité

de la drépanocytose majeure a Kinshasa estime :

. le coefficient de susceptibilité (C.S.) ) a

-~ 1'hépatite virale du drépanocytaire & 33,13
~ l'osteite associée & 1l'ostéomyélite a 5,73
- la fidvre typhoide & 5,6

- la méningite 2 5,36

- la bronchopneumonie a 5,31

- la rougeole a 0,59.
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Au total pour les maladies infectieuses, on calcule
un C.5. de 55,76, chiffre que suit de loig le C.S.

de l'aplasie médulaire qui est & 31,25.

Le coefficient de susceptibilité est le total des
pourcentages cumulés des 9 ans (la durée de l'enquéte
rétrospective de MBEN3A est de 9 ans) pour chagque
maladie divisé par le pourcentage normal des enfants
siklanémiques tels qu'observés dans la région urbaine
de Kinshasa.

Cette grande susceptibilité & l'infection est plus
manifeste chez les enfants que chez les adultes qui
ont pu, avec 1l'Age, s'immuniser contre la plupart
des germes banals. Les sujets SS sont plus sensibles
ad 1l'infection que les SC selon CABANNES ( 35)

L'explication de cette facilité d*infection est suggé-

rée par 3 théories

— L'affinité pa rticuliére des germes pour les tissus

nécrosés, excellents milieux de culture.

-~ L'exclusion fonctionnelle de le rédte dont une des
conséquences est l'abaissement du taux de tufftsine,
globuline qui agit sur le phagocyte pour activer lea

phagocytose.

-~ La balisse :

. du pouvoir Cd'opsonisation, l'opsonine étant
une protéine sérigue soluble capable de se
combiner avec les microbes, afin de les préparer

a la phagocytose.
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. de stimulation du systéme properdine ; la proper-
dine est une proétine du plasma ol elle interviené

drait dans l'activation du complément.

3.1.5 La Drépanocytose et le Plasmodium Falciparum

A ce propos, la controverse persiste toujours.

Pour ALLISON, cité par LISSOUBA ( 7 ), la fréquence
élevée du géne S dans certaines régions du monde et

en équilibre contraste avec son caractére sinon 1éthal,
du moins générateur de "mort génétique". Seule la prise
en compte de facteurs sélectifs permet d'expliquer ce
phénoméne. Ainsi, le géne S, au moins sous sa forme
hétérozygote, conférerait une protection contre 1l'ané-

mie paludéenne. On parle de polymorphisme équilibré.

Le paludisme devient ainsi un facteur de sélection
naturelle, en association avec certains facteurs

biologiques suggérés par LUZZAT(Q102,104.).J1 s'agit :

« du dévelopnem nt intracellulaire défectueux de
plasmodium falciparum, le drépanocyte n'étant pas

un milieu favorable.

. de la destruction sélective des globules rouges
parasités car ils se transforment treés vite en
drépanocytes, les trophozoItes l'appauvrissant en

en 0o,
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Par contre, MICHEL (116) qui a trouvé presque le
méme indice plasmodique moyen pour les sujets AA(23,8%)
qu¢. pour les AS (27,6%) ne trouve aucune influence

"protectrice" significative conférée par le trait S.

Dans la méme ligne de pensée, 1l'étude des densités

parasitaires par VAISSE (1539 ne lui a pas permis de
relever une différence significative entre les AA et
les AS tant sur le plan de la fréquence que de 1l'in-
tensité des manifestations d'infection au plasmodium

falciparum.

Ce qui est sfir, & propos du probléme des infections,
c'est que le respect des reégles d'hygitne élémentaire,
la prophylaxie réguliére contre le paludisme, et une
bonne alimentation diminuent la fréquence des crises.
Cet état de fait se constate bien quand on suit 2
patients de niveaux socisux différents : celui qui
dispose de plus de moyens avec un niveau de vie élevé
fait beaucoup moins de crises que celui de la basse

classe.

On pent dire que les complications aigués, celles qui
menacent directement la vie du malade s'observent
surtout chez les jeunes enfants (152 ). Ce sont

les crises d'hémolyse aigu€s et les infections qui
emportaient les enfants il y a une vingtaine d'années.
Actuejlement, gréce aux transfusions, & llantibiothé-
rapie, & la prophylaxie antipalustre, au respect
quelque peu meilleur des régles d'hygiéne et aux
vaccinations, ces enfants arrivent & 1'Age adulte

ol les complications les plus préoccupantes sont :

-~ 1l'ostéonécrose aseptique de la téte fémorale surtout
- les lésions oculaires et

- l'aplasie médullaire qui si elles ne menacent pas

directement la vie du malade, l'invalident sévérement.
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Le Probleme des Manifestations chez les

Hétérozygotes chez les AS

Nous ne saurions terminer ce chapitre des manifesta-
tions cliniques sans aborder le probléeme du trait
drépanocitaire ou hétérozygotisme. Nous tenons ce

que nous allons écrire entierement de ONDO,

" Les porteurs du trait (drépanocytaire) ont hérité
d'un seul géne normal. Ils portent donc sur leurs
globules rouges 50 % A'HbA (normale) et moins que
40 % d'EbS (anormale). Or pour avoir des manifes-
tations cliniques de la maladie, il faut que le taux
d*EbLS soit supérieur ou égal a 70 % (donc 2génes
béta anormaux) ou bien que l'on soit en présence
d'un double hétérozygotisme : SC, Shéta thal,

SI {1 = &b instable muetté) etc. Toutefois, il se
pose effectivement le probleme que certains clinisue
ciens se trouvent confrontés avec des individus
apparemment AS et manifestant un symptomatologie
similaire 2 la drépanocytose. Nous allons donc

voir point par point les sources d'erreur et les

difficultés d'interprétation.

. Ltidentification de 1'hétérozygote AS est faite
seulement sur le test d'Emmel (renferme 1% de faux
positif et de faux négatif). Ce test qualitatif
identifie simplement la nrésence ou non de 1'EbS
et n'est pas une donnée quantitative. Il faut

toujours procéder 2 une migration électrophorétique.

« L'identification de 1'hétérozygote AS est faite par

1'élec®;rophortse sur acétate de cellulose & pH alcalin.
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- "A" peut &tre une kb instable qui migre comme
1'EbA normale ; soit elle est muette donc ne protége
pas contre les manifestations de 1'lIbS augquel cas
le sujet est symptomatique :
exemple : kb Saki, F'b Sénégal, ; soit elle contre

balance 1'EbS auquel cas le sujet est asymptomatique.

- I1 peut s'agir d'un individu AA anémid ferriprive

qui a été transfusé avec du "sang AS",

- I1 peut s'agir d'un individu SS anémié qui a été

transfusé avec du sang d'un individu AA.

-~ ou un individu SS transfusé avec du sang d'un in-
individu AS.

v A 1'électrophorése, la quantité 4'EbS est supérieure
a 1'EbA : S ;} A, double hétérozygote. Ltindividu
porte une thalasso-drépanocytose S vétat thalas-

sémie avec :

- un géne bé&ta S synthétisant 1'libS
-~ un géne bfta A thalassémie exprimant une synthese

diminuée de chanines béta A.

Cliniquement cet individu est symptomatique. Alors ou
laboratoire, il faut doser 1'Hb A,, 1'ibF et faire

un screening familial.

. Dans sa série, ONDO a observé 15 patients AS qui
étaient transfusé auparavant presque tous les

2 mois pour ne pas dire chaque mois. A leur prise
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en charge en 1979, 1l'investigation hématologique
démontrait qu'il s'agissait d'anémie hypochrome
microcytaire de type, avec ferriprivation. Les
challenges en fer pendant 6 & B semaimes ont fait
disparaitre la symptomatologie. Dans 1l'anémie
ferriprive chez 1'individu AS, la syntheése des

chafnes A est plus touché que celle des chafnes S d'oh
une tendance & 1l'expressivité par des crises d'anémie

algué.

Nous avons observé ainsi 5 enfants AS référés comme
drépanocyteires. A la reprise des examens hématologiques,
nous avons trouvé qu'il s'agit d'association avec une
déficience en G¢6 PD. L'hétérozygote AS est-elle asso-
cide & une morbidité ? Il s'agit ici d'un diagnostic
d'exclusion car il faut d'abord éliminer toute autre
cause possible et notamment chez 1l'adulte les maladies

rhumatismales.

Nous considérons cgu'il s'agit 13 d'un viee d'attitude,
qu'au lieu de bien examiner le malade et orchestrer
une démarche biologique et scientif ique appropriée,
l'on conclut directement sans bases scientifiques que
les manifestations sont dues & 1'EbS d'ou entretien

d'une symptomatologie psychologique" (fin de citation).

Non seulerent il y a 14 entretien d'une symptomatolo-
gie psychologique, mais encore on crée des problemes
sociaux au pseudomalade, car en réalité aucun privé
par exemple ne voudra engager un malade incurable &

son service.

Nous suggérons donc que si on ne trouve pas d'autres

explications & certains problémes de santé des sujets AS
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gue 1'HbS, 1'idéal serait de les mettre en contact

avec les hémobiologistes qui pourront assurer la

nature exacte des problémes qui se posent.

3.2 LES MANIFESTATIONS BIOLOGIUUES

Le drépanocytaire majeur (SS, ou S-thalassémie)

est avant tout un anémié chronique.

3.2.1, Sur le plan Hématologique, 1'hémolyse se traduit

habituellement par :

3.2.1.1 & 1'hémogramme :

une diminution du chiffre des globules rouges

qui se situe aux environs de 2,6Tpar litre avec
une baisse proportionnelle de 1l'hématocrite dont
la valeur moyenne se situe aux alentours de
251/1 et du taux d'bémoglobine qui est chiffré
moyennement autour de 7g/dl. Il s'agit déne d'une

anémie normocherme, normocytaire.

un compte des blancs généralement élevé, de
12 & 20 &/1 en 1'absence de tou*te infection avec

polynucléose modérée.

le nombre des plaquettes est modérément é&levé
ou normal mais une tendance & la thrombocytose

peut s'observer,
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~ 1l'observation sur un frottis de drépanocytes,
d'aniso-poikylocytes, de quelques cellules cibles
dans la période qui suit immédiatement la fin d'une
crise drépanocytaire.
— . une réticulocytose élevée ou abaissée
—~ . une vitesse de sédimentation des hématies (VSE)
habituellement Lasse sans doute en raison de
l1thyperviscosité sanguine.

- . en général 1l'hémostase est normale

3.2.1.2 au médullogramme :

~une moelle riche, érythroblastique signant une

hyperactivité médullaire

~1ltaspect narfois mégaloblastique ou érythroblasto-

pénique lors des crises aplasiques.

3.2.2. L'étude biochimique : elle réveéle :

~une bilirubinémie libre élevée

~un défaut de concentration des urines qui explique-
rait le manque de netteté des urogrephies intra-
veineuses (UIV) chez ces malades ( 88 ) et favorise

peut &tre l'énurésie.

3.2.3. L'étude anatomopathologique fait constater d'une

maniére générale selon 1'4ge du patient et de la date
d'apparition des crises d'aprés CABARNNES des traces

de thromboses recanalisdes ou fibrosdes. (32 )
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Des zones de nécrose tissulaire ou d'!'infarctus
également gagnées par la fibrose et des dépbts

importants de pigments ferriques (32 ).

LES MANIFESTATIONS RADIOLOGILUES

Les 1ésions radiologiques osseuses peuvent &tre

notées dés 1l'Age de 6 mois ( o5 )y

3.3.1.1, Les signes d'expansion médullaire dus & l'hyperac-~

3.3.1.2

3.3.1.3

tivité érythroblastique ne sont pas spécifiques. Il

s'agit :

« d'aspect en poils de brosse du créne remplacé
chez 1'adulte par un aspect granité qui en réalité

est rare chez le drépanocytaire.

. des trabéculations osseuses.

. des élargissements des os avec amincissement de la

corticale.

L'ostéoporose est habituelle chez les enfants plus
8gés et peut-&tre responsable des tassements verté-

braux.

Les lésions radiologiques dues aux microthromboses
intéressent essentiellement les extrémités mal vascu-

larisées de certains os qui peuvent &tre le sidge de
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nécrose aseptique. Il s'agit ici surtout des tétes
fémorales ; la nécrose aseptique des t&tes humérales
ou des extrémités supérieures des tibias sont plus

rares.

A ce propos, le diapnostic radiologique ne peut

qu'@tre indirect et tardif.

Pour cela FICAT (64 ) propose un diagnostic précoce
de la nécrose aseptique osseuse par une mesure de la
pression médullaire qui, quand elle est supérieure
2 30mmhig, est pathologique. I1 justifie cette propo~
sition par le fait qu'il existe une hyperpression
médullaire pratiquement constante dans tous les cas
de nécrose au début. Il propose également une phlé-
bographie intra-osseuse qui pourra objectiver les
difficultés de drainage et l'encombrement circula-

toire.

Sur le plan Cardio-pulmonaire, la radiographie du

thorax montre un coeur d'aspect globuleux, habituel-
lement augmenté de volume aux dépens des cavités

droites et gauches.

Quant 3 1l'appareil urinaire, 2 cause du défaut de

concentration, l'urographie intraveineuse chez un

drépanocytaire n'est »nas nette.
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CHAPTITRE 4 1 DIAGNOSTIC BIOLOGIQUE DE

4,1.1.

LA DREPANOCYITOSE

Les manifestations cliniques et radiologiques de la drépano—
cytose elle-méme et de ses complications n'ont rien de
spécifique et 1l'on doit faire appel & un grand nombre d'exa—
mens paraclinigues pour poser le diagnostic et pour suivre

les malades.

On peut explorer successivement la capacité, non pathognomo-

-nique, de falciformation du G.R. porteur A'HbS en milieu

désoxygéné, 1'insolubilité de 1°'HbB réduite, la migration
presque spécifique de 1'HbS dans un champ électrique et
enfin, l'identification directe du gene muté dans les

Laboratoires spécialisés.

Ces différentes méthodes ont pour nom :
~ Les tests de falciformation qui comprenncnt :

+ Le test d'Emmel classique ( 58 )

+ Le test de Daland et Castle (47 )

- Le test de solubilité d'Itano (83)

— L'électrophorése de 1'Hb pouvant se compléter par la

focalisation électrique.

-~ Le diagnostic prénatal de la drépanocytose par analyse
directe de 1'ADN.

LES TESTS DE FALCIFORMATION

On en connait deux.

Le premier connu est le test d'Emmel. Il consiste & provoquer
in vitro la gélification de 1'HbS et la falciformation des

hématies en les privant d4'0,.
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Ctest un test facile mais dont la réalisation néecessite

un microscope.
En pratique, il . se fait de la facon suivante :

? DépSt d'une goutte de sang entre lame et lamelle que

l'on lutte avec de la paraffine ou du vernis a ongle.
9 Lecture aprés 24 heures au moina et 48 h au plus,
Ce test on le voit bien prend trop de temps. C'est alors qu'est

intervenu un autre test d'Emmel mais sensibiligé appelé

Test de Daland et Castle

La lecture de celui~ci se fait 20 & 30 mn aprés ls mise entre
lame et lamelle d'une goutte de sang mélangé avec une solution
de métabisulfite de sodium & 2 %, concentration qui doit &tre
respectée puisqu’ds 4 % , de fausses falciformations peuvent

se produire .

Nous ne devons pas oublier que le test de falciformation
ne peut se positiver qu'aprés 3 mois de vie, fge auquel
la concentration de 1'HbS sépasse 10%., C'est la prédomi-
nance de 1'HWF & la naissance sur 1'HbS qui explique ce

retard de positiwité.

Les tests de falciformation, & cause de leur imprécision et
de leur moindre fiabilité doivent &tre délaissés pour le
test de solubilité de 1'Hb et surtout pour 1l'électrophorese
de 1'Hb dont nous parlerons aprés avoir traité du test de
solubilité d'Itano.




4.2  LE TEST DE SOLUBILITE D'ITANO

Le principe de ce test est basé sur la redaerche de l'insolu~

bilité de 1'HbS dans un milieu phosphate réducteur.

Cette insolubilité de 1'HbS se traduit par sa précipitation
alors que placée dans les mémes conditions, les autres Hb

sont solubles.

Ce test, bien que beaucoup plus rapide, plus précis et plus
spécifique que le test de falciformation ne distingue pas
1'HbS de 1'HbC, d'olu la nécessité de se référer toujours a

1*électrophordse de 1'Hb pour &tre formel dans son diagnostic.

Sa réalisation nécessite un milieu tampon, des capsules de
saponine, une solution de dithionite de sodium, de 1l’eau
distillée.

La lecture est visuelle et se fait 5 mn aprés avoir mélangé

et agité les réactifs et du sang dans un tube & hémolyse.

Le test négatif laisse un tube transparent et sa positivité
se marque par un trouble affirmant la présence d'HbS avee

une fiabilité de 91,7 % selon DUCHATELLE (53 ), une sensi-
bilité de 98,2 % et une spécificité & 99,4 % selon MANGENOT

4.3 ELECTROFHORESE DE L'Hb

{
C'est la différence de charge existant entre 1'Hb mutée ét\

celle normale qui est & la base de la variabilité des
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vitesses de migration au cours de 1l'électrophorese de 1'Hb.

L*'électrophorese sc¢ réalise & un pH soit alcalin soit acide.

La réalisation d'une électrophorése de 1'Hb nécessite

»e

» un hémolysat témoin dont la migration servira de
référence pour l'interprétation des échantillons &

tester,

« des hémolysats b tester qu'on obtient en général avec

du sang mélangé & un réactif hémolypart & la saponine.

. une plaque d'acétate de cellulose sur support rigide
pour l'electrophoreése & pH alcalin et de la méme plaque
imprégnée de citrate d'Agar pour 1l'électrophorése a pH
acide selon la technique de SCH.NEIDER (143 ),

Electrophorése & pH alcalin

C'est la technique de base qui permet de faire un premier
tri et de ne conserver pour la suite de l'identification

que les échantillons qui présentent une anemalie.

La migration se fait & pH = 8,4, & 450 volt pendant

20 mn, puis suivent par ordre :

. la coloration au rouge Ponceau & 95 %

« la décoloration par 3 bains successifs dans l'acide
acétique & 5 %

. La transparisation : aprés deshydratation des bandes
dans 2 bains successifs de méthanol pur, on les place

dans une solution transparisante pendant 5 mn, -
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+« le séchage : les bandes sont séchées dans un four & la
température de 8® et sous un courant d'air ou sur

une plaque chauffante & 100¢%c.

Résultats : de l'anode & la cathode, on a dans 1l'ordre :

A F S Ap C. Dans ces conditions, on constate 3 groupes

d'Hb anormales :

(13

« les Hb anormales "rapides" qui migrent en avant de A
ce sont les Hb N, P, K et Hope.

» les Hb anormales qui migrent au niveau de S : ce sont les
Hb Doulet Rabash, Cocody, Avicenna, Korle Bu, D Punjab,
Lepore, G Philadelphie. S lui-m&me migre entre Al et A2.

« les Hb anormales migrant au niveau de C : ce sont les Hb
C Ziguinchor, Oarab et O Yamoussokro.

On peut tout de méme opérer un certain nombre de différen-

ciation :

— cas de 1' Hb Lepore : son taux est toujours trop faible
pour que le diagnostic puisse se poser avec 1'HbS en
l'absence de transfusion ; de plus le syndrome hématolo-
gique est différent : microcytose sans anémie et souvent
sans hypochromie, le test de falciformation négatif.

D'un autre cdté, il n'y a pas d'HbA, décelable en cas
d'Hb Lepore homozygote et la migration en pH acide est
aussi différente.
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'~ Cas de 1'HbD : le probléme de différenciation ne se pose

réellement qu'avec un double hétérozygote SD dont le test
de falciformation est positif. Le diagnostic repose alors
sur la bénignité clinique, la séparation des 2 Hb par leur
solubilité différente en milieu alcalin et leur migration

différente en milieu acide.

Electrophorése ¥ pH acide (143 )

Elle se fait & pH 6 sur plaque d'acétate de eellulose
imprégnée de citrate d'Agar & 80 volts pendent 30 mn.

Apres la migration, les bandes sont révélées par un

mélange fait de :

« 5 ml de chlorure de Benzidine & 1 % de l'acide
acétique & 25 %

« 1 ml de nitroprussiate de Na & 1%

« 5 ml d'eau distillée

z

« 1 ml d'eau oxygénérée & 30 %
La coloratiom décrite ci-dessus dure 2 & 5 mn

Cette technique permet de différencier de 1'HbC celles
qui migrent de la méme fagon qu'elle a pH alcalin. Dans
ce milieu les O migrent entre A et S sous forme d'une

fine fraction alors que la C Ziguinchor migre au niveau
de S.

Les HbO et celles qui migraient au niveau de S a pH alcalin
ainsi que les Hb anormales "rapides" et celles qui migrent
comme S & pH acide ne pourront &tre séparées que par
1'isoélectro-focalisation (I.E.F.) dont nous allons

maintenant parler,
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ISOELECTROFOCALISATION

Cette méthode constitue un progrés considérable dans
1'étude et le dépistage des hémoglobinopathies permettant
de détecter un plus grand nombre de mutations de 1'Hb.

Elle est de loin plus précise que les techniques usuelles
d'électrophorése et traite une cinquantaine d'échantillons
a2 la fois. Elle permet également un diagnostic néonatal de
la drépanocytose. On s'en sert lorsque 1l'électrophorese

est d'interprétation délicate.

Elle est de réalisation assez adélicate au point que seuls
les laboratoires spécialisés utilisent cette technique

pour l'instant.

C'est une technique qui utilise les gradients de pH et
permet d'en différencier un grand nombre. Pour la réaliser,
on établit dans un gel de polyacrylamide, un gradient de

pH (en général 6-9) et on effectue la focalisation des Hb
par passage d'un courant constant de 1400 volts dans le gel
pendant 60 a4 80 minutes environ sur une plaque munie d'un

circuit de refroidissement & la température de 102:C ( 11 ).

DIAGNOSTIC ANTENATAL DE LA DREPANOCYTOSE

Le diagnostic prénatal de la drépanocytose nécessite au
préalable la détection des couples et grossesses & risque
élevé (couples SS-SS, SS-AS, AS-AS, AC-AS ou un couple
qui & déja un enfant SS, SC, etc...)
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Initialement, on étudiait du sang foetal prélevé par
foetoscopie pour le diagnostic anténatal de la drépano-
cytose sachant que la production de la chafne béta

commence aux environs de la 6¢& semaine.

Mais par la suite, le diagnostic anténatal a pu se donner
comme matériel de travail 1'ADN lui-méme que l'on obtient
des cellules foetales apres amniocentése effacgant du coup
les 5% d'échee des ponctions veineuses foetales par
foetoscopie et réduisant l'ombre des 9% de ses pertes
foetales (26, 38, 71 85, 134).

Les avantages qu'offrent le diagnostic de la drépanocytose
en particulier et des génopathies en général par anslyse

directe du géne se passent de commentaire :
. le diagnostic in utéro deviendrait facile 2 généraliser.

» les femmes & "risques" n'ont plus besoin de se déplacer
vers un centre de dépistage hyperspécialisé. I1 suffira
de ponctionner 20 ml de liquide ammiotique prélevé aux
environs de la 20& semaine de gestation et de l'adresser

au laboratoire.

+ le foetus lui~méme ne court pratiquement aucun risque.

. la prise en charge du futur drépanocyteire attendu par

ses parents sera immédiate .aprés la naissance.

Seulement en cas de dépistage d'une forme homozygote, aucune
thérapeutique ne pouvant &tre proposée encore, l'unique
solution, pour éviter d'avoir un enfant drépanocytaire,

reste l'interruption de la grossesse.
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" TROISIEME PARTIE : CONSEQUENCES PSYCHO-SOCIALES

DE LA DREPANOCYTOSE
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CHAPITRE 5 : CADRE DU TRAVAIL

Nous avons eu trois (3) cadres de travail

5.1 LE CENTRE NATIONAL. DE TRANSFUSION SANGUINE :(C.N.T.S.)

I1 fonctionne dans les locaux du Centre National Hospitalier
et Universitaire de Cotonou (C.N.H.U.C), hépital de
référence du Bénin, qui dessert directemrent la ville et

toutes les Provinces adjacentes.

Attendant la finition de ces locaux, le service d'hématolo~-
gie clinique méne ses activités dans ceux du C.N.T.S. ol

steffectuent :

~ Les activités propres du C.N.T.S. & savoir :
-» prélévement et stockage du sang des donneurs apres
visite médicale
- examens de laboratoires relatifs aux sangs prélevés

— distribution de sang aux services hospitaliers.

~Des consultations d'hématologie générale 3 fois par

semaine aux heures ouvrables

~ Des consultations spéciales pour les hémoglobinopathies
les Mercredis dans l'aprés-midi ; c'est au cours de ces
consultations que nous avons connu et suivi nos malades
aussi bien pour 1l'enquéte psycho-sociale que pour

l'essai thérapeutique.
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. Les stages pour étudiants en médecine et techniciens de
laboratoires en formation. Ces derniers, de plus en plus,

Yy regoivent des cours.

o C'lest enfin dans la section biochimie du C.N.T.S. que nous
avons effectué nos dosages d'Hb et de bilirubines et
apprécié 1'hématocrite des drépanocytaires qui ont accepté

de suivre notre essai thérapeutique.

LE LABORATOIRE NATIONAL

C'est un service public ou :

- se réalisent ldes analyses hématologique, biochimique,
parasitologique et bactériologique au profit de la
population,

- 1'on s'occupe de recherche biologique pour le compte des

grandes endémies,

Nous y avons préparé nos réactifs avec l'aide du pharmacien

et des techniciens de la section biochimie.

LA VILLE DE COTONOU

Capitale administrative et économique de la République
Populaire du Bénin, elle est peuplée d'une mosalque d‘'ethnies
et s'étend d'Ouest en Est sur 14,2 km environ et du Nord au
Sud sur 4,8 km environ. Sa population fait 300.000 environ

d'habitants. Sa couverture sanitaire est assurée par : le

‘C.N.H.U.; le Centre de protection maternelle et infantile,
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le Centre de Pneumo-phtisiologie, trois (3) Centres de
Senté, trois (3) dispensaires, deux (2) maternités en
dehors de celle du C.N.H.U.; neuf (9) postes médicaux,

une vingtaine de cliniques privées.

La plupart de nos malades y ont leur domicile ainsi que
la majorité des guérisseurs traditionnels que nous avons
contactés dans le cadre de l'enquéte sur lc traitement

traditionnel.



CHAPITRE 6 : ENQUETE PSYCHO-SOCIALE

La drépanocytose, ce n'est pas seulement les crises doulou-
reuses et 1l'anémie : c'est aussi la souffrance morale de
ces adolescents qui ne peuvent aller loin dans les études
malgré leur vive intelligence ; c'est le handicap physique
brutal qu'a entrainé une ostéonécrose de la t&te fémorale
ou une complication neurologique ; c'est le pdre qui doit
réserver une grande partie de son salaire pour acheter 1les
médicaments de son enfant avec le risque deg diminuer 1la
ration du reste de la famille et c'est aussi le drame que
vit le couple qui a déja enseveli trois ou quatre enfants

sur un total de dix.

L'égalité du droit au bonheur passe fondamentalement par
le droit & l'autonomie physique d'abord, matérielle ensuite,

cette derniére ne pouvant &tre acquise que par le travail
(F. BERTHAULY)

Or, compte tenu du calme qu'exige leur vie, des problémes
qu'ils rencontrent au cours de leur scolarité et de leur
formation professionnelle s'ils ont la chance d'en avoir une,
de leur capacité réelle de travail par rapport aux sujets
sains, les drépanocytaires doivent-ils &tre déclarés aptes

ou inaptes & la demande d'un emploi ? (78)

Par ailleurs, la drépanocytose cst une épreuve terrible pour
les enfants et pour leur entourage. Au niveau de la famille,
se crée un sentiment de culpabilité des parents et la vie

du ménage est menacée tant au niveau de la stabilité du cou-~

ple que de son économie .
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En effet, les conséquences sociales et psycho-sociales de
la drépanocytose sont d'ordre financier, psychologique et

social.

L'ENQUETE PSYCHO-SOCIALE

Nous l'avons effectuée par le biais d'un questionnaire que
nous avons soumis aux 43 drépanocytaires homozygote SS ou
double hétérozygote SC 8gés de 17 ans au moins que nous

avons pu interroger pendant les consultations ou a domicile,
Le reste de notre échantillonnage, soit 64 sujets est fait

de malades familiers que nous connaissons assez pour ne pas

recourir encore & une enquéte & leur sujet.

NOS OBSERVATIONS (voir tableaux p.




Nos Observations

Profession

Manjifestations Clini- PNiveau Socio

Nome et Prénomsg ' Ethnie ?’ Etat C:’Lvig‘ ! Impact Psycholo=
Sexe Age gues ~ Complications |Economique gique
Type d'Hb
ADJAHQ Ca,sm. PR . o
M~ 23 ans - SS Goun | Célibataire |  Eléve gﬁ;‘gﬁrzzie?sg%e 1 | Moyen Hessent Psychigued
L ment sa maladie
Douleurs osseuses
(EA L 5 P T3 » - -, - »
ﬁ~ ?’g qggef ss Fon Célibataire Eléve hémolyse Bas Trés réservé
¢ ‘ Infectiomsfréquentes |
AGBOIGQ LuCi. Ni‘ oy . - B ” "
M = 27 oans = SS VFon Célibataire Eleve Douleurs osseuses 26 Prés réservé
AQOSS,  Aurél. Goun Célibataire El3wve - Iio&iéﬁib oo easéa: Hoyen Trdg.-réservé
M Lod 20 NGB - SS o, s N D Y
AKANN, Dés. s . . Douleurs osseuses
M- 23 ans - S5 Goun Célibataire | Btudiant hémolyse ; priapismo Bas Aucun
Ulcére de jambe
Régerve systimoe
ﬁl@AI;E an'sP‘SS Mina Célibataire | Eléve Douleurs osseuses Bas tique n'ayont
.= ens = hémolyse pas les m8mes
possiblités que
. ses camarades
Marié + 3
ASSAB. Cland. Douleurs osseuses
Ma 30 ans - S8 Nagot enfarft:i; dont} Professeur ogstéonécrose Yoyen Aucun
1 décédé
ATAK, Flor. Fon Célibataire Bas Aucun

Mew 26 ans - SS

Particuli ef Douleurs osseuses

!



mailto:kfS$S;w;t!4iWM#li#!*#N.FnuMutt;I4;;;;:&(4!4!t\l!!i.ii0&i!Mii$k@.w

Nos observations

-

Noms et Prénoms * Bthnie | Etat Civil| Profession |' Manifestations Clini- - Nivean Socio ['Impact Psych¢
Sexe Age ques~Complications Economi que logique
Type d'Hb .
AZANG, Mathi,
M~ 28 ans - 88 Fon Célibataire { Enseignant Douleurs osseuses Moyen Mucun
CEMG
ﬁEfBgflj;;’_ s Fon Célibataire | Employs Douleurs osseuses Bas Imcun
2 SOBEHAC hémolyse
SACH Etiena .y .
M - 30 oms — SS Goun Célibataire | Professeur Douleurs osseuses Moyen Aucun
. i R ™

SMITH Franc. ( . . s Douleurs osseuses .

M = 20 ans = SS Fon: Célibataire | Fléve Infections fréquentes| *-°V¢ Aucun

TEHQU Célest, Douleurs osseuses Un peu depri-

M- 17 cns = S8 Kota Célibataire | Eléve hémolyse Moyen mé par la mom
Mauvais ¢état général | . - ladie
Douleurs osseuses

ZOCL. Cosme » - »

M - 25 ans - SS Mina Célibataire | Eléve hemolysey ostéonéero=| movs Maladie mal
Mouvais Etat Général supportée

ADANDEG, Flors Mariée + 4 Secrétaire Douleurs osseuses Elevé Banne vie de:

P« 29 ans ~ 85 Goun enfants . '

ménage
Célbataire .
ADJAH, TIrme + 1 enfant } Sens profes-=] Douleurs osseuses Noyen Aucun
F = 25 ang = 85 Nagot malgré elle sion _Infestion fréquente o




Nogs Observations

Nom et Prénoms ' BEthnie ' Etat Civil 1Y Profession |' Manifestations Clini4 Niveau Scx;iol Impact Psy-
- 5 i L ; '
Sexe Age ques - Complications Economi que chologique
Type d'Hb
AGBOIG,. Louise
. . Douleurs osseuses
P e 32 ang —~ 58 Fon Mariée + 4 N .
enfants 1 décé| Agent de Infectionsfréquentes . Moyen Aucun
dé & T mois Trésor
AGOSS, Micheli. Douleurs osseuses Moyen Aucun
P = 22 ans =~ 355 Goun Célibataire Coiffouse hématurie
I;A,H OU{;];S’ Phil;rg. Popo Célibataire Vendeuse Douleurs osseuges Bas Aucun
- ans = hémolyse
AHOUANS, Jeanne - . Douleurs osseuses Tout le
F =~ 26 ans - S5 Fopo Célibataire Commergante hémolyse Bas $emps mala-
Ulcére chronique de et a de
de jambe plus en plus
peur
AKAK. Micheli. U . s Douleurs osseuse
F ~ 19 ans ~ SS Popo Célibataire Eléve Hémolyse Bas Aucun
ALAR, Bibe o . , Douleurs osseuses
P w 25 ans - S5 Nago‘t Célibataire San;sogrofes— Discréte ostéonécrose | Moyen Aucun
8 retard staturo-
Pomdéral
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Nog Observations

Nom et Prénoms !  Ethnie |' EBbat Civil |' Profession Y Manifestations Clini- ' Niveau Socid.! Impact Psychod
Sexe Age ques ~ Complications Economique logique
Type d'Hb
AYALMEIDA Victe Douleurs osseuses
F = 29 ans = SS Mina Célibataire + | Vondeuse hémolyse Noyen Aucun
1 enfant Ostéomnnécrose
ﬁ,l 26. Maﬂhés Mina Maride + 3 Méziagére Douleurs osseuses Flevé Aucun
- ans = enfants
ASSAB. Maria. Mari &
Fa= 3 ans = S8 Nagot o n:f‘aiie:; 2 Ménagére Douleurs osseuses Hoyen Supporte trés
- Ostéo-nécroge mal sa maladie
Arr&t des régles oprég
son_ 28 accouchement
T, o . iéé . .
ﬁYE 28112:23 - SS Mina Mzi;:;t"'sg Commergante | Douleurs osseuses Elevé Toujours
© hémolyse inquigte
ASSCG. Edit. Douleurs osseuses
F = 22 ans = SS Fon Célibataire Eléve hémolyse Elevé Mcun
COFs Berth, Sans pro-
F w 20 ans - S8 Ming Célibataire fession Douleurs osseusges Bas Inquidte
cov, Yoll, Mariée + 2 Douleurs ogseuses G8née de tout
F - 26 ans = 5SS Fon enfants Commergante {hémolyse Bas attendre de sa
une grossesse ostéonécrose mére et de marw
en cours cher mal ; a dfl
reprendre un
autre mari




Nos

Observabions

Nom et Prénoms Ethnie §J ' EBtat Civil Profession '} Manifestations Clini- | ' Niveau Socio|' Impact Ps:}cho-
Sexe Age ques =~ Complications Economique logique
Type d'Hb
I?‘E?-aig.agcf.ss Popo Célibataire Eléve Douleurs osseuses Moyen xpgglﬂagizal
?J_I_Sgo ng;a: ss Fon Célibataire Conturiére ?ﬁixi r;?i?;izstes Bas Se sgzt mal a~
DOGB., ANN. Rs . Trryde : Secrétaire de . Inquiéte pour
F = 27 ans - SS Pédah | coyibataire Tiroction  |DoWleurs osseuses Elevé sa vie de
N . ménage
DOGBa Georgie Souvent tris~-
. Pédah Célibataire Agent de Commer Douleurs osseused Elevé te car cons-
F = 22 ans « SS .
ce tate des dif=-
férenves phy-
siques entre
elle et amies
DOGB. Géro. . Douleurs osseuses Se sent gépée
F = 29 ans - SS Pédah Célibataire Sans profession |arrét précooe  des Flevé dans des mi-
régles aprés son lieux du fait
seul accouchement qutelle soit
drépanocy-
taire
A s . - Se sent g@née
FOUDs Roby . .- - Goun lioriée + 3 Brploy¢ de Douleurs osseuses Flevé dans des mi=
enfants burean lieux du fait

F w34 ans - S8

qutelle soit
drépanocytaire
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Nos Ubservations

Nom et Prénoms Ethnie |? Etat Civil ¥ Profession Monifestations Clini-'] Nivean SOciol ' Impact Psycholof
Sexe Age ques - Complications Economique gique
Type d'Hb
BAG, R .
G Tron Célibataire Sans profes— Douleurs osseuses Moyen Supporte mal s=a
P~ 22 ang -~ 85 Fon . . oot .
, sion crise dthystérie maladie

GNAGUEN, Florent. P . U Douleurs osseuses . .

F e 22 ons — SS Fon Célibataire Secrétaire retard staturopondé Elevé Sgesent hendica~
rale P
hémolyse ulcére jambe
ogt éonécrosge

(}UIT. Brig& P . -

F = 22 ons - SS Fon Célibataire Eléve Douleurs osseuses Moyen Aucun

‘Hie J acqe Doulcurs osseuses Aucun

F e 21 ans - B85 Mina | Célibataire Eléve Complication oculaire Elevé

HOUNDEG. B PR . . 2

F o 20 m:ités Fon Célibataire Eléve Douleurs osseuses Elevé Auocun

» Virgia
IF{‘&'EGE,:.) 3:;?_ ss Mina | Mariée + 2 Secrétaire Douleurs osseuses Elevé Supporte mal sa
© enfants maladie

KOK. Cécile . . Sans profes- Se trouve unc

F - 36 ons = S8 Nagot| Célibataire oion Douleurs osseuses Bas charge ‘lourde

KK, Pascali. R er s . Douleurs osseuses G8née de sa

F - 29 ans ~ 8B Nogot| Célibhaire Revendeuse ogtéonecrose Bas .-»ﬂ.___boiterig
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Nos Cbservotiong

]

F - 18 ans — SS

Nom et Prénoms ' Bthnie Btat Civil Profession Manifestations Clini—TNiveau Socio ['Impact Psychod
Sexe Age ques ~ Complications | Economique logique
Type 4'Hb
MENS, Marti.
P -':’20 ans — SS Fon Célibataire Eleve Douleurs osseuses Moyen fucun
LZY Célests Doulecurs cosseuses
P - 20 ans — SS Fon Célibataire Sens profes— |hémolyse Bas Trés att?lrrbe (
sion bsych ol ogique—
ment

OMORs o Gzbs Nogot | Célibataire Couturizre Douleurs osseuses Hoyen Inquiétude
F - 21 ang S8
QUEN, Agne Doulcurs osseuses

Fon Célibataire Fléve hémolyse Elevé Aucun
P w 19 ong -« S8 P

ostéonéecrose
SOUD. Cléme , -
Fon | Célibataire Sens profes- | Doulcurs osseuses Hoyen Micun
P~ 21 ans - S8 ( . hémolyse
sion

TChide Julie . .

Pon Célibataire Couturiére Douleurs osscuses Moyen Mucun




Nos observations

'Manifestations CliniJ’ Niveau Soci

Nom et Prénoms Ethnie Etat Civil |' Profession j’Impact Psycho-
Sexe Age ques -~ Complications Economiqu
Type d'Hb
ZINS. ~Ewvelye Douleurs osseuses
F — 22 ang — SS Mahi Célibataire Vendeuse hémolyse Moyen Aucun
Zi,.  Rosali. Sans profes- ‘
P — 18 ans — SS Fon Célibotaire sion Doulcurs ogseuscs Bag Peu marcué
ZOUNME, Edits " .
15 Tt o Sans profes- { Douleurs osseuses Moyen se sent moudi-)
VF - 23 ang = S5 Goun Célibetaire «ion Ulodre chronique do te .
la jambe
AGB, Clouwe. Be Arrgt du sport;
. Fon Célibataire Eléve Douleurs osseuses Moyen incapable de
K- 21 ans - SC faire des cfe-
forts continus
ABDOULZA, Mama~MNo. Marié + 2 Gardien de Douleurs osseuscs “ .
- ‘ Bassinké | enfants la paix hyalide récidivante+r |08 Peu marqué

M~ 33 ans - 8C

hémorragie du vitré
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Nos observations

{
().

Nom et ¥Frinoms I Ethnie L Etat Civil |' Profession {'Monifestations Clinie ﬁNive:m Socio |' Impact et Péych
Sexe Age cues - Complications Economi que logique
Tyre d'HD
AGAS, Csos. i fh:lervemen;;- TESU
, Fon Célibataire | Eléve Douleurs osseuses Bag Lor car lnoapa-
M- 21 ans - SC Ulcdre astriauc cité dans les
ge o ¢tudes, danz les
distraotions
GLEL. Honowe Pertubation de
i 20 tns - SC Fon Célibateire | Soudcur Douleurs osscuscs Bas seg programmes 3
nervosité
BOK, Iéle | Brite les femMm
e : 1 Tk i A , ' mes qui auraient
M~ 20 ans - SC Mahi Célibataire | Eléve Douleurs osseuscs Moyen un"S"quel que
pm L 1
ATCHe Prosp. Moarié + 8 B:tléizgzrgzzeiSEZmop- Veut changer
M - 38 ans - SC Adja enfants Enscignont ragie du vitré Hoyen de profession
AKPA, Lamby .t
Mina Célibataire | Eléve Douleurs osscuses Bas Jucun

M- 20 ans -~ SC




Nog observations

> [} ‘ [ . ‘ o
Noms et Prénoms I Ethnie '{ Btat Civil !{Professian Monifestations Clini~' Miveau Socio ! Impaot Psycho—
Sexe Age - ques - Complications Economique loglque.
Type q'Hb
AGB. Viet. Retraité pro—
Goun Marié Employé ONP | Douleurs osseuses Moyen portiomnel a
1 . 39 ans & cmse
de pon éfat de
gonté
CRIN. Laz. Goun Marié + 2 Shudiant Douleurs osseuses
M~ 33 ans - SC enfants = priapisme Flevé ncun
ATCH. Gér. .
. . Plaintes
M — 38 ans — SC A ja Marié P.T.Ts Douleurs osgeuses Moyen fréquentes
ALOU. Seres
P . . Douleurs ogseuses . A _
M 20 ons - SO Fon Célibetaire | Eldve hématurie Bas Aucun
DJOTC. Ficos Doulcurs osseuses Vet & cause
M~ 19 ans — SC Toffin Célibataire | Eléve ostéonéderose bilatdércle] Bas de la botterie
- Réte I disorcte
KAYOS. Apolli.
M 27 ans - SC Goun Célibvatadre | Btudiant Douleurs osgeuses Moyen Aucun




llos observations

Yom et Frénomg 'lEthnie ' Etat Civil b Profesgion ' Manifestoations Clini-!? Eveau Socio '} Impact Psycho-

Sexe. Age S : ques - Complications Economique | logique
Type d'Hb
GUEDE? Hoge Douleurs osseuses Devermu protique—
Fon Cilibvetaire Sans profos~ Bas ment ua mendi arh

M~ 26 ins - SC sion

GBAGUL. Pass i);lgizz;z’ciotsseg:j‘jni@e Supporte mal sz
Mahi Merdié Agent des PIT o wlodre gastrique Elevé meladie; dramatie

M- 48 ms - SC
. ostéonderose de la hane 80 toul
che
RAMA, Teoous
“Célibctad & ‘ : - Mo A
A~ 18 pns - SO Yoruba Célibotalre Fléve Douleurs ogseuses yen cun
WAIDE. Lock ‘ N _ o . . -
H o 18 ons ~ S8 Fon C&linobaire Eléve Doulcurs oOsseuses Moyen Jadun
QUAS. Cloun. +t e i .
Bt Weme, Célibataire | Eldve Douleurs osseusés Moyen Lent j toujours

M~ 25 ems - SC soucieux



http:tMi!tJt.Vt

Ji

Nos observations

b

h Impact PsychOw

Nom et Prénoms ! Ethnie + Etat Civil Profession |'"Manifestotions Clini-{Niveau Socio
Sexe ige ques -~ Complications |Bconomique logique
Type d'Hb
1 514 ~4 o ol e [ors
M= 27 ans - SC Mahi Célibataire Agent des Dou%eux:s 0gsCuUses Bas G806 do sa bofe
PeTaTe ogtéonéerosc +
erie
SI4 Bouraks
B 25 ons - SC Samo Célivetaire Btudiont Douleurs osgouses Moyen Auncun
Doulenrs osseuses
E ., Fan . o
ELEGs. Batire N- Hopd & Soudeur perte brutale de la Bas Net
M~ 34 ame- SC agot ard SNAFOR - vie a
ANIAMB .. Achile - Douleurs ogscuses
M~ 25 ans - SC Fon Célibataire teilleur | Omaturie Hoyen fncun
GLE-..., Ag&oA
Fon Célibataire Song Profess ,
F -~ 23 ans - 5C sion Douleurs osgeuses Bas Feur




Nos observcbiong

P~ 35 ang - SC

Nom et Prémoms Bthnie § Btcot Civil “|Profession Nenifegtrtions Clini~- [Nivemu Socio | Impact Psycho-
Sexe Age ques = Complications | Economique - logique
Type g'HD

HOUN. Paul. Meride + 3 Son mori s'est

Fon o Infirmidre Douleurs osseuses Moyen désinterressé
F ~ 35 ansg -~ SC enfants , 1

dlelle
ALLP, Mir.
F 17 ans — SC Nagot Cé}_ibataire’ Eleve Douleurs osgouses Elevé Auown
ALAP. Gis. Morio + 3 | Difficulté de
n Chbe o &2 v o LTS I" 3 Mé& 1A

P - 35 ans — 80 Nagot enfonts Comergante |Doulcurs osscuses loyen nege
ADIE. M. §ouf3;r<’a bemooup

Fon C&libvotaire Eléve Douleurs osseuses Moyen @es or1ses et de
F o~ 27 ang — SC T sa_phooomélie
ADIH, Augus. ..

Moride + 3 Technicien .

F - 25 ans — SO Fon enfonts de Lobo Dou‘lcurs ogseuses Moyen foun
ADTH. Valé. lari de Criscs rares Elevé Yoral haut

Fon e Intitutrice TLEOS T vis & vis de sa

melacdie
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Nos observations

ostéonécrose bilatarale

’ - * * '
wom et Prénoms 1 Ethnie ktat Civil Profession {Manifestations Clini-'Niveau Socio'fImpact Psycho-
Sexe ¢ Age ques - Complications conomique logique
Type d'Hb
BLFN. pel,: ) . Doulcurs osseuscs
F - 22 ans - SC Fon Célibataire Couturiere Rate III doulcureuse Moyen lAucun
4BAYEG. YaoItc. Originai- [Mariée + 2 ,
BaBa re ge Lalo lonfants Paysanne Douleurs osseuses Ras Aucun
¥ - 65 ans - SC
d*ALMEL. Gilb. Surprotection
» ’10 3 é
F — 18 ans - SC Mina Célibataire Eleve Douleurs osscuses Moyen ot impact
spsychiquec net
ALYK. Patri.
56 a - 8C Mahi Célibataire Ehudiante Douleurs osseuses Elevé Supporte bien
F- ns sa maladic
ALYK. Micheli. . s :
0 - gc Fon Mi§;Z§s+ 4 Vendeuse Douleurs osseuses Trés inguiéte
F - 50 ans € complication oculaire | Elevé vicillesse ?

M&nopause ?
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Nos observations

Nom et Prénoms Ethnie '| Etat Civil Y Profession 'Manifestations Clini-fNiveau SocioJImpact stﬂ
Sexe Age ues -« Complications Economique chologique
Type
ZOUN. Gislai.
F - 20 ans - SC Fon Célibataire Eleéve Douleurs osseuses Moyen sKucun
VODON. Dénis Mariée + 2 Sans profes- Doulcurs osseuses
Fon enfants sion osténnécrose bila- Bas Auoun
F « 31 ans = 5C ..
téral
AGU. Buphr. Fon Si;;§:s+ 3 Inspecteur Douleurs osseuses Elové Inquiéde
F - 3% ans « SC PIT pour sa
maladie
ATANN, Eugé. Sans profes-| Douleurs ossecuses
Fon Célibataire sion Retard Staturo- Bas Aucun
.- 21 ans - SC pondéral
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Nos observations
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Nom et Prénoms Ethnie 1 Etat Civil Profession [Manifestations Clini-*ﬁiveau Socio {Impact Psycho-
Sexe Age gues - Cnmplications Economique logique
Type d'Hb
IDOH. Ivo.
Nagot Célibataire Etudiante Douleurs osseuscs Elevé Aucun

F - 20 ans -~ SC

HOUNHALI. Christ. Se sent dépri-

Mariée + 2

Fon : Sage femme Douleurs osseuses Moyen mée pendant
F - 24 ans - 8C enfants les crises
HOUNDEGo Angél - Mariée‘

. + b e s

F - 43 ans - SC Watchi enfants Infirmiere Douleurs osseuses Moyen Aucun
TODEDJR. Laur. Soucis & pro=

Mina Célibataire commergante Douleurs osseuscs Moyen pos de 1'évo=-
F -~ 20 ans -~ SC lution de la

maladie

AHOMLA. Madelein. . .
Fon Maride + 2 Sans profes~] Douleurs osscuses

F - 32 ans - SC enfants sion Rate II Bas Aucun




Nos observations

| Etat Civil

Manifestations Clini-JNiveau SociofImpact Psy

F - 30 ans - SC

- enfants

Nom ¢t Prénoms { Ethnie Profession o
Lexe Age ques =~ Complications Economique |chologiqusg
Type q'Hb
LA, Rosi. .
. Mariee + 2 . p X
F ~ 29 ans - SC Fon enfants Etudiante Douleurs osseuses Eleve fLucun
LAIN, Gisé. o .
F.— 2L ans - SC Mina Célibataire Eléve Douleurs .osseuses Elevé Aucun
ZOUTi NG. Jeann,
Mahi Célibataire Vendeuse Douleurs osseusecs Moyen Aucun
F -~ 19 ans - 8C
F:&IH. Agatho
Goun Célibataire Eléve Douleurs osscuses Moyen Aucun
19 ans = SC
0GOUB. Flor. s ) .
Fon Mariee + 2 Médecin Douleurs osseuses Elevé Aucun
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Nos observations

Nom et Prénoms 1 Ethnie '} Etat Civil Profession "Manifestations Clini-f%Niveau SocioJImpact Psycho-

Sexe Age ques - Complications | Economique | logique ..

Type d'Hb
ONIDJ. Philo. ‘s
Mariée + 2 fr -
F - 27 ans - SC Dasha enfants Secrétaire Douleurs osseuses Moyen Aucun
YACOUB. Adiasz. .
R Mariee + 2 s Douleurs ossecuses . .
F - 29 ans -~ SC Dendi enfants Secretaire Bas Désespoir
YESSOU. Nassie. -
P s Sans profes- Douleurs osseuses

F - 21 ens -« 3C Nagos Celibataire sion Bas Aucun
VIK. Génévi. - Fille de Pouleurs ossenses Bas Problémesde
F - 2% ons - SC Fon Marice salle ménage & cau-

se de son mal




Nos observations

1 3
Profesgion iizmifosta‘bions Clini-

Il = 19 ang - SO

sion

grahataire

ostéonéeoros bilatérale .

|;

Noms ¢t Prénoms Bthnie [  Ebat Civil Hivean Socio Y Impact Psycho-
-g;e Age ques ~ Complications Bconomi que logique T
¢ d'Hp .
SOS. Ir. boulcurs osscuses Elevé Aucun
F - 24 as = SC Pédah Célibataire | Eléve | -
H
o Trés molhocus
d'AlN. Ang. Dagha Maride Sans profea-‘ Doulcurs osseuscs ! Bne reuse
- _ B° al sion ogtéondcrose hémo ba PP
F -2 as Infectios fréquentes | ‘;ﬁ;n.ngzrnil}c.qp&r_
Rfte III ;
H
Sill, Reze Seng profess ‘
Toruba Célibataire “a8 ProteSy pouleurs osscuses’ Bas Aicun
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CHAPITRE 7 : RESULTATS ET COMMENTAIRES

L'ENSEMBLE DES PATIENTS (voir tableau ci-apres)

Notre échantillon compte 107 patients répartis comme suit :

- les femmes : 38 SS, 1Sb&ta®thalassémique, 30 SC soit
un total de 69 (64,58 %) .

~ les hommes : 14 SS, 1S8O0arab, 23 SC scit un total de 38
un total de 38 (35,51 %)

~ les SS sont au nombre de 52 (48,59 %) contre
53 SC (49,53 %)

Nous pouvons constater que @

- dans notre échantillon, les SC dominent significativement
les SS en nombre (X° = 13,49)

-~ notre échantillon, de facon significative compte plus
de femmes que d'hommes (X° = 11,29)

Nous compterons les cas de SB&ta®thal. et de SOarab
avec les SS dans les calculs & venir compte tenu de leur

similitude dans la sévérité des crises.



L'ensemble patients
Hb
Sexe 4:88 SB 50 sC TOTAL

. %8 1 0 20 69
35,5 % 0% 0 %: 28,03 % 64,48 %

. 14 0 1 27 38
13,08 % 0% 0,93 % 21,49 % 35,51%
2

TOTAL > ! ! 23 107
48,59 % 0,93 % 0,93 % 49,53 % 100 %

. Les SC dépassent significativement les S5 en

Nombre

« L1 y a plus de femmes que d'hommes
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L'AGE DES PATIENTS (voir tableau ci-aprés)

- 1'Age moyen des femmes :
*

SS : 24 ans lmois (Ages extr@mes : 18 et 36 ans)

SC : 28 ans 3mois (Ages extrémes : 17 et 65 ans)

- 1'4ge moyen des hommes :
S8 : 23 ans 6 mois (Ages extrémes : 17 et 36 ans)

SC : 26 ans 8 mois (Ages cxtrémes : 18 et 45 ans)

Si 1'on ne tient pas compte des sexes mais uniquement des
types d'hémoglobine, on obtient un 4ge moyen de 23 ans 1l mois
pour les sujets d'HbSS (4dges extrémes 17 et 36 ans) et de
27 ans 6 mois pour ceux d'HbSC (Ages extrémes : 17 et 65 ans).

Le test de STUDENT montre que la différence d'8ge entre les
femmes et les hommes drépanocytaires est une réalité ; les
femmes étant plus Agées que les hommes. De méme, la différence
d'8ge entre les sujets d'HbSC et SS est significative, les
porteurs d'HbSC étant plus Agés. On pourrait expliquer 1la
supériorité en fge des drépanocytaires SC par le fait que
leurs manifestations cliniques epperaissent plus tardivement
et sont moins séveéres que celles des drépanocytaires SS. Quant
aux femmes qui sont plus &gées que les hommes, nous continuons
d'en chercher une explication plausible, en dehors du fait que
notre consultation est plus fréquentée par les femmes que par

les hommes.
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Lt&ge des patients

(Ages moyens)

s5C

24 ans 1 mois

28 ans 3 mois

24k ans 6 mois

26 ans 8 mois

23 ans 11 mois

27 ans 6 mois

« Les femmes sont plus Bgées que les hommes

« Les SC sont plus &gés que les S8
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PUBERTE ET REPRODUCTION

1) Puberté

~ Les femmes
v Toutes les femmes interrogées ont eu leurs régles

o L'8ge moyen de survenue des ménarchies chez nos femmes
drépanocytaires ayant répondu au questionnaire est
16 ans 7 mois (moyenne d'dge chez les sujets sains : 13
13 ans)

En fonction des types d'Hb, les ménarchies surviennent
2 16 ans 11 mois en moyenne chez les femmes SS (&ges
extrémes : 14 et 21 ans) et 2 15 ans 7 mois chez les
SC (Ages extrémes 12 et 18 ans).

Les regles apparaissent donc significativement plus tard
chez les SS que chez les SC (¢t = 3,87)

~ Les hommes : ils présentent tous les caractéres

sexuels secondaires.

2) Reproduction

Pour apprécier la capacité de nos femmes drépanocytaires
4 conduire & terme une grossesse, nous avons calculé un
Indice de Reproduction (I.R.) qui est le rapport du nombre
d'enfants nés vivants totalisé par l'ensemble des 29 fem-
mes (21 SS + 8 SC) qui ont répondu & notre questionnaire

sur le nombre total des grossesses qu'elles ont eues.

Pour nos 29 femmes, nous avons compté :

- 19 enfants nés vivants pour 25 grossesses

— 11 enfants nés vivants pour 17 grossesses chez les S5
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- 8 enfants nés vivants pour 8 grossesses chez les =~ SC

I.R global des femmes drépanocytaires = 0,76
I.R des femmes SS = 0,64

I.R des femmes SC = 1

La capacité de conduire & terme une grossesse ou 1l'indice
de reproduction chez les SC est manifestement supérieur
a celui des SS (t = 4,5).

Par ailleurs, nous pouvons constater que toutes les femmes
drépanocytaires ont accouché au moins une fois.

Nous pensons qu'au niveau des hommes drépanocytaires

le probleme de la reproduction ne se pose pas.
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7.3 L'ETAT CIVIL DES DREPANOCYTAIRES (voir tableaux ci-apres)

Nous constatons 'que 44 femmes drépanocytaires sont célibataires
soit 41,12 % contre 30 hommes soit 28,03 %.

Dc méme 44 SS sont célibataires contre 30 SC.

Nous avons décompté 25 femmes marides (23,36 %) contre

& hommes (7,47 %)

Les femmes drépanccytaires célibataires sont significativement
Plus nombreuses que les hommes (X2 = 9,02). De la méme facon,
nous notons que dans notre échantillon, il y a significative-
ment plus de sujets SS que de SC célibataires (X° = 9,02)
probableﬁent a cause de la supériorité en Bge des sujets SC
combinée & la sévérité des manifestations cliniques des

sujets SS.

Notre échantillon ne permet pas une comparaison statistique
valable entre les hommes et les femmes drépanocytaires
mariées, mais apparemment, il semble qu'il y ait plus de

femmes drépanocytaires marides que d'hommes.

Apparemment aussi un plus grand nombre de malades SC esd~ maridc

Par ailleurs, les célibataires drépanocytaires sont significa-
tivement plus nombreux que les mariés (sz 12,85) probablement

a4 cause du pourcentage élevé des éléves (36,44 %).

Notons que 7,47 % de nos patientes (6 SS et 2 SC) ont au moins

25 ans sans &tre marides ; elles n'ont pas non plus d'enfants.

La maladie drépanocytaire, pour la plupart pourrait en 8tre
la cause : la fréquence des crises, la réduction des contacts
humains et les dépenses qui en découlent ne sont pas de nature

4 favoriser le mariage des femmes drépanocytaires.



107

Etat Civil : Les célibataires

Hb
SC SC TOTAL
Sexe

F 30 14 L
h1,12 %

H 14 16 20
28,03 %

TOTAL Ll 30 74
k1,12 % 28,03 % 69,17 %

. Les femmes drépanocytairescélibataires sont plus nembreuses que’

les hommes

. Les célivataires $SS sont plus nombreux que les célibataires SC



mailto:tti;USU\t.,_$i@"~5iJi

108

Etat Civil : Les mariée

Hb
! 58 sC ¥ TOTAL
Sexe

F 9 16 25
23,36 %

H 1 7 8
747 %

TOTAL 10 23 33
9,34 % 21,49 % 30,84 %

. Apparemment, plus de femmes drépanocytaires

sont marides en comparaison avec les hommes




Statistiquement, y a=t-il plus de. célibataires

gue- de mariés drépanocytaires 2

Hb
Etat Civil SS ' SC ! TOTAL
Célibataires Ly 30 74
69,15 %
Mariés 10 23 23
30,94 %
Total 54 53 |
] \
50411‘*6 % }4’9353’ % 107

/////

« I1 y a plus de drépanocytaires célibataires que mariés.
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LES MANIFESTATIONS CLINIQUES (vcir tableau ci-aprés)

Les douleurs sont de loin la manifestation la plus préoccupante

et la plus fréquente de la maladie drépanocytaire.

Les manifestations hémolytiques et la grande sensibilité
aux infections de ces malades constituent par contre, les
principales causes d'hospitalisation et de mortalité.

Les douleurs frappent principalement :

- les os : le créne, les vertdbres, le bassin, les membres,

le thorax, les maxillaires

- 1l'abdomen : les douleurs abdominales sont plus rares chez

les adultes que dans l'enfance.

-~ l'appareil génito-urinaire : les douleurs pelviennes chez

les femmes,
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Les manifestations cliniques

et
les Hb

Hb
: s
Clinique 88 TOTAL
Douleurs
osseuses 54 52 106
Hémolyse 19 0 19
TOTAL 73 52 125

fréquentes que les hémolyses

.» Apparemment, les manifestations douleureuses sont plus
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LES_COMPLICATIONS

Nous nous contenterons de citer les complications que nous

avons observées dans notre échantillon:
-~ ostéonéerose : 19 cas soit 17,75 % dont 11 SS et 8 SC .

-~ infections patentes : 7 cas représentant 6,54 % (pneumonie,
ostéomyélite, ostéite chronique). Elles ont été cbservées
chez 5 8S et 2 SC.

—~ complications oculaires : 5 cas soit 4,67 % chez 4 SC et 1SS

(hémorragie du vitré, hyalide récidivante ...)

.= ulcéres chroniques de jambe : 4 cas, ce qui fait 3,73 %.
Nous les avons observés sur des sujets SS uniquement.

- Hématurie : 3 cas représentant 2,80 % de 1'échantillon.
Elle a été notée chez 2 SC et 1SS.

— Retard staturo-pondéral : 3 SS (2,80 %)

— Priapisme : 2 cas (1,86 %) observés chez 1 sujet SS et
1 sujet SC,

— Arrét précoce des rdgles : 2 cas SS (1,86 %). Une des

patientes vit cette situation depuis 4 ans apreés son seul

accouchement, l'autre a constaté 1'arrét aprés son deuxiéme

accouchement.
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LE NIVEAU DE VIE

Nous l'avons apprécié en nous basant sur l'aspect extérieur
habituel des sujets, leurs moyens de déplacement, 1l'aspect
de leur domicile et enfin leurs ressources. Ainsi, nous avens

constaté que :

- 28 patients soit 26,16 % de notre échantillon cnt un niveau

de vie élevé

~ 44 de nos drépanocytaires soit 41,12 % ont un niveau de vie

moyen

~ 35 drépanocytaires de notre échantillon soit 32,71 %

on un niveau de wvic bas.

Toutes les couches de notre société sont donc concernédes.
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Niveau de vie

8
Q,GQ::@QQ
&y e Elevé Moyen Bas Total
S8 14 22 18 54
50,46 %
sC 14 22 17 53
49,53 %
TOTAL 28 b 35 107
26,16 % k1,12 % 32,71% 100 %

Toutes les classes sociales sont concernées
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7.7.1

LA PROFESSION DES DREPANOCYTAIRES
Les éldves (voir tableau ci-apres)

Notre .:gchantillon comprend 18 éldves de sexe féminin soit
16,82 % et 21 de sexe masculin scit 19,62 %. Parmi eux 1.«
17 ont une hémoglobine SS soit 15,88 % et 22 une hémoglo=-

bine SC scit 20,56 %. Au total 39 éldves représentant 36,44 %
de notre échantillon.

La fréquence des éléves drépanocyteires de sexe masculin est
statistiquement pupérieure & celle des éldves drépanocytaires
de sexe féminin (X2 = 4,82). Tout le monde sait qu'au Bénin en
particulier et en Afrique en général, les gargons sont plus
scolarisés que les filles.

L'HBSC est légerement plus fréquente parmi les éléves que
1'HBSS (X% = 4,7).

Quand nous nous rapportons aux 43 sujets que nous avons soumis
& notre questionnaire, nous avons constaté que la différence
entre la scolarité moyenne des éléves SC et celle des SS est
statistiquement significative mr le test de STUDENT (t = 3,1)
les SC ayant une scolarité moyenne supérieure & celle des SS.
Cet état de fait pourrait &tre dl plus au fait que la drépanc-
cytose permet aux sujets SC, (manifestations cliniques moins
sévéres) de mieux évoluer sur le plan scolaire - ils

avancent plus dans leurs études - qu'ad un piétinement scolaire.

En effet les résultats de l'enquéte & ce sujet sont les - .l
suivants : sur un total de 16 éldves, nous avons interrogé

10 S8 dont la scolarité moyenne est de 11 ans 7 mois et

5 SC de scolarité moyenne 16,dans 5 mois, la scolarité moyenne
globale des éléves étant de 13 ans 2 mois.

~e

[N
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piis)
Ss
Sexe sC TOTAL
F 8 10 18
16,82 %
H 9 12 21
19,62 %
TOTAL 17 22 39
15,88 % 20,56 % 36,44 %

. I1 y a plus d'éléves gargons que d'éléves filles

. L'Hb SC est légérement plus fréquente parmi les éléves
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Les fonctionnaires (voir tableau ci-apros)

Nous avons regroupé sous cette appellation les enseignants,
les secrétaires, les agents de santé, des socidtés d'Etat et
Privées de notre dchantillon qui compte 30 fonctionnaires
soit 28,03 % dont 18 femmes (16,82 %) et 12 hommes (11,21 %).
Parmi ces fonetionnaires, il y en a 12 qui sont SS et 18 qui
sont SC.

Statistiquement, nous ne pouvons comparer ni la fréquence
des femmes et des hommes fonctionnaires, ni celle des Eb

parmi eux.

Sur les 43 sujets interrogés avec le questiomnaire, 9 sont
fonctionnaires (20,93 %) et nous avons noté qu'ils ont une

scolarité moyenne de 14 ans 10 mois,
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Profession : Les Fonctionnaires

38 5C TOTAL

13 8 10 18
16,82 %

H 4 8 12
11,21 %

TOTAL 12 18 30
11,21 % 16,82 % 28,83 %

Apparemment, mais non statistiquement, les SC fonctionnaires

sont plus nombreux que les SS

De méme, il semble que les femmes fonctionnaires sont plus

nombreuses que les hommes.
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"Les particuliers"

Dans ce groupe, il y a surtout 'des .commerc¢ants, mais aussi
des tailleurs, des couturidres, des soudeurs, des coiffeuses

etec....

Ils sont au nombre de 19 (17,75 %) dont 12 femmes et 7 hommes
13 SS et 6 SC.

Notre échantillon ne permet pas une comparaison statistique,
néanmoins nous pouvons dire qu'apparemment il y a plus de
femmes que d'hommes qui sont professionnellement des parti-
culiers. En effet, la plupart de ces femmes font du petit
commerce que ne peuvent faire les hommes, habitudes du milieu

obligent.

Sur les 43 patients qui ont répondu & notre questionnaire,

14 sont des particuliers (32,55 %) dont 11 femmes toutes de
forme SS et 3 hommes. La prédominance des femmes SS dans ce
demaine est également observé dans le grand échantillon de

107 malades.

La scolarité moyennc des 14 sujets intérrogés est de

7 ans 9 mois.
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Profession : Les particuliers

Hb
' ss ' sC ' TOTAL
Sexe

P 12 5 17
15,88 %

H 1 1 2
1,86 %

TOTAL ' 13 6 19
12,14 % 5,60 % 17,75 %

apparemment ¢ - il y a plus de femmes que d'hommes qui sont

professionncllement des Yparticuliers"

-~ il.y a plus de S8 que de 8C qui sont des

"particuliers"
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Les sans professions (voir tableau ci-aprés)

On en compte également 19 avec 16 femmes (14,95 %) et
3 hommes (2,80 %) .

Sans pouvoir l'affirmer statistiquement, nous pouvons constater
gu'apparemment il y plus de SS (12) que de SC (7) de méme
que s'y classent plus de femmes que d'hommes ; ces derniers
devant peut-&tre prendre leur responsabilité d'homme (recher-
che d'autonomie par rapport & la famille, fonder un foyer)

font tout pour "travailler'", celle-~lad ayant la possibilité

de se mettre sous le couvert de leur famille ou parfois d'un

mari.

Yuand nous nous référons aux 43 drépanocytaires que nous avons
soumis & notre questionnaire, nous notons une scolarité moyen-

ne de 5 ans chez les drépanocytaires sans profession.

Surle plan professionnel, nous pouvons constater d'une part
qu'aucun drépanocytaire ne s'est orienté vers un travail de
force et d'autre part que la scolarité moyenne de nos patients
augmente des sujets sans profession (5 ans) aux sujets fonc-
tionnaires (14 ans 10 mois) qui ont terminé lecurs études en
passant par les particuliers (7 ans 9 mois) qui ont également
arrété leurs études mais certainement malgré eux, et les
éléves (13 ans 2 mois) qui continuent d'étudier (voir tableau

ci-apres)

Nous percevons dans ce constat la nécessité de la scolarisa-

tion dans l'acquisition d'un emploi.
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Profegsion 3 Sans profession

Hb
53 , sC , TOTAL
Sexe '

F 11 5 16
14,95 %

H 1 2 3
2,80 %

TOTAL 12 7 19
11,21 % 6,54 % 1705 %

o I1 y a plus de 3S sans profession que de SC

. I1 y a plus de femnmes que d'hommes sans travail
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Scolarité Moyenne et Professions

Profession
Fonctionnaire Eléves Pparticuliers? Sans Profession
Moyenne
Scolarite 14 ans 13 ans 7 ans 5 ans
: a . . .
moycnne (ans) 10 mois 2 mois 9 mois

La scolarité moyenne baisse des Fonctionmaires aux sujets sans

Professions
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L*'IMPACT PSYCHOLOGIUUE

Un total de 47 patients dans notre échantillon manifestent
nettement une réaction psychologique & leur maladie. Nous y
comptons 28 femmes (26,16 %) , 19 hommes (17,75 %), 24 SS
(22,42 %) et 23 SC (21,49 %).

Les femmes sont significativement plus atteintes que les
hommes (X2 = 5,73) d'une part, les SS statistiquement plus
touchés que les SC (X2 = 6,19) d'autre part.

Yuand nous nous rapportons & l'enquéte par le questionnaire,
on constate que le comportement global de 1l'entourage semble
bénéfique pour le drépanocytaire, du reste, dans le milieu
africain, on ne rejette pas habituellement les malades. En

effet, cette enquéte nous a révélé que :

- 39 malades (90,69 % ) se sentent autonomes contre 4 (9330 %)

qui ont perdu leur autonomie en partie au moins.

L'autonomie dont nous parlons concerne : la toilette person-
nelle, 1l'entretien d'une meison, de sa propre chambre, la
lessive de ses propres effets, l'initiative pecrsonnelle,
l'alimentation (faut-il par exemple forcer le malade 2

s'alimenter ?). -

— 15 sujets (34,88%) se sentent surprotégés alors que 28 pa-

tients (65,11 %) jouissent entidérement de leur initiative.

~ 9 malades (20,93) reconnaissent qu'ils subissent des
pressions de la part de leur entourage contre 34 (79,06 %)
qui affirment ne pas subir des pressions méme si des vellei-

tés de pression se manifestent dans leur milieu.



Impact psychologique

Hb
SS SC 1 TOTAL
Sexe
. S
P 17 11 28
1 26,16 %
H 7 12 19
17,75 %
TOTLL 24 23 47
22,42 % 21,49 4 43;92 % "

« Les femmes sont significativement plus touchies cues les hommes

« Les 55 sont plus atteints que les SC
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Les situations ol 1'on peut percevoir des rejets ne sont

pas nettes. Il s'agit de 3 femmes : 2 SS et 1 8C-qui-sont né-
gligées voire abandonnées par leurs maris et non par leur
entourage. En effet, elles n'ont jamais été accompagnées par
leurs: meris en cas de crise & l'hopitel 3 elles sont toujours
veillées par leursparents qui assurent aussi les frais de
médicaments . Nous ne pouvons pas dire si  seule la drépano-

cytose est & la base de cette situation regrettable.
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Te9 LE MALADE ET LA SOCIETE

Pour étudier globalement le comportement du malade vis-a~vis

de la société, nous avons :

1)

2)

apprécié 1'intérét que porte le maladc & la société :

37 malades (86,04 %) ont déclaré s'intéresser & la vie
de la société par leur profession , leursdistractions
en visitant leurs amis et colldgues tandis que 6 malades
(13,95 %) se désintéressent franchement de ce qui se

paesse autour d'eux.

cherché & savoir chez chaque patient, s'il voudrait qu'on
informe le public de cettc maladie qu'on appelle la drépa-
nocytose. Cette question nous permet de savoir ce que
pensent les drépanocytaires- eux-mémes du probléme de

l*information du publie & propos de la drépanocytosc.

Le dépouillement nous a montré que 76,74 % des drépanocytaires

pensent qu'il faut informer le public et acceptent de "livrer"

leur maladie au public pendant que 21,27 % refusent 1l'infor-

mation du public au sujet de la Arépanocytose. Ceux qui ont

répondu négativement ont donné les arguments suivants :

~ 1 sujet d'HbSS craint d'étre tué si on informe le public

(pour le malade c'est comme si on facilitait 1'oceuvre des

sorciers en informant 1le publie)

2 sujets portant 1'HbSS et 4 portant 1'HbSc craignent les
réactions du publie qui interprdterait mal les informations

et fuirait les drépanocytaires comme on fuit les maudits.

1 porteur 4'HbSC et 1 sujet d'HbSS pensent séricusement que

ce n'est pas l'affaire du public et que 1'on ferait du mal

aux drépanocytaires en attirant trop l'attention sur eux.
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On sent derriére ce refus d'informer le public, une barridre
qu'installent les 10 drépanocytaires pour se protéger de fagon
& pouvoir &tre acceptés par la société. Ils voudraient ne pas

8tre reconnus comme drépanocytaires.

LA SOCIETE ET LE MALADE

I1 n'y a pas de doute, tous les sujets voudraient traveiller,
mais dans les faits, 88 patients (82,24 %) ont un travail
effecti® . Mais quand nous sortons les éléves du groupe des
travailleurs, 49 drépanocytaires (45,79 %) font un travail
productif, soit moins de la moitié des 107 malades dont 1'dge
varie de 17 ans & 65 qui peut se suffire et plus de la moitié
qui est & la charge soit de leurs parents soit de la communau~
té. Or sur les 43 malades intérrogés par le questionnaire,

6 drépanocytaires (13,95 #) sont aidés dont 2 cas par des
parents lointains, 1 seul cas par l'assistance sociale.

Les 3 cas d'aide restants ne sont pas en réalité du fait de
la drépanocytose, mais des droits : 1 bourse d'étude mais
qui intervient dans les dépenses familiales et 2 cas de

pension de veuvage.

Les drépanocytaires ont besoin d'une participation plus accrue
de la société dans la résolution de leumproblémes de santé,
faute de quoi, un jour ou l'autre, la société se scntira

beaucoup plus goncernée et nous aurions perdu du temps.

L'ADA%TATION GLOBALE DU MALADE

Pour cerner de plus prés cet aspect du probléeme, nous avons :
- demandé aux melades leurs réactions vis-a~vis de la société ;
la fuient-ils ou plutdét les attire-t-elle ?

- cherché & connaitre leur loisir
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- voulu savoir s'ils vensent que e drépanocytose a

un impact réel sur leur vie de tous les jours

- enfin cherché i savoir si malgré tout ils son

"heureux".

Dans les réponses des 43 drépanocytaires intérrogés,
nous avons noté 13 cas (30,23 %) de fuite de la société
surtout par crainte de la réaction sociale & leur égard.
Le plus souvent, il s'agit de sujets qui n'aiment pas
sortir parce qu'ils présentent des boiteries suite &
une nécrose aseptique de la téte fémorale, ou un ulcére
chronique de la jambe qu'ils craignent de faire wvoir

au public ou parfois la fuite est sans raison avouée ni
pergue var nous. Ce sont surtout des femmes gui sont

concernées, en plus ¢'un homme.

De nos patients, 39 (90,69 %) s'intéressent aux loisirs
de leur milieu mendant que 4 (9,30 %) n'en trouvent pas
1'utilité.

guant a l'impact de la drépanocytose sur la vie de

tous les jours, 17 de nos drépanocytaires (39,53 %)

donnent une réponse affirmative. Cet impact est justifié

ou manifesté par :

—~ des inquiétudes plus ou moins permanentes que les
malades éprouvent pour eux mémes et pour leur entou-

rage quand ils sont parents

~ le fait de se savoir et de se sentir en permanence

maladif ou maladive

- le fait d'&tre géné & cause de son mal dans les

milieux qu'on fréquente (sentiment d'infériorité)
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- le fait de n'étre plus ou pas en mesure de mener

certaines activités alors qu'on le voudrait bien
- la peur presque permanente de mourir

- 1'impossibilité de faire un programme, ne puuvant

prévoir les crises

- la tristesse de la vie, les soucis, 1l'impossibilité

d'une marche correcte

~ le fait de ne pas pouvoir suivre les cours comme
les autres et se voir finalement dépassé par des
camarades de classe qui ne vous valent pas sur

le plan du travail scolaire.

Les 26 (60,46 %) patients restants trouvent que
ltaffection n'a aucun impact sur leur vie de tous

les jours.

Malgré tout, 33 drépanocytaires sur 47 soit 76,74 %
ont su se faire a leur mal, ils pemnsent qu'ils sont
heureux contre 8 cas soit 18,60 % qui pnsent le contrai-

rec.

Cet état d'esprit expliquent certains des 8 drépanocy~
taires est dd au fait qu'ils dépendent trop de leurs

parents, se sentent une charge lourde ; pour d'autres,
ils ne sont pas heureux parce que la drépanocytose les
empéche d'assumer pleinement leur rdle social ; ils se

sentent du coup inutiles dans la société.

Toute analyse faite, nous pensons tout de méme que
ltadaptation globale de nos patients est bonne pour
leur majorité ; ce qui ne justifie pas qu'on les laisse

\
4 eux-mémes.
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LE MALADE ET SA MALADIE

Pour appréhender, toujours de fagon globale, cette

relation, nous avons demandé aux malades :

- leur réaction & l'annonce de la maladie
- s'ils connaissent le temps que peut durer la maladie

- ce qu'ils pensent d'une association des drépanocytai-

res (faut-il en créer ?)

- s'ils sentent un besoin quelconque pour surmonter

leur maladie

Pour la premiere question,

- 22 (51,16 %) ont eu peur
- 19 (44,18 %) ont été indifférents
- 1 (2,32 %) a été curieux de savoir ce que c'était.,

- 1 (2,32 %) a été surpris d'&tre drépanocytaire

Pour la deuxiéme question ,

- 17 (39,53 %) savent qu'il s'agit d'une maleadie

qu'on ne guérit pas encore

- 26 (60,46 %) ignorent combien de temps peut durer
la drépanocytose. Sur ce plan, nous devons-nous
efforcer de mieux renseigner nos patients sur leur

mal.

Quant a la question de savoir s'!ils i jugent néces-
saire la création d'une association de drépanocytaires
- 35 patients (81,39 # ont répondu "OUI" pour

deux raisons : d'abord parce que des échanges d'idée

entre drépanocytaires & propos des manifestations
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cliniques, des différents traitements sont possibles ;

ensuite parce que des aides peuvent leur &tre accordées..

- 8 patients ont répondu "NON" . Parmi eux : 1 SC

évite systématiquement de parler de sa maladie ;

1 SS pense que ce n'est pas la peine de se faire
connaitre pendant qu'un autre SC est indifférent &
la création d'une association pour les drépanocy-
taires; les autres ne veulent simplement pas en
entendre parler car “disent-ils "les drépanocytaires

souffrent trop".

Au sujet d'un besoin d'aide pour surmonter la maladie,
28 soit 65,11 % en éprouvent le besonin sous forme
d'aides morale, médicale, et financiere ; 14 soit
32,55 % pendent qu'ils supportent assez bien leur

mal ou qu'ils ont déja l'aide matérielle et morale

. dont ils ont eu & un moment donné le besoin.

Nous sentons encore une fois l'appel des drépanocy -
taires & la communauté afin qu'elle leur vienme en

aide.

PERSPECTIVES D'AVENIR

Nous estimons qu'elles sont bonnes pour nos drépano-
cytaires dans l'ensemble car en dehors de l'espoir
que nous avons que la société écoutera . les appels
des drépanocytaires, nos patients eux-mémes ont des
dispositions de bonne augure. Ainsi :

- une trentaine de drépanocytaires (69,76 %) pensent

qu'ils ont des talents
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« 8 pour le commerce
« 13 pour les travaux artistiques (la musique, les dessins

d'art, la couture, la coiffure et méme ... la toilette)

» 10 pour les travaux ménagers
+ 3 pour les techniques industrielles (la soudure,

1'électricité, la mécanique)

« 2 pour les études et enfin

. une pour les distractions.

- Sur l'ensemble des 43 malades intérrogés, 79,06 %
sont confiants dans 1l'avenir tandis que 20,93 % redou-

tent l'avenir ou n'attendent rien de 1lui.

- 90,69 % des patients n'ont pas le sentiment d'étre
inutiles & la société. Par contre, 4 malades (9,30 %)
tout en étant génés d'étre des charges pour leur famille
se trouve inutiles pour leur milieu.Il faut craindre chez
ces sujets des réactions d'autolyse si 1'entourage
familial par surcroit leur manifeste de 1lthostilité

voire de 1'indifférence.

IMPACT SOCIAL

Le drépanocytaire constitue une charge socialec.

En effet, un maximum de 10 % des naissances d'enfants
drépanocytaires arrivent & 1'Age adulte au prix d'une
existence pénible émaillée de complications hématologi-

ques, osseuses, oculaires et infectieuses.

D'apreés nos estimations, un drépanocytaire homozygote
SS est hospitalisé en moyenne 3 fois par an pour une
durée approximative de 3 & 4 semaines. On sait que les

complications chirurgicales (ostéonécrose, ostéomyélite,
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ulcére chronique de jambe) imposent parfois plus d'une

année d'hospitalisation.

Chaque hospitalisation entraine des dépenses qui,appré-

ciées globalement, nous donnent les chiffres suivants :

~ le 1lit : 1500 F CFA 1le jour
- les frais de médicaments : au moins 15,000 F CFA (sang,
sérums, antalgiques, antibiotiques etc ...) par séjour

a la charge du malade.

- Les frais d'examens : environ 25.000 F CFA par séjour
(hémogramme, vitesse de sédimentation des hématies,
examen cytcbactériologique des urines, radiographie
des poumons, de la hanche, recherche des kystes, oeufs

et parasites dans les selles)

- les dépenses supplémentaires pour 1l'alimentation du

malade hospitalisé

-~ le colit du traitement traditionnel qui se fait toujours
parallélement au traitement hospitalier et que nous
évaluons & environ 30,000 F CFA par an ; ceci en

dehors des frais de déplacements.

Nous totalisons par an et pour chaque malade un minimum
de 150.000 F CFA & la charge des parents ou des collec=-

tivités.

On sait que des 300,000 habitants de Cotonou, 40 % sont
porteurs d'une anomalic de 1'Hb dont 5 % sont constitués
de drépanocytaires soit 4.800 sujets. Dans la seule
ville’de Cotonou, les dépenses engagées par les collecti-
vités et les parents de - drépanocytaires s'élevent a

720. millions de francs CFA par an.
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En dehors des hospitalisations, un drépanocytaire
dépense ou fait dépenser par an pour entretenir son état
de santé au moins 25.000 F CFA, On peut constater que
pour tout le Bénin cette charge s'éléve & un milliard
déux cent millions de francs CFA (L.200.000,000) au

minimum.

En réalité, il est impessible d'associer & sa juste
valeur, le fardeau économique que représente la drépa-

nocytose pour la Société. En effet l'affection est

responsable :

- d'un important absentéisme professionnel du malade
travailleur ou des parents qui n'arrivent pas toujours
& se faire comprendre de leurs autorités profession-

nelles.

- d'un retard scolaire trés important, hypothéquant
1'avenir de l'enfant drépanocytaire qui au surplus

peut &tre un handicapé physique.

- dans certaines familles ol il y a des drépanocytaires,
d'une déstabilisation de 1'équilibre familial. 1~

conduisant parfois a des divorces.

lialgré la fragilité de leur santé et son cortege de
problémes soeciaux, les drépanocytaires présentent glo-
balement un bon profil psychologique dont le point
d'appui est leur entourage familial. Par contre, la
communauté, parce que mal informée, a peur du drépano-~
cytaire qu'elle devrait au contraire aider, par 1l'inter-

médiaire ﬁes pouvoirs publics : pour :

- le rentabiliser en s'occupant de ses scins (lui offrir

des examens gratuits dans les hfpitaux publics ,

des médicaments gratuits & l'instar de ce qui se fait
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pour la tuberculose et le l¥pre), de sa scolarité et

de sa formetion et intégration professionnelles.

-~ éviter les naissances d'enfants d'Hb S8 ou SC car
c'est le seul moyen pour la communcuté de se protéger
radicalement contre l'expansion de la drépanocytose et

des charges sociales qu'elle engendre.
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CHAPITLE 8 ¢ LE THAITEMENT CCCIDENTAL

Toutes les explications physiopathogémique et physiopatho-
logique que nous venons de donner sur la drépanocytose ne
nous emp&chent pas, nous méme & l'instar des malades et de
leurs parents, de nous demander si un jour la drépanocytose
pourrait se guérir ou simplement si lc drépanocytaire pourra
un jour mener une vie normale & l'abri des crises vaso-occlu~

sives ou de déglobulisation.

Posée de la premiére manidre, notre question a une réponse
négative si on s'en tient & 1'étape actuelle des connaissan~
ces scientifidques. Les récents progrds du génie génétique
sont loin de trouver ses applications pratiques dans ce

domaine.

Mais alors, peut-on prévenir les crises drépanocytaires,
c'est—-a—-dire peut-on limiter dans une certeime mesure
1'expressivité du géne S ? La réponse est "OUI" et ceci
peut se réaliser par une dérépréssion du gine gamma codant

pour 1'HbF par exemple.

Pour le moment les $raitements médicamentaux n'arrivent

ni & juguler les crises, encore moins & les prévenir.
L'essentiel du réle du médécin est de prévenir les compli-
cations intercurrentes ou de les traiter précocement et

correctecment.
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ATTITUDES THERAPEUTIGUES

I1 n'existe pas encore un traitement spécifique de la
drépanocydose ; c'est ce qui explique la multiplication
des produits médicamenteux proposés jusqu'a présent,
produits dont aucun n'a fait réellement la preuve de son
efficacité theérapeutique ou préventive ; clest ce qui
justifie aussi qu'en dehors des complications, il
n'existe que des traitements symptomatiques qu'il

s'agisse de la médécine moderne ou traditionnelle.

Les moyens thérapeut;ques chimiques

Compte tenu de la physiopathologie, un médicament parfaite-
ment adapté au traitement et & la prévention des crises

drépanocytaires devrait répondre aux critéres suivants :

12) Traverser la membrane cellulaire sans en modifier

ni la structure ni les propriétés fonctionnelles ;

29) Augmenter le temps de gelification de 1'HbS, sans

modifier son affinité pour 1'02.
32) Assurer la réversibilité de la falciformation ;

42) Diminuer la viscosité sanguine qui augmente lors des

crises ;
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52) Augmenter la déformabilité des drépanocytes pour :
. améliorer les capacités du flux sangin
. prévenir la stase, 1l'anoxie, 1l'infartus
« diminuer la falciformation et allonger

la durée de vie des globules rouges.
62) N'&tre pas toxique pour les autres tissus ;
72) Avoir une action efficace et rapide sur les douleurs ;
82) Prévenir les ?echutes et les complications
92) Etre utilisable en thdrapie ambulatoire.
Yue ce soit dans le cadre de ces critdres ou en dehors
d'eux, une multitude de médicaments d'efficacité douteusc

ont été employés ; nous les énumérons iei avec, autant

qu'on a pu le préciser, leurs propriétés pharmacologiques.

8.1.1.1 Les Vasodilatateurs

Ils sont les premiers connus et s'utilisent encore beaucoup

en Afrique,

- Les dérivés des alcaloides de l'crgot de Seigle
Dihydyoergotamine (hydergine) ; Raubasine + dikydroecrgo-
cristine (Iskédyl).

Actions :

. Vasodilatation notamment au niveau de la microcirculation
. Vaso-régulétion cérébrale

« Diminution de la douleur osseuse

« Inhibition de la faleiformation ( 3% ) mais Nagel (114 )

n'est pas du méme avis.
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~ Les dérivés de la Vincamine

Pervincamine, Vincator, Vincamine

Actions :

. Assure le métabolisme neuronal par relance de la
glycolyse aérobie.

. Redistribue le flux sanguin vers les zones ischémiédes

+ Oxygéne et régularise la circulation cérébrale

+» Allonge le temps de gélification,

8.,1.1.2 Les antiagrégants plaguettaires

~ Piracétam : c'est un dérivé non toxique de 1l'acide

alpha~aminobutirique employé comme agent nootrope.

Actions : outre sa propriété antiagrégante plaquettaire,
il serait selon SKONDIA {145 )

. Chaotropique

. todificateur de 1'affinité de 1'Hb pour 1'0,.
« I1 augmenterait la filtrabilité du globulc rouge

et 1'é6lasticité de sa membrane.

. I1 réduireit 1'adhésion du globule rouge & 1l'endothélium.

- La ticlepidine ( Ticlid)

Actions :
. Inhibe 1'adhésion des plagquettes et les étapes ultérieures
de l'agrégation

» Stabiliserait la membrane cellulaire,

8.1.1.3 Les molécules rompant les liaisons intermoléculaires

Ce sont les agents chaotropiques.,

La participation anormalement élevée des linisons hydrogénes

et inniques justifie l'emploi des agents chaotropiques dans
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la drépanocytose. En effet, ils s'intercalent entre les
liaisons entre solvant et protdéine ou entre protéines et
protéines, transformant ainsi des structures ordonnées en

structures chaotiques.

I1 s'tagit :

-~ de 1'urée qui inhibe totalement in Vitro la falciformation
a une concentration de 1, O M et diminue la viscosité de

1'HbS. Mais elle engendre comme complications secondai«(.

. une déshydratation importante par augmentation de 1la
diurdse {115).

. des céphalées

. des irritations veineuses

—~ des alkyl-urées : elles inhibent in vitro 2 la fois 1la
gélification de la désoxyhémoglobine S et la falciforma-
tion sans dénaturer 1'Hb ou modifier son affinité intrin-~

séque pour 1'0,. (56, 80).

- du groupe des acides aminés (L et D phénylalanine) et des
courtse peptides possédant & l'une de leurs extrémités des
résidus de phénylalanine. Il a un effet inhibiteur sur la
gélification en modifiant la structure de l'eau au voisi~

nage des protéines (118, 141)

Les deux derniers groupes d'agents chaotropiques sont
partiellement métabolisés in vitro et ne pénetrent
dans 1l'érythrocyte qu'a une concentration insuffisante

pour inhiber la gélification.
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8ele1.4 Les molécules diminuant la concentration de

désoxyhémoglobine-

Elles augmentent 1'affinité de 1'HbS pour 1‘02.

I1 s'agit de molécules se liant de fagon covalente & 1'Eb.

-~ Le Cyonate de Potassium : CERAMI et KOENIG (37 ) ont

montré en 1971 qu'il inhibait la falciformation en créant

une carboamylation irréversible des groupements aminés des

extrémités N - terminales des chafnes alpha et béta.

Apparemment de faible toxicité chez l'animal, il entrafne
des troubles neurologiques et électrophysiologiques en se
fixant aussi sur les protéines & faible temps de renouvel-
lement telles que le cristallin, les récepteurs membranaires,

la myéline,

L'essai d'un traitement extra-corporel n'a pas été probant.

- Le Carbamyl-phosphate : précurseur de 1'urée, il présente

une affinité plus grande pour 1'Hb que le Cyanate . Cette
molécule se fixerait initialement sur les chafnes béta au
niveau du site des phosphates et induirait secondairement
une carbamylation sélective des sous-unités alpha, entrainant
une augmentation de 1'affinité de 1'Hb pour 1'0,. Le car-

bamyl-phosphate n'a été utilisé que chez l'animal (39 ).

~ Les réactifs capables de se fixer au Thiol accessible de
1'Hb, 1les aldéhydes, les acétylsalicylates, les dimethyl-
adipimidates, les moutardes azotées ont certes une action
interessante in vitro, mais on se heurte, avec ses molécules,

aux faits :

.
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« qu'elles scnt tres toxiques

« que 1'Hb n'est qu'une protéine comme lecs autres et par

conséquent

. que tous les réactifs capables de réagir avec des motifs
de la structure protéique interagiront avec un grand nombre
d'autres molécules et en particulier les enzymes, les
hormones, les protéines membranaires et surtout les protéi-

nes & turnover lent.

8s1l.1.5 Molécules interagissant avec la membrane :

-~ Le ZINC : c'est le plus anciennement connu de ces agents.

I1 préviemt la formation des drépanocytes irréversibles

++

en s'opposant a l'accumulation intra~-érythrocytaire du Ca ',

en inhibant 1'ATPase Calcium dépendante (24 ).

- Certains neuroleptiques (Thioridazine, Chlorpromazine)
ou anesthésiques locaux (Chlorhydrate de procaine) qui
diminuent la rigidité membrenaire, mais ils sont rapidement

hydrolysés par la cholinestérase plasmatique.

-~ Une tendance actuelle serait d'associer ces drogues ac-
tives sur la membrane & un régime hyposodé pour diminuer la

concentration, intra-érythrocytaire (45,135).

- Le cétiédil (Straténe):molécule fortement hydrophobe, il

sembl¢ avoir aussi un effet antifalciformant et agit sur :

. Les troubles de transfert des ions Na+ et K+ . En outre il

. inhibe le polymérisation
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« Diminue 1'adhérence plaquettaire
o Diminue le fibrinogeéne

« Diminue la bradykinine

- La Pentoxyfilline {orental)
Elle
« protege contre la phosphorysation des protéincs

membranaires (Spectrine)

« diminue le flux intracellulaire du Ca++

. restitue et augment la déformabilité cellulaire
o diminue 1'index d'agrégation cellulaire

. augmente le temps de gélification avec des durées
supérieures & celles obtenues avee les vincamines, les

alcaloides de l'ergot de seigle ou cétiédil (CABANNES.ET -
SANGARE)

Des efforts sont donc faits soit pour essayer de¢ traiter la
drépanocytose par des médicaments déja connus, soit pour
découvrir de nouvelles molécules spécifiques en tenant
compte & la fois de la physiologie pathologique et de la

physiologie humaine normale.

Certaines de ces molécules ne se sont avérécs actives qu'in
vitro, d'autres trop toxiques, n'ont jamais quitté les Labo-

ratoires, d'autres enfin sont & la phasc d'essai.

Or dans la maladiec drépanocytaire, l'objocctivation de
1'efficacité d'un traitement est difficile & mettre en
évidence, compte tenu de la rémission spontanée de la crise
d'une part et de 1'évolution capricicuse dc la fréquence

des crises d'autre part.
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Toutes ces considérations ne ferment pas 1'horizon des
recherches. Bien au contraire ! de nouveclles perspectives
thérapeutiques se font jour. Ces nouvelles perspectives
sont en rapport avec les progreés de la manipulation géné-

tique et de la biochimie moléculaire.

En effet, les travaux actuels de la biologie dans ce domaine

viseraient :

= soit & faire synthétiser de 1'Hb normale par les érythro-~
blastes (changer donc lc code génétique) & la suite de

manipulation génétique.

- soit & déréprimer la synthése de 1'Hb A, ou de 1'HbF qui,
l'une et l'autre, ont une action antifalciformante. Des re-
cherches se poursuivent activement pour découvrir les voies

et moyens d'agir sur la production de 1'HbF ( 96 )
Certains chercheurs envisagent également la greffe de moelle.

Les résultats obtenus & ce jour se résument esscntiellement:

. & une surveillance médicale attentive dvitant au maximum

la survenue d'affections intercurrentes ;

. & rehydrater soigneusement lors des criscs

. & utiliser des antalgiques associés a des anxiolytiques
« & traiter les causes déclenchantes des criscs.

Juant & la transfusion sanguine, on s'en sert quand 1'anémie

l'exige.
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Dans le cadre de ce traitement essentiellement symptomatique,

les moyens suivants sont donc utilisés :

L'hydratation

La déshydratation extre et intracellulaire, la viscosité
sanguine et intracellulaires facilitent la gélification du

milieu intérieur de 1l'hématie & HbS.

L'hydratation massive lors des crises est donc un aspect-clef
du traitement des crises surtout vasoocclusives et de séques~
tration. Elle améliore énormement les malades par les effets

physiologiques que nous avons évoqués.

On administre par voie intraveineuse et de¢ fagon accélérée
environ trois fois les besoins d'entretien en liquide.

On perfusera des crystalloides (soluté salé, glucosé, lacta-
te de Ringer), des colloides et du sérum bicarbonaté 1l'acidose

de 1'état basal s'emplifiant lors des crises.

La Transfusion

Nous l'avons dit, la drépanocytose se manifeste par une
anémie chronique qu'il faut respecter lorsque le taux d'Hb

ne descend pas & moins de Tg/dl.

Dans les crises d'hémolyse aigué ou d'érythroblastopénic ou
de séquestration associées 4 un tableau de choc de type

hypovolémique, on pourra transfuser du sang complet.
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Quand il s'agit de crisc¢ moyenne ou le taux d'Eb est inférieur
4 Tg/dl il est préférable d'utiliser des culots globulaires

afin d'éviter la surcharge circulatoire.

Parfois, la crise cst rebelle au traitement malgré un taux
d'Hb supérieur ou égal & Tg/dl ; dans ce cas, il faut lever

les phénoménes d'bypoxie par un culot globulaire.

On peut transfuser de facon préventive les femmes drépanocy-
taires enceocintes chez qui on a observé, qu'une dilution des
globules rouges contenant de 1'HbS par des globules rouges
normaux, diminue le risque de crise lors du travail ; c'est
aussi le cas chez les drépanocytaires qui doivent subir une
intervention chirurgicale pour laquelle l'anoxie relative

de l'anesthésic risque de déclencher une crise. (16,46).

Dans les cas séveres, la transfusion d'échange partielle est

de pratique courante
Naturellement, il faut transfuser du sang isogroupe isorhésus.
Les complications suivantes sont fréquentos chez les poly-

transfusés : 1l'hépatite virale, les immunisations et la

surcharge en fer.

Les analgésiques

Compte tenu de la prédominance des crises douloureuses
pscudorhumatismales, l'analgésie constitue un aspect majeur
du traitement des crises aigu&s ou modérées. Leclinicien doit
donc connalitre les différents analgésiques disponibles sur
le marché, en choisir un certain nombre dont il doit maitri-~
ser les différents aspects pharmacologiques et lecurs effets

secondaires surtout hématologiques.
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Les analgésiques souvent employés sont : Efféralgan, Algotro-
pyl, Glifanan, Adalgur, Baralgin, Novralgin, Stakane,

Viscéralgine forte etc...

Les anti-inflammatoires

Les occlusions vasculaires et leurs conséquences sont fréquem—

ment suivies de phénomenes inflammatoires.

-~ Les anti-inflemmatoires non stéroidiens

. Les pyrazolés : Oxyphéributazone { Tandéril )
« Les indoles : 1Indocid

« Les dérivés de l'acide propionique :

acide tisprofénique (Surgam.)o

. Acide niflumique ! Nifluril).

- Les anti-inflammatoires stéroidiens

Ils ne s'emploient qu'en état de choe avec troubles neurolo-

giques. Ce sont les corticoides.

8.1.1.10 Les Sédatifs

Ce sont des adjuvants aux analgésiques et anti-inflammatoires,
l1'inquiétude des malades étant exacerbée par chaque crise. Il

s‘agif entre autres :
o du Clorazépate Tranxene

o du Diazépam Valium
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8.1.1.11 Ltantibiothérapie

8eloelal2

Les infections microbiennes, virales et & protozoaires,

trés fréquentes dans les régions ou siege la drépanocytose,
sont les causes les plus redoutables du déclenchement des
crises., Leur détection est une urgence ; elle doit toujours
8tre envisagée en esprit et en conséquence on procéde rapi-
dement & un bilan septique (hémoculture, uroculture, ponction
lombaire, etc...). Une antibiothérapie vigoureuse et précoce
est mise nen route une fois le prélévement exécuté et le
choix est fait en fonction des agents les plus fréquemment
isolés : le pneumocoque, l'hoemophilus influenzae, les
salmonelles, les klebsielles puis les streptocopes et les

staphylocoques,

Une grande prudence est recommandée dans l'emploi répété du
chloramphénicol car la fonction médulaire du drépanocytaire

est menacée d'aplasie.
Par conséquent, le chloramphénicol nc devrait &tre utilisé

qu'en cas de nécessité absolue et en dernier recours ; en

l'occurence en cas de fievre typhoide.

Les antipaludéens

Le plasmodium falciparum infecte les drépanocytaires autant

que les sujets sains.

Devant toute fiévre chez un Africain vivant en Afrique,

on doit d'abord penser a un paludisme.

Pour le traitement on emploie la Chloroquine, l'amodiaquine
(flavoquine), le Quinimax et 1z sulfrdoxinc-pyriméthomine

(Fansidar)
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8.1,1,13 L'Oxygénothérapie

Belelel4

8.1.

2

Faite & des pressions normales, l'oxygénothérapic nc nuit

Pas au malade. Mais elle est souvent mal supportée.

Les substances anti-anémiques

La Foldine: pour aider 1'érythropoiesc slir que nous sommes
que l'apport alimentaire de cette substance ne satisfait
pas la demande qui est d'autant plus grandec que le¢ sujet
est régulierement impaludé, polyparasité est sans exagérer
sous alimenté. Il y ¢ 1a biep des raisons pour que le

rapport Erythropoiése soit inversé, d'ou épuisement pro-
Hémolyse

gressif, mais certain de la moelle si elle n'est pas aidéec.

Autres movens @

La Psychothérapic :

Quelque soit 1'état dans lequel se trouve l¢ malade, la
psychothérapie constitue la toile dc fond de son traitement.
Elle 1ui apprend et 1'aide & supporter moralerent son mal.
Elle consiste & rassurer, réconforter permanemment le

malade et surtout sa famille qui entreticnt sans lécher
prise, une ambiance anxiogeéene particulier autour du

malade. Un malade nous disait un jour : "Moi Jje ne crains

rien, c'est mon entourage qui est plutdt maladc".

Les complications locales, nécessitent des traitements

qui leur sont spécifiques. Par exemple :
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. la chirurgic dans les complications osscuses

+ le traitement local des ulceéres de jambe

« 1'usage du laser dans certaines complications oculaires
« le priapisme pour lequel un traitement définitif

n'est pas encore établi.

LE TRAITEMENT PROPREMENT DIT

On en parlera en trois volets, le traitement étant

fonction de 1l'intensité clinique dc¢ la maladic.

Le malade est en période d'intercrise ou

dans son état basal

-~ Nous suivons un protocole qui respecte la physiologie de
1'érythropoiése en donnant la foldine : 2 & 4 comprimés par
jour pendant les 15 premiers jours de chaque mois, parfois

associé aux polyvitamines.

~ Nous assurons la prophylaxie antipalustre en prescrivant
de préférence de la Flavoquine en prise unique par quinzaine.
Nous préférons la Flavoquine & la Nivaquine & cause des effets

secondaires oculaires de cette derniére.

~ Nous déparasitons tous les trois mois

— Tous les deux mois nous faisons faire un hémogrammc complet
avec contrdle clinique. Seulement, les paticnts ne viennent

habituellement au contréle que quand ils tombent malades.

~ Nous donnons des conseils sur l'hygiéne et les vaccinations.
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Le malade en état de crise

Les crises Vaso-~occlusives douloureuses

. Hydratation massive avec des crystallolIdes salés et

glucosés ;
« Antalgiques
« Anti-inflammatoires
« Sédatifs

« Si le taux d'Hb est supérieur & 7g/dl, pas de transfusionj
mais si la crise persiste plus de 48 h malgré le traite-
ment standard, transfuser du culet globulaire pour lever

les phénomeénes d'hypoxie.

. Si le taux d'Hb est inférieur 6g/dl, on préldéve assez dc
sang pour les recherches biologiques puis on transfuse

un culot globulaire

. Assurer une psychothérapie

Les crises de séquesiration hépato-splénique

I1 s'agit généralerent d'un état de préchoc ou de choc

hypovolémiquc.

+ Hydratation pour rétablir 1'équilibre iomique et servir
de véhicule pour 1l'antibiotique, l'anti-inflammatoire
stéroidien ¢t 1'antipaludéen. On perfusera des colloides

et des cristalloides, du sérum bicarbonaté.
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. Transfusion d'emblée de sang complet. Il importe de ne

pas provoquer une surcharge liquidiennc
. Des analgésiques
. Des antipyrétiques

. Assurer la psychothérapie.

La crise hémolytique

. Du sang est prélevé pour les recherches biologiques,
sans oublicr le G6PD.

. L'Hématocrite est faite ; on apprécie le taux d'hb

qui habituellement sera inférieur a 7g/1
. Transfuser d'emblée
. Donner des antipaludéens et des antibiotiques.

. S'il y a un état de préchoc ou un état de choc, faire
des antiinflammatoires en intraveincuse véhiculés par

des crystalloides.

. Si 1'hypoxie est manifeste avec troubles necurologiques ou
végétatifs : faire une exanguino-transfusion ou une trans—

fusion d'échange partielle.

La crise d'érythroblastopénie

. Hydratation

. Analgésiques mais éviter les médicaments comme : Tandéril,
Viscéralgine et ses pairs, phénylbutazone, Indocid car
ils ont pour effet secondaire une agranulocytose.

. Antibiotiques

. Transfusion

. Androgénes.
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8.2,3 Le traitemcnt des complications

8.2.3.1 L'ostéonécrose aseptique de la t8te fémoralc

Le traitement difficile avec des résultats médiocres souvent
est fait de :

. repos au lit avec plétre ou
+ plus souvent traction continu, parfois
. forage du col et méme

. prothese totale

Pour CHARACEE ( 41) et ses collaborateurs, ils n'opérent
pour arthroplastie que quand le patient est incapable de
se déplacer. Les résultats sont plus ou moins bons mais
tous les patients peuvent marcher soit avec une canne

soit sans aide,

uant & ALLANGBA ( 5 ) il pense qu'un diagnostic précoce

et une décharge prolongée de la hanche devaicnt permettre
dfaméliorer ces résultats.

GCUDOTE pense de son c8té que le traitement de l'ostéonécrose

drépanocytaire ne sera codifié que dans les années & venir{72),

£$62.3.2 L'Ostéomyélite

Le traitement surtout chirurgical est fait :
. d'immobilisation plAtrée plus antibiotique
. de séquestrectomie ou curage chirurgical s'il

y a des séquestres ou unc pandiaphysite.

Selon ALLANGBA et Coll ( 5 ) et OMANGA et Coll cc
traitement est favorable et satisfaisant comme chez les

sujets sains.
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8.24343 Les Ulceres de Jambe

Leur traitement qui doit &tre local et général regquiert :

€.2.3.4

~ une .mis¢ au repos du membre par une hospitalisation du

maladc

localement, aprés désinfection c¢t détersion de la plaie
a la liqueur de Dakin, la pose d'un pansement au tulle

gras. On peut procéder aussi & unc greffe ou une plastie
cutanée suivant 1'étendue de la plaie pour stimuler la

cicatrisation.

un traitement général qui associe unc sérothérapie anti-
tétanique systématique &

. une antibiothérapie prolongée
« un régime hyperprotidique
+ une transfusion dans le but d'amcner lc taux d'Eb

& 10g/dl de sang, taux nécessaire a la bonne cicatri-

sation

Iais pour CHARACHEE ( 41 ), 1l'antibiothérapie systématique

traite plus les médecins que les malades.

En réalité leur traitement est souvent décevant car ils
e

récidivent fréquemment.

Le Priapisme

On y donne :-

- des analgésiques

~ des sédatifs

- de 1l'héparine

- si ce traitement n'améliore pas 1'état du malade, tenter

une intervention chirurgicale qui consiste :
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. soit & une ponction-lavage
. soit & une incision du corps caverneux suivie,
aprées évacuation de la thrombose, d'anastomose & la

saphéne, au corps caverneux ou au gland.

Mais 1la complication secondaire est une impuissance

fréquente & des degrés divers.

Les rétinopathies

. Photocoagulation aux rayons lascr

. Surveillance ophtalmologique périodicue

B8e2¢3.6 Hématurie

Be243.7

2.2.3.8

Aprés avoir éliminé lcs autres causcs (bilherziose, tuber-
culose, trouble de la crasse sanguine, cancer vésical,
lithiase vésicale) on s'abstient généralement detout trai-
tement. L'hématurie s'arrétce toute seule ¢n 2 & 3 jours ;
sinon on peut essnyer l'acide epsilon aminocaproique que
propose NDONG et conteste CHARACEE car pour celui-ci c'est
favoriser la formantion de caillot dans les urcteéeres que

d'arréter 1'hémorragiec.

Cholélithiase : Cholécystectomie

Neurologie : Vitamine Bl, Kinésithérapic

Certaines autres complications rares relevent de traitements
spécinlisés. C'est le c¢as par exemple de la lithiase pigmen-—
taire (cholélithinse) de diagnostic trés difficile en milieu
africain et dont le traitement est chirurgical. Les accidents
neurologiques (hémiplégie, paraplégic) bénéficieront de 1la
rééducation fonctionnelle précose ¢t de 1o multivitamino-
thérapie (vit. Bl, B6 et B12).
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TABLEAU DES EFFETS SECCNDAIRES

DES ANALGESIUUES

M ED I €C A M ENT S8

-

EFFETS SECONDATIRES

Dérivés de la rFyrazolonc
(Novalgin, Avafortan, Baralgin,

Viscéralgine)

Dérivés du Paracétamol

(Doliprance, Efféralgan, Algotropyl)

Dérivés de la Glafénine
(Adalgur, Glifanan, Stakane)

Aegide acétylsalicylique
(Aspirine, Aspégic)

Agranulocytose

Allergie, Foie, Rein

Urticaire, choc, oedéme de Quinke,

Hypotension orthostatique

Troubles digestifs, symdrome
hémorragique, Accidents de

gensibilisation

-
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TABLEAU DES EFFETS SECONDAIRES DES

ANTI-INFLAMMATOIRES NCN STEROIDIENS

X,
m— Ny

» -
M E DI CAMENT S EFFETS SECONDAIRES
Dérivés de la Pyrazole (Tanderil) Agranulocytose ; baissc des plaquettes;

Anémie aplastique ; troubles digestifs;

Aceidents de sensibilisation

Dérivés indoles (Indocid) Troubles digestifs, hématoleogiques

Dérivés de l'acide Propionique Troubles digestifs.

(Profenid, Surgam)

Dérivés de l'acide Niflumique Troubles digestifs
(Nifluril)

L.
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CHATITRE 9 : LE TRAITEMENT TKADITICNNEL

L'ENCUETE SUR LE TRAITEMS NT TRADITIONNEL

Elle @& consisté d'une part en des prises de contact
avec des tradipraticiens ou des personnes compétentes
en phytothérapie ; d'autre part en 1'exploitation de!

documents traitant de la médecine traditionnelle.

Nous avons, & la fin de 1l'enquéte, reccensé les plantes
fréquemment et communément rencontrées dans les recettes

du traitement traditionnel de lao drépanocytose.

Nous les avons par la suite situées autant que possible
dans leurs milieux naturels, puis en avens fait faire

des diapositifs.

Pour terminer, ncus avons ccllecté et transcrit les
différentes appellaticns de chaque plante seclon les A
langues nationales apreés nous 8tre documenté sur chaque
plante aux laboratoires de botanique de 1l'Université

Nationale du Bénin & Abomey-Calavi .

Nous regrettons 1'insuffisance de nos moyens financiers
qui ne nous a pas permis de reproduire dans notre travail

les photographies des plantes rccensées.
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GENERALITES ET DEFINITIONS

Lo médécine traditionnelle serait l'ensemble de toutes
les connaissances et pratiques explicables ou non pour
diagnostiquer, prévenir ou éliminer un déséquilibre
physique, mental ou social en s'appuyant exclusivement
sur l'expérience vécue et transmisc de génération en

génération oralement ou par écrit (MEDAGBE).

Ses pratiques, ses ingrédients et interventions de #out
genre, matérielles cu autres, ont permis & 1'Afrique et

4 ses autres usagers depuis toujours de se prémunir contre
la maladie, de soulager leurs souffrances ct de se guérir
avant d'€tre replacés ou plutdt prolongés per la médécine
moderne dans les pays développés, mais dévaludés voire

niés dans les pays en voie de développement depuis leur

colonisation.

En Afrique, la maladie n'est jamais considérée seulement
comme une atteinte d'un organe mais aussi comme une
punition sec~ndairec & & la transgressicn d'une loi sociale
ou familiale. Le drépanocytaire malade cst donc pris dans
un enscmble physique et spirituel qui est la famille,

le clan, la tribu et =~ les -ancétres.

LA MEDECINE TRADITIONNELLE FACE AU DIAGNOSTIC
DE L4 DREPANOCYTOSE

Dans la vpratique médicale locale pure, le diagnostic d'une

affection s'effectue généralement par l'association de :

- 1'interrogatoire du malade et de son entourage a la

recherche des signes fonctionnels.
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- de l'observation

~ parfois de l'examen physique

Bien scuvent cette recherche diagnostique commence par la
consultation des oracles que fait soit le guérisseur
lui-méme, soit un spécialiste & la demande du guérisseur;
dans ce dernier cas, la consultation des oracles consti-
tue une sorte d'examens complémentaires pour le guéris-

5Uex.

Contrairement & 1'avis de certains guérisseurs "modernes',
la drépanccytose semble &tre connue de nos anciens qui en
faisaient le diagnotic différentiel avec les rhumatismes
i on s'en tient uniqueme nt aux manifestations doulou~

reuses.,

En effet, il nous a ¢été révélé, lors de nos enquétes qu'il

existe deux types de douleurs osseuses :

- 1l'une appelée "Siti" en Mina, "Logbozo" en Fon,
"Lakouégbé" en Yoruba gu'con ne retrouverait que chez

des sujets d'un certain Age ;

-~ 1l'autre,dénommée, "Poudoui-Poudoui" en liina,
"Houdou-Houdou" en Fon et "Rougou-Rcugou" en Yoruba,
apparaitrait dés l'enfance de celui qui en est atteint
et suit ce dernier toute la vie avec des exacerbations
rythmées par les saisons pluvieuses et les temps frais.
Le sujet atteint de "Poudoui-Poudoui" serait un véri-
table maladif, jamais en bonne santé., Il en mcurrait

habituellement jeune.
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Cette description évolutive du "Poudoui-Poudcui" induit
certes une forte suspicion de la drépanocytose chez

les personnes atteintes de ce mal, mais elle ne suffit
pas pour confirmer 1'équivalence entre les deux affec-
tions. Par ailleurs, il ne ncus a pas été signalé des
ictéres concomittents, des signes comme le syndrome
Pied-main, la fréquence de la maladie "Poudcui~-Poudcui

dans une méme famille.

vuant aux tredipraticiens qui onteu un certain contact
avec 1'Occident et qui connaissent 1l'existence de la
drépanocytose, leur attitude diagnostique se résume dans
cet extrait d'un compte rendu du séminaire sur "La
Pharmacopée et Médécine traditionnelles au service des
masses populaires" fait du 5 au 9 Scpbembre 1978 a
1'INFOSEC a Cotonou. "Gréice a la pratique systématique
du test d'Bmmel, dans les Centres médicaux, la lumiére
se fait de plus en plus sur ces drSles d'anémies répan-
dues chez nous, ces mortalités infantiles attribudes
longtemps exclusivement & la syphylis, Ces maax cde reins
ces crampes des mains et des pieds, ces douleurs fou=
droyantes dans les os et les muscles cont le rhumatisme
seul portait la charge, ces malades portant éternellement
des yeux jaunes d'ictére sont maintenant pour nous des

témoignages vérifiés de 1'Uématie falciforme'.

I1 ressort de cet extrait que les tradipraticiens
"modernisés" arrivent & leur diagnostiec par 1l'interro-
gatoire, l'observaticn et en demandant le test d'Emmel
qui est insuffisant pour affirmer 1'existence de la

drépanocytose.
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En somme , le diagnostic & la"traditicnnelle™ de 1la

drépanocytose n'est pas assuré si l'cn tient compte :

-~ de 1'attitude simpliste des guérisseurs face au carac -
tére ubiquitaire et aux manifestations multiples de 1la
drépanocytose, attitude qui leur fait igncrer tout

diagnostic différentiel ;

- de leur ignorance de 1l'importance et dela précision de

la biologie dans le diagnostic de la drépanccytose.

En dehors de tout cela, nos tradipraticiens, établissent-
ils une relation de cause a effet entre les complications
tous azimuts de la maladie elle-méme 7 Complications qui
sont malheureusement, de fagon fréquente, les motifs des

consultations initiales des drépanocytaires.

La réponse a cette question est sans Coute ndgative. Vous
vous en rendrez compte en observant de prés les moyens

thérapeutiques dent usent communément nos tradipraticiens.

TRAITENRENT TRADITIONNEL DE LA DREPANOCYTOSE

L'objet de cette partie de notre travail est d'invento-
rier ce que peut apporter la médécine africaine a la
drépanoeytose, maladic géndétique par excellence, posant
un probléme¢ de santé publique par les dégdts tant
physiques que psycho-scciaux qu'elle cengendre au sein des

populations africaines.

Autant que nous le sachions, la noticn de génétique avec

un support organique n'existe pas dans nos traditicns,
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La notion de génétique, quand clle s'impose a nous par
certaines manifestaticns, s'accempagne ¢'une fatalité
qui est acceptée cu que notre scciété nous impose en
divinisant lc ncuveau-né malformé. Exemple : le cas

des Tchesscou au Bénin.

Ignorant done totalement la notion de maladie génétique,
nos anciens n'ont certainement pas cherché 'a agir sur

un geéne dont ils ne connaissent pas l'existence.

Ils ne pourront dcnc agir que sur les manifestaticns

cliniques des maladies génétiques.

Dans le cas de la drépanocytose, ils connaissent des
plantes contre les douleurs osseuses et abdcminales,

les hyperthermies, 1l'anémie, l'asthénie, l'ictere. Des
signes si capricieux, si "t&tus" que dépassés, nos parents
et la plupart des guérisseurs en accusent les sorciers,
leur conférant ainsi le pouvoir d'induire la drépanocy -

tose.

D'une fagon générale, la thérapeutique traditionnelle

fait intervenir :

- des pratiques ocultes et la sorcellerie avee des
incantations ;

- le Fia, avec fréquemment pour ne pas dire tocujours ces
sacrifices, qui tout en étant un incdicateur thérapeu-

tique est aussi un moyen diagnostic ;

~ l'usage des plantes médécinales, inncombrables, aux

vertus trés variées d'un guérisseur & un autre.

Les composants végdétaux de cet arsénal thérapeutique .-
local feront l'objet de notre étude, les premiers étant

pour le moment au-dessus de notre capacité cde discussicn.
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Les modes d'administraticn des plantes mécécinales

L'usage des plantes mécécinales est soit interne, le

mode d'administration le plus fréquent, soit externe.

Les plantes antidrépanocytaires & usage interne s'utili-

sent per os mais leurs présentations différent.
Elles s'absorbent sous forme de :

- décoction ou décoecté, liquide obtenu en faisant bouil-
lir dans de l'eau une substance (ici soit les feuilles,
les écorces ou les racines) pour en extraire les prin-

cipes actifs solubles.

-~ 1'infusion qui est un liquide cbtenu en laissant
tremper dans de l'eau bouillante une substance dont
on veut extraire le ou les principes actifs sclubles.

La tisane, le thé scont donc des infusicns.

-~ la macdration : consiste a laisser tremper a froid
un corps ou une substance cdans un liquide pour en

extraire les constituants sclubles.

Per os aussi s'absorbent des plantes calcinées, pulvé-

risées, mélangées a de la bouillie.

I1 arrive aussi que les plantes & usage interne interne

s'administrent par scarification.

Quant aux plantes a usage. externe, on les emploie sous
forme de

- décoction ou de macération pour les bains ;
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- pommade, dont 1l'exipent est souvent soit 1'huile de
palmiste, scit le beurre e karité pcur cnction ou

massage ;

- savon de toilette préparé par addition au savon "Koto"
ou au "savon ncir" de poudres cbtenues apres calcina-
tion ou séchage de différentes plantes. Il est tres
courant de voir une méme plante s'utiliser sous toutes
ces présentations, parfois seule, mais plus fréquemment

en association.,

Les racines, les écorces, les feuilles, les tiges, les
fruits de - ces plantes peuvent &tre utilisds. Ce sont
des plantes qui habituellement ne présentcnt-pas de

danger.

Les objectifs du traitement traditionnel

de la drépanocytose

Les objectifs que s'assigne le traitement de la drépano-

cytose par les plantes sont les suivants :

~ "Faciliter la circulation sanguine" en utilisant
les plantes fludifiantes. Ce rdle d'aprés nos
enquétes, n'a été attribué & aucune plante spéci-

fiquement.

~ Améliorer 1'état anémique des malades ; les plantes
utilisées pour cela sont entre autres le

Fagara xanthoxyloides , 1'Uvaria chamae et le

Catharentus roseus.
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-~ Lutter contre les douleurs: on se sert entre autres

pour cela de : Spathodea campanulata, Olax subscor-

pioidea, S Xylcpia aethiopica

- Lutter contre 1l'asthénie. Pour ce faire, interviennent :

le Tetrapleura tetraptera , le Xylopia aethiopica entre

autres.

En somme, on s'occupe surtout des manifestations simples

de la maladie drépanocytaire.

PRESENTATION SYNTHETIQUE DES DIFFERENTES
PLANTES UTILISEES CONTRE LA DREPANOCYTOSE

Au lieu de présenter les plantes médécinales antidré-
panocytaires regroupées en recettes qui sont en fait

des combinaiscons diverses des ¢ifférentes plantes que
nous allons présenter , nous proposcns 1l'établissement
d'une liste par ordre alphabétique ces plantes avec,
autant que cela nous est possible, leurs caractéristiques
taxonomiques, géographiques, botaniques, chimiques,

médécinales et parfois pharmacologiques.

Anthocleista vogilii
(LOGANIACEES)

Famille tres importante pour leurs propriétés toxiques ou

médécinales.,

Habitat : Le genre Anthocleista est constitué par
des arbres de marécages et des galeries
soudaniennes trés humides ne s'éloignant

pas des bas-~fonds.
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Emploi : Au Sénégal, certaines espéces sont des
toniques et des antipyretiques, d'autres
sont tétanisantes, d'autres encore sont

curarisantes.

En Céte d'Ivoire ou elles sont employées s
souvent seule en décoction, pour boisson et
lavement, elles sont des purgatifs tres
énergiques, des diurétiques des contrepoisons,
des antilépreux, des abortifs. On les utilise
aussi dans les oedémes généralisés, dans

1'éléphantiasis scrotal,

9.5.2 Carica papaya
(CARICACEES OU PAPAYACEES)

Caractéres :C'est un petit arbre fruitier originaire de

1'Amérique tropicale caractérisé par la pré-
sence d'un appareil laticifere. Seulesu une

ou deux especes sont utilisées en thérapeuti-
que pour la papaine et l'alimentation pour le

fruit.

Bes feuilles sont diversement et plus ou moins

profondément divisées.

Ses fruits sont de forme, de grosseur et de
couleur de pulpe trés variables, généralement

obovoide.

On le trouve rarement dans le sahel.
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Cette plante a une valeur didtétique non
négligeable car elle contient des protéines ,
des lipidés,~des glucides, de la cellulose,
des oligoéléments, 1la niacine,. la thiamine,

la riboflavine.

Elle ccontient en outre du latex et surtout de
la papaine qui est un complexe enzymatique
protéolytique, agissant en milieu neutre sur

les protéines naturelles pour les hydrolyser.

C'est un anti-ictérique surtout les fruits

verts. Il est également employé comme :
- Diurétique (racines et feuilles)
~ Vermifuges (Graines et fruits)

-~ Lactogeéne, antivénimeux, hémostatique

(écorce + feuilles)

identalis .

94543

(CAESALPINIACEES)

Caractéres

: Ce sont des arbres de taille moyenne a

feuilles composées .,

Les fleurs jaunes, sont en courtes grappes

axillaires ou terminales.

Habitat et cmploi : Elle est une espece pantropicale

extrémement courante et reputée comme antipy-

rétique.

Ces feuilles sont utilisées dans les préparations

contre l'ictére, le paludisme, au Bénin et au
Togo. En 77 'C8te d'Ivoire, outre les réles

thérapeutiques sus-cités, elle est employée
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camme diurétique, antalgiques du rhumatisme et

contre les vers intestinaux.
Chimie : Entre autre, elle contient desflavomosides, de

l'antraquinone, des tanins, du mucilage.

Catgg;gntus roseus (L) G, DON
(APOCYALACEES)

Synonyme : Vinca roses L

Lochnera rosea Reichnenb, F.

Caractéres : Sous abrisseau vivace de 0,5 m environ de
haut, & fleurs roses ou blanches, originaires
de Madagascar et cultivées dans tous les

pays chauds comme une plante = ornementale.

Chimie et emploi : Il existe 66 alcaloides (travaux de

Janot, Farnsworth, Moza) dans cette plante
dont : la vincristine et la vimblastine qui
sont actuellement employées dems le traitement
de la maladie de Hodjkin, les lymphasarcomes

et la leucémie aigué.

L'akuanine est connue pour son action fortement
anesthésique. L'Ajmaline ou raubasine améliore
l'irrigation périphérique en particulier céré&

brale.



172

94543 Bor&ssus geth;ppum Mart.
(ARECACEES ou PALMIERS)

Caractéres : Bel arbre de 15 & 25 m de haut, présentant
un renflement caractéristique du tronc au
tiers supérieur, ce qui lui donne l'aspect
d'une immense massue terminée par une
panache non moins caractéristique de fauil-

les flabelliformes longuement pétiolées.

Les grappes pendantes de fruits sphériques
de 8 & 10 c¢m de Adiametre, lisses, brillants
verts, contiennent 3 graines entourées de

fibres.

Habitat : C'est une famille des régions tropicales

et tempérées chaudes. Au Bénin, on le¢ re-
trouve en particulier sur : le plateau de
Comé aux environs de S& ; Agon &Sthoue sur

la route de Bohicon; & Godomey, & Pahou(111)

Chimiec et emploi i Il contient des protéTnes, des lipides

dé la ¢eéllulcse, des oligoéléments, des

vitamines C et B.

La préparation des racines récoltées sur les
jeunes pousses sont utilisées dans les pha<
ryngites et les bronchites ; ils sont

‘béchiques.

Le vin de =~ palme qui est un stimulant
entre dans la plupart des médicaments
aphrodisiaques et sert souvent de véhicule

pour des préparations diverses,



173

9456 Fagara xanthoxyloides Lam_
(RUTACEES )

Synonymes : Fagara sénégalensis (DC) A. Chev,

Zanthoxylum sénégalense (DC) A. Chev.

Zanthoxvlum polyganum Bchum

Caracteéres généraux : On compte actuellement environ deux

cent cinquante espéce de Fagara dont plus
de 80 africaines dont HUTCHINSON et DALZIEL
notent treize représentants pour 1'Afrique
de 1'Cuest .

Trois espeéces ont été notées au Bénin :

Fagara xanthoxyloides (le plus courant),
Fagaras parvifolia et Fagara macrophylla,
L'intérét suscité par 1'étude chimique du
Fagara présente plusieurs aspects dont

entre autres :

- un aspect chimique pur en raison de la
présente dans ce groupe de nombreux

alcaloides tertiaires et quaternsires.

~ un aspect pharmacologique, depuis la
découverte dans le Fagara coco américain

b

de 1'alpha fagarine identifiée & 1l'alpha
allocryptine base douée de propriétés
antifribrillantes et pouvant étre utilisde

comme anti-arythmique en cardiologie.

Caractéres remarquables : C'est un arbuste sarmenteux ou
petit arbre glabre de 6 a 7 m de haut

généralement, pouvant atteindre 12 a 15 m

(C8te d'Ivoire) ramidié prés de la base.
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Le fiit est souvent armé de fortes épines dont
les enfants se servent pour fabriquer des = ¢
cachets. de méme que les feuilles et leurs

rachis.

Tous les organes dégagent quancd on les froisse

une odeur trés aromatique poivrée, citronnée.

(C'est une espeéve limitée 2 la savane ou aux

formations dégradées littorales.

Toutes les études concernant Fagara xanthoxy-
loides ont été pratiquées sur des échantillons

d'Afrique occidentale.

Les feuilles renferment de l'essence ; des
alcalolides tertiaires et quaternaires, un
hétéroside flavonique,la xanthotoxine, l'arta-
rine, la fagaramide, et le N- isobutyl déca-
dienne amide léger anesthésique local des

muqueuses .

Elle contient ét également, un agent antifal-
ciformant : l'acide 3,4 dihydro-2-3 diméthyl-
2 H - 1 benzopyran 6 butyrique commercialisé
sous l'appellation D B A ( 59 ).

Au Sénégal, c'est un parasiticide polyvalent =
interne et externe d'une activité indémiable.
Les Wolofs 1'utilisent contre les entérites,

la dysenterie, la diarrhée profuse, l'urétrite.
Les feuilles sont recommandées pour les stoma-

tites, la gingivite, les caries dentaires.
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Les préparations de reecines sont trés utilisdes
comme analgésique dans les douleurs articulaires
ou généralisées et contre les maux de dent. Dans
ce dernier cas, on ''emploi sous forme de cure
dent les racines ou les tiges qui allient les
propriétés mécaniques de brosser les dents aux
propriétés thérapeutiques conférées 2 la plante

qui est ainsi longuement mastiqude.

9.5.7 Khaya sénégalensis (Desr) A. Juss .

(MELIACEES)

Synonyme

»
.

Swicténio Sénégalensis Desr

Caractéres remarquables : Clest un grand arbre de 25 & 30 m

Habitat

Emploi

-

de haut, & flit généralement court et trapu pouvant
dépasser 2 m de diamétre avec un faible empdte-

ment &4 la base.

Son écorce est grisdtre foncé ou ferrugineuse,

écailleuse. Sa cime est bien équilibrée ; ovoide,

densc.

Les feuilles sont glabres, groupées vers 1l'extrémit

mité des branches.

C'est une espece des régions souldano-Zambéziennes
et sahéliennes. On la trouve depuis le Sénégal
jusqu'en Ouganda. C'est une espéce dont les u
rues sont bordées a Cotonou (O C B N) et dans

d'autres villes du Bénin,

Elle a partout ol elle existe une réputation
inégaléde d'antipyrétique prouvée par une action
hypothermisante nette chez 1l'animal mis en hyper-
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thermie expérimentale. Elle est aussi connue
comme un trés bon tonique capable de donner 1le

coup de fouet aux individus fatigués.

Elle est égalemeiit un anti paludique d'ol parfois

le nom d% Quiniquinia du Sénégal.

Elle joue encore un rdle d'anti-entéralgique
en association avee 1'Alzélia-africana qui est

de la famille des Cee CAESALPINIACEES.

Au Bénin, les feuilles réduites en poudre sont
utilisées contre les céphalées en prises nasales.
L'écorce du tronc est utilisée en décoction ou en
macération 4 absorber . per os et pour bain contre

les douleurs rhumatismales et abdominales.

En Céte d'Ivoire, il est connu comme emmenagogue
et abortif (non avcué) . Dans le méme pays, il
sert aussi & soigner les plaies ulcérées. En
1969, Malcom. et Coll, cités par KERHARO ont
détecté une certaine action antibiotique des
extraits aqueux des tiges vis-a-vis du sarcina

lutéa et du staphylococcus auréus

Lonchocarpus cyanescens(Schum et Thonn} Benth

(PAPILLONACEES)
Synonymes : Robinia cvanescens schum et Thonn

Philepoptera cvanescens (Schum et Thenn)
C, Roberty

Caractéres remarquables : Fortes lianes ligneuses & crois-

sance trés rapide, longues tiges se tordant sur

elles-meme ou s'enroulant autour des arbres.
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Les feuilles alternes, composées, bleuissent

.par froissage et séchage.

Les gousses atteignent 20 cm surtout aplaties
hy z - N\ ' - 1 .
mais proéminentes a l'emplacement des graines

tres nervurées et réticulées ;

Habitat On le retrouve dans les foréts et les boquetaux

guinéens.

Emploi Les BaTnouks' utilisent quelquefois des
pansements de feuilles de la liane & indigo
pour les ulceres phagédémiques. On en fait

de méme dans le Sud-Est du Bénin.

I1 existe une autre variété d'indigotier

de nom scientifique : Indigofera arrecta

Hochst ex. A. Rich qui est un arbrisseau

ligneux atteignant 1,5 & 2 m de haut branchu
depuis la base etad rameaux dressés. I1 n'est
ras généralement considéré comme médécinal
pourtant il est utilisé comme : anti-entéral-
gique et défatiguant en association avec

d'autres drogues.

I1 contient des mtiéres colorantes bleues,

des hétérosides flavoniques et 1l'indican.

9,5.9. 0lax subscorpioidea Oliv.
{OLACACEES)

Ce sont des arbres de sous-bois de la forét
dense. Au Bénin on la trouve dans la forét

de Pobe (111). Il est assez couramment employé
pour soiligner : les douleurs abdominales

les urétrites, les ictercs et les acces

palustres.
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9,541C Spathodéa campanulata Beauv.
(BEGONIACEES)

PR
Elle é8% d'un emploi treés général dans la pharmacopée
ivoirienne, sans qu'il soit possible devant la multipli-
cité des indications thérapeutiques de ces plantes, de

se faire une idée précise de leur action physiologique.

Les usages'de Spathodéa @8ampanulata Beauv. sont assez

varidés. On s'en sert :

- dans les douleurs abdominales
-~ dans les douleurs intercostales et la toux

- dans les hématuries et les urétrites.

Au Bénin, les parties utiles sont les racines et les
¢écorces de l'arbre que l'on fait mecérer avec par

exemple le Tetrapleura tetraptera npour boisscn et en

bain contre les d~uleurs.

9.5.11 Tetrapleura tetraptera (Schum et Thonn) Taub.
(MIMOSACEES )

Svnonyme : . Adenathera tetraptera Schum et Thonn

. Tetraptera thonningii Benth

Caractéres remargquables : C'est un arbre de 12 a 15 m

.

a it droit cylindrique, & écorce foncée, stride et a

cime ovale.

Les fleurs blanc créme, tournent & l'orange clair
aprés l'antheése.

Les gousses ligneuses, brun rcugedtres ou noirfitres &
maturité, lisses vernisses, avec des ailes lengitudi-

nales épaisses, en croix.
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Les gousses ligneuses, brun rougeftres cu ncirftres
a maturité, lisses vernisséesy,avec des ailes longi-

tudinales épaisses, en croix.

On les trouve dans les foréts guinédennes ; il ne
semble pas exister dans les galeries scudaniennes

méme humides en permanence.

Au Bénin on 1'emploir contre les douleurs ot
l'anorexie en association avec la Lonchocarpus

cyanescens et 1'0lax subscorpicidea en décocté

pour boisscon et bain.

En Casamance au Sénégal, on 1l'emploie comme
antipyrétique, antiseptique et topique. On
1'emploie aussi contre les ccurbatures fébriles
ddécacté de racine et parfois les fruits en fricticn)

et dans le traitement des plaies et des ulceres.

L'espéce nigériane contient de « la sacchorose

cristallisée, de la cire.

Les écorces et les racines de l'espeéce congolaise
présentent des tests positifs importants pour les

saponcsides, et dnuteux pour les tanins.

Uvarie chamae. P. Beauv.

(ANNCNACEES)

Synonymes :-Unoma macrocarpa Dunal — Uvaria cylindrice

schum et Thonn

- Uvaria cristate R. Br. Fx Oliv,
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Caracteéeres remarquables : Ce sont des arbustes plus ou

moins

Habitet

moins sarmenteux atteignant quatre & cing
metres de haut mais sont plus scuvent des

buissons & rameaux enchevétrds.

Les feuilles alternes c-ntiennent une essence
au parfum peivré qui s'hexale lorsqu'on les
rd

froisse, propriété permettant A'identifier

fecilement 1'espece.

Les fruits & plusieurs carpelles libres, grossie-
rement cylindriques, arrondis & llextrémité, lisscs
ou plug cu moins muriqués, brun verddtre, compers -

tent des graines nombreuses

L'Uvaria _chamae pousse sur des sols un peu frais,

Emploi

ey

dans quelques galerie scudaniennes humides, rare-~
ment dans les savanes boisées séches, Elle existe
dens les vallédes et les dépressions soudano-

sahéliennes.

Au Bénin, elle est utilisée comme antalgique,
contre les états adynamiques, dans la « sénes-

cence et 1%anémie.

Persinecs et Coll. auraient trouvé dans les
racines et dcorces de la tipe de l'espeéce nigériane

des alcaloTdes et du tanin.
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9.5.13 Xylopia aethiopica (Dunal) A. Rich.
(ANNONACEES )

Synonymes : Uncna aethiopica Dunal

Xylopia emini A, Chev.

Caractéres remarquaebles : Clest un arbre de 12 & 15 m

au b ffit généralement droit, élancé avec une

éecrce lisse ou finement striée.

Les fruits possédent de nombreuses carpelles
(12 -~ 15 ou plus) cylindriques linéaires, 4 2
5 cm de leng disposées en capitules et formaent

des bouquets de 12 & 20 capsules baccifermes,

Habitat :Le Xvlopia aethiocpica pousse sur des sols

humides ou marécageux, dans des geleries scu-
daniennes toujours fraiches. Elle est connue

du Sénégal au Gabon.

Emploi : Elle sert :
- de condiments aromatiques

~ d'antitussif
- de stimulent ephrodisiague en association

avec le Cassia occidentalis sous forme

macérée ou de décocté aqueux,
~ de vermifuge
- d'antiocd-ntalgique en rincage ct lavage

buccaux.

I1 a des propriétés révulsives (fruits pilés
avec les racines) mises a profit dans le

traitement des Aouleurs rhumatismales,
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Les fruits entrent dans le compositicn des

préparations 4 usage hémostatique externe (3).

Chimie : Elle contient entre autres un alcaelofde & effets

semblables a ceux de la ;. morphine.

0.5.,14 Liste des plantes avec leurs appellations

selon différentes langues nationales (voir tableaux ci-apres)

Nous proposons cette liste des plantes toujours
par ordre alphabétique de leurs noms scienti-
fiques. Ensuite viendront leurs noms vulgaires
en Frangais, puis suivront leurs appellations

Fon, Goun, Mina, Yoruba, Dendi, Bariba et Haoussa.

Nous regrettons de n'aveir pas pu remplir tous

les casiers de nos tableaux.
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Liste des plantes avec leurs différentes

appelations selon les langues

T0MS APPELLATION ) ’
SCIENTIFIQUES VULGAIRES FON GOUN MINA YORUBA DENDI E~RIBA H4A0USSA
Anthqc}?lsta - Gotun Gunsoe - Cjungun - - -
vogilii

Borassus . Y ;s . Okpé P
=thiooum Rénier Agonteguede]Agonteguede |Agoti Okunkun Saabou |Bandorou |[Giginyia
Carica ey Ny s . Igui R .

Py—— Papayer Kpintin Gbeékpintin {Adoubati Gbakpé Cabussi |Carabossi. |Gwanda
Cassia . Ayahoue~ . . . _ Souma=-

bccidentalis Cassia noutin Tangblg Bessissan | Abo=rere - thou Ray dore
Caiharantus Bonjour . - - - - _
roseus Bonsoir

Fagara - P s Ly Igui _— . -

xanthoxyloldeg Hétin Hétin Héti Ota ‘alen ?asgk
| — — B [ hd?il
Khaya Laflcedrat Zunzatin Aganwo Mahouguin{ Aganwo | Féle Bilibou Itvchi
sencgalensis : Madtatchi
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Liste des plantes avec leurs différentes

appelations selon les langues

NOMS
SCIENTIFIQUES

APPELLATION
VOLGAIRES

FON

GOUN

MINA

YORUBA

DENDI

BARIBA

HAQUSSA

Indigofera

arrecta

Indigotier

Ahotin

Ahotin

Ahoti

Igui
Aro

Sini

Sinou
Tonka

Ttache
Barbar-
talaki

QOlax
subscorpioidea

Mittin

Ifan

Spathodea
Gampanulata

14

Adada

Agolisu-
wé

Oruru

Tetrapleura

tetraptera

Lindja

Lindja

Ahidan

Uvaria
chama:

Ayadaha

Ayradaha

Agbanan

Oko
adja

Xylopia
&ﬂhiogica'

Poivrier
de Guinée

Kpéjélékun

Kpéjrékun.

Esckwi

Eru

Habo
Koun-kour
Koun.

Gairi

Kimba
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LE POINT SUR LE TRAITEMENT TRADITIONNEL

Dtaprés notre enquéte, la médécine traditionnelle
n'oppose, par la phytothérapie, qu'un traitement symp-

tomatique aprés un diagnostic qui n'est pas rassurant.

I1 n'est pas sfir que le tradipraticien établisse une rela-
tion de cause & effet entre la maladie de Herrick et ses

complications multiples.
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CHAPITRE 1€ : FREVENTICN DE LA DRETANCCYTCSE

L'intensité et la fréquence des manifestations cliniques

de la drépanocytose dépend de plusieurs facteurs aggravants
que 1l'on peut maitriser pour compenser l'absenee du trai-
tement spécifique de la maladie ; surtout quand l'on sait
que, moins 1le drépanocytaire fait des crises, plus il peut

mener une vie normale et plus il évite les complications.

Au Bénin, comme dans la plupart des pays africains, les
drépanocytaires ont en commun une pathologie infectieﬁse
et parasitaire multiple, des conditions d'hygiéne et
d'alimentation précaires, un climat difficile et une
quasi-totale absence de médicalisation ; ce qui réalise
un bon reflet de"l'histoire naturelle des maladies géné-
tigques" ( 93 ).

C'est bien parce que les conditions de vie des Noirs
américains des Etats-Unis étaient tout 1l'inverse de

celles de ceux d'Afrique qu'on y dénombrait plus de dré-

panocytaires adultes qu'en Afrique ou ailleurs.

Ces constatations expliquent pourquoi au cours de ces
10 derniéres années, la prévention des crises drépanocy=-
taires a constitué un théme majeur de recherches tant de

la part des cliniciens que des biologistes.
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En effet, on peut assurer cette prévention sur deux fronts :

- ¢linique et

- biologique

10,1 ASPECT CLINIGUE DE LA PREVENTION

C'est en fait ce qu'on appelle la prévention secondaire,
I1 s'agit d*une prise en charge d'emblée et totale des

drépanocytaires de quelque dge que ce soit.

+ Une prise en charge pour leur donner, avec d'amples
explications, des conseils d'hygiéne de vie, les

amener a suivre le traitement basal.
« Une prise en charge pour traiter de fagon précoce

et radicale toutes causes de crise afin d'uan éviter

les complications.

10,1,1 Les conseils d'hygiéne de vie

-~ Une bonne hygid’ne du corps, des dents et une habita-

tion propre sans oublier l'hygiéne vestimentaire.

-~ Une bonne alimentation équilibrée et réguliére (viande,

poisson, légumes et fruits).

- Boire beaucoup dl'eau chagque jour surtout quand il
fait chaud.

- Eviter les sports de compétitions et de jouer au-dela

de ses limites,



188

- Eviter les veilles

~ S'abstenir des vols en hélicoptére ouvert ou

non pressurisé, du parachutisme et de l'alpinisme.
- Eviter les refroidissements et les excés de chaleur

- Se faire vacciner contre : la tuberculose, le tétanos,
la coqueluche, la polyomyélite antérieure aigu¥, la
rougeole, les fievres typhoides, la fid¢vre jaune et le

pneumocoque autant que possible.
- Ne pas oublier la prophylaxie anti-palustre

- Se déparasiter tous les quatre mois ;
~ Prendre réguliérement sa Foldine ;

~ Consulter son médécin tous les deux ou trois mois
pour un contrdle clinique méme si on se porte bien.
A chaque contrdle on s'intéressera au poids, 3 la
taille, au taux d'Hb et & la Hte ;

- Consulter son médécin dés l'apparition des signes
suivants : fatigue, fidvre, vomissements, diarrhée,
douleur, une rfte qui grossit, les yeux ou la paume
des mains qui deviennent jaunes. Le fait d'aller
aussitét lui demander son avis lui permettra d'assu-
mer correctement les deux volets de l'aspect clinique

de la prévention.

10.1.2 Le traitement précoce et radical de toutés causes de crises

- Toute hyperthermie sera traitée étiologiquement et
énergiquement aprés avoir administré un anti pyrétique ;
combattre énergiquement toutes formes d'infections

déclarées.
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- Toute acidose, hypoxie sera corrigée aussitdt.

- Tout taux d'Hb inférieur & 6g/dl avec manifestation

clinique d'anémie sera suivi de transfusion ;

- Toute manifestation vaso-ecclusive appellera une
perfusion de crystalloides, l'administration d'antal-
giques, de sédatifs, associées & une psychothérapie du

malade généralisée a la famille.

Selon 1l'intensité de la manifestation nous proposons un
repos complet par une hospitalisation avec un traitement

adéquat.

- Faire bénéficier 1les drépanocytaires enceintes d'une

surveillance obstétricale et hématologique.

-~ Dépister précocément autant que cela est possible les
complications osseuses par une radiographie du squelette
a la moindre alerte en attendant des moyens plus sensi-
bles.

- Rechercher systématiquement les complications oculaires
par une consultation ophtalmologique annuelle a partir

de 15 ans surtout chez 1les Sec.

Le but de cette prévention clinique est d'une part de
limiter au minimum la fréquence et la durée d'hospitali-
sation afin de diminuer les conséquences de la maladie sur
la formation, la vie professionnelle et celle de tous les
jours du malade ; d'autre part, cette prise en charge de-
vrait inciter les parents de malades et des malades eux-
mémes & se confier & un médécin qu'ils connaissent bien.

Ce qui leur évitera d'&tre partagés entre plusieurs médécins,

les tradipraticiens et les sorciers.
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Mais les populations des grandes villes ne sont pas fixes,
ce qui rend difficile une surveillance soutenue. Il devient
alors nécessaire d'assurer un encadrement sur tout le

territoire

La surveillance des patients drépanocytaires devant &tre
active, elle doit &étre effectude par des équipes soignantes
informées de la gravité de certaines manifestations et deS
réelles possibilités thérapeutiques d'une prise en charge
bien comprise. De la qualité de cette prise en charge

dépend en grande partie le promostic de 1'affection.

Nous pensons que la surveillance introduite chez nous est
concluante car c'est bien grdce & elle que nous observons
une augmentation du nombre des drépanocytaires adolescents
et adultes dont, en méme temps que la profession, le
mariage devient un probléme de méme que leur gestation,
leur accouchement pour les femmes, nous conduisant
directement dans le domaine des conseils génétiquesdeuxid-

front de la prévention de la drépanocytose.

LE CONSEIL GENETIQUE

Nous commencerons par citer, & ce propos J. M, Robert (132)
qui a écrit : "La ségrégation mendélienne est réalisée
selon des lois qui permettent 1'énoncé d'un pronostic
probabiliste pour un &tre qui n'existe pas ; les deux

écueils extrémes du conseil génétique sont ceux—ci :

— Alarmer et conduire & tort un couple & pratiquer une
contraception définitive ou & engager une procédure de

stérilisation ou d'adoption ;
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-~ Rassurer inconsciemment et laisser concevoir un enfant

anormal,

Voila ce que peut nous faire risquer un conseil génétique
sans appul biologique ; appui biologique que nous donne

maintenant le diagnostic prénatal de la drépanocytese.

En effet, la technique du diagnostic prénatal permet
d'obtenir, de facon tout de méme limitée, non plus une

probabilité comme les lois de MENDEL, mais une certitude :

~Certitude d'un oeuf trisomique 21 chez une mére 4gée,

~ Certitude d'une délétion & l'origine de graves malfor-
mations d'un embryon issu d'un parent transloqué ou

porteur d'une inversion péricentrique...

- Certitude d'une génopathie moléculaire engendrée par

l'union par exemple de deux parents porteurs hétérozy-
gotes d'un gene anormal, et reconnu lors de la naissance
d'un premier enfant atteint. Nous avons 1la le cas de la

drépanocytose par exemple.

A l'inverse, dans les mémes conditions, le diagnostic
prénatal peut rassurer et permettre la venue au monde
d'enfants normaux au foyer de couples qui ne 1l'espéraient

plus. "

Le conseil génétique est un acte médical ; il engage de ce
fait, la responsabilité du médecin au méme titre que le
diagnostic d'un | infarctus du myocarde. Il appartient
au médécin d'attirer 1l'attention des couples sur un

éventuel risque héréditaire.
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Fort du diegnostic p¥énatal par anaslyse directe de

1'A DN qui est déja réalisable dans la drépanocytose,

le conseil génétique dans ce domaine peut &tre formel,
apte & communiquer aux couples "& risque" les faits
essentiels réels sans chercher & leur enlever la responsa-

bilité de la décision & prendre.

A qui s'adresse en fait le conseil génétique ?

En ce qui nous concernc

-~ Aux adolescents ou adolescentes drépanocytaires et
surtout porteurs de traits, capables de se reproduire.
Le conseil génétique, par le biais d'une consultation

génétique, les informera :

1 - sur les différenfs modes de transmission de la

drépanocytose

2 - de leur limite dans le choix de leur compagre .

ou compagnon de vie

I1 informera également sur le planning familial, les couples
prénuptiaux ou tous sont soit porteurs de traits ou drépa-
nocytaires, soit d'une hémoglobine mutée pendant qu'il

est encore temps. La responsabilité qu'on a choisie est

habituellement plus facile & assumer :

- Aux couples parentaux qui ont conscience d'avoir contrac-
té "un mariage dangereux", d'&tre "un coupleda risque" et
qui peut &tre connaissent déja le calvaire d'un enfant

drépanocytaire.
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Couples & risque (AS x AS 3 AS x SS
AC x A4S ou ayont eu 1 enfant SS etc)

hdolescents (es) et
ALdultes Célibataires

Conseils génétiques

Projet de mariage

Avortements répétés

Circongtances propices pour le Conseil génétique
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Le diagnostic prénatal par analyse directe du géne lors

d'une autre groséesse, si elle devrait intervenir, est
la pour leur dire si l'enfant qui naitra sera drépanocy-
taire ou non. Ils pourront alors en toute liberté décider

de garder ou d'arréter la grossesse.

Disons en passant que selon GBOHOUN, la prévalence des

couples drépanocytaires est de 26,22 %,

- Au public

Le grand probléme de 1l'heure, du moins dans notre milieu,
est de savoir s'il faut porter l'informetion sur la drépa-
nocytose au niveau du public. Un public qui risque de déve-~
lopper une psychose sociale si une fois lancée, l'infor-
mation n'est pas efficace, permanente, contrflée et bien
canalisée. Le fait d'une part qu'il s'agit d'une maladie
génétique dont la compréhension dumée anisme est diffici-
lement accessible & la grande majorité du public, d'autre
part qu'il n'existe pas un traitement spécifique & propo-
ser alimente les imaginations dans tous les sens et
favorise les escroqueries de tous genres rendent difficile
1'information du public et finalement en rajoute au risque

de psychose sociale,

Mais alors :

- Que faire de la multitude d'hétérozygotes, que nous ne
considérons pas comme malades et ne suivons donc pas,

qui assurent la pérenité de la maladie drépanocytaire ?

~ Que faire des malades qui, faute d'étre en mesure de
prendre contact avec la source autorisée d'information,
se laissent abuser par des mal et sous informés qui

dramatisent dangereusement la situation ?
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~ Ces derniers, faut-il les laisser continuer leurs

forfaits d'autant plus faciles & perpétrer que la

confiance de ces malades est vite gagnée ?

Voici quelques propos rapportés par des malades pour

illustrer certaines de nos inquiétudes.

1.

Le premier nous montre que méme le corps médical peut

perfois manquer de tact envers les drépanocytaires.

Une drépanocytaire SS va en consultation pour leucorrhée

avec probablement un arriére fonds de désir de grossesse.
FElle s'entend dire par le médecin consultant : "Je m'en
vais vous dire la vérité madame : ce n'est pas la peine
de vous géner pour rien ; vous &tes drépanocytaire et
vous n'aurez pas d!'enfants ! " Naturellement, la

malade sortit du cabinet pétrifide et désespérée,
convaincue qu'elle et sa seule soeur, également SS, ne

pouvaient plus assurer la survie de la lignée.

Notons gue ce médecin n'a pas donné cette fausse informa-

tion exprés, il était lui-méme mal informé.

2.

3.

Un couple drépanocytaire pensait que leurs trois
premiers enfants avaient beaucoup de chance de sur-
vivre, mais tous ceux qui naitraient aprés étaient

condamnés A mourire.

Selon un autre couple, il pouvait perdre les trois
premiers enfants ; mais apreés ces trois porte-malheurs,
les enfants qui verraient le jour n'auraient plus
aucun probléme en rapport avec la drépanocytose. Nous
imaginons combien ils seront dégus d'apprendre la

vérité sur cette maladie.
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Compte tenu :

- de la nécessité d'informer les hétérozygotes de la
bénignité de leur état et de leur limite dans le choix

matrimanial,

~ des fausses informations qui circulent déja avee insis-
tance et leurs conséquences & savoir : escroquerie, achats
épuisants de médicaments alors qu'en réalité ce n'est pas

nécessaire et psychose sociale sans issue,

Compte tenu de ces probleéemes donc, nous pensons que nous
aurions tout & gagner & investir tout ce qui est en notre
pouvoir pour informer le public sur la drépanocytose et sa
prévention qui est une réalité, donc une issue en somme.

I1 s'agit pour nous, de faire en sorte que l'information

a 1l'endroit du public soit de véritables actions de santé
publique & exécuter avec l'aide des autorités locales de

la santé publique et de l'encadrement concerté de pédia-
tres, gynécologues et d'éducateurs pour la santé avec
ultérieurement possibilité d'élargissement aux enseignants

et aux religieux. Ces actions doivent consister en :

- Information compréhensible pour le public (Média,

affiches, slogans)

- Dépistage systématique d'hétérozygotes ce qui suppose
la présence de techniciens et 1'installation de maté-
riels d'électrophorese tout au moins dans les centres de

santé de District.
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- L'installation d'une infrastructure nécessaire au dia-
gnostic anténatal dans un proche avenir servira de
pilier au conseil génétique qu'on devra créer également.

Un seul centre pourrait couvrir toute 1'Afrique de 1'Ouest.

Le conseil génétique :

o Instaurera donc une consultation génétique, au cours de
laquelle les futurs mariés, les couples "& risque" seront
éclairés sur les problémes qui sont les leurs quant a la
drépanocytose ; ils pourront ensuite délibérément choisir

dtavoir ou de ne pas avecir d'enfants.

« Assurera la prévention primaire de la drépanocytose et
allume l'espcir d'une éventuelle diminution de la préva-

lence, do la drdéjpanocytcse .

Dans le cas ou, malgré le diagnostic anténatal de la
drépanocytose, les parents décident de garder la grossesse,
la prise en charge médicale se fera immédiatement jusqu'a
la naissance de l'enfant qui sera aussitdt suivi. Clest

bien 1la un avantage! !

L'effet du conseil gdénétique sur la population ne sera pas
immédiatement percu étant donné que pour mesurer le rythme
de changement de la fréquence des génes, l'unité de temps
utilisée est la génération (20 ans) et que les changements
intervenus au cours des générations sont habituellement
faibles. Il s'est d'ailleurs révélé pratiquement impossi-
ble de mettre directement a 1l'épreuve les théories rela-
tives a la dynamique des génes dans les populations
humaines . Toutefois, puisque la valeur prévisionnelle de
la théorie est élevée, il sera possible de prédire la

dynamique des fréquences ( 35 ).
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PRONOSTIC DE LA DREPANOCYTOSE

En possession de tous ces moyens préventifs de la drépano-
cytose, et malgré l'absence d'une thérapeutique spécifique
on ne peut plus considérer que le devenir de l'homozygote
et encore moins celui du double hétérozygote, va inélucta-
blement vers une issue fatale avant qu'il n'atteigne 1'dge
adulte

Une meilleure compréhension de la physiopathologie de ces
complications et la mise au point de thérapeutiques(cura-
tives et préventives) efficaces ont bouleversé le pronostic
de cette maladie qui ne dewmit plus 8tre mortelle dans la

majorité des cas.

Le pronostic global de la drépanocytose n'est donc plus
désespérant et il ne serait pas inutile de rappeler les
facteurs favorables ou défavorables pour 1l'évolution

individuelle de la drépanocytose.
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ELEMENTS DEFAVORABLES

ELEMENTS FAVORABLES

Age précoce du début de la maladie
Mauvais état nutritionnel

Sévérité de l'anémie

Fréquence élevée des crises
Précocité des complications

Maladie intercurrente

Mauvaises conditions socio-

économiques

Facteurs géographiques (humidité,

chaleur, frafcheur)

Unités sanitaires inexistahes

ou éloignées

Moyens thérapeutiques chers et/ou

inexistants

EL)

Age tardif

Bon état nutritionnel

Bénignité de l'anémie

Peu de crises cliniques
Complications nulles ou tardives

Pas d'intercurrence d'une
autre maladie
Bonnes conditions socio-

économiques

Unités sanitaires fonction-

nelles et acces facile

Disponibilité des médicaments

Equipe thérapeutiques compé-

tentes,
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L'ESSAI THERAPEUTIQUE PREVENTIF

Selon ABU au Nigéria (1 ) 1'extrait aqueux d'écorces des
racines de Fagara xanthoxyloides redonne in vitro aux
drépanocytes artificiels (drépanocytes obtenus avec le
métabisulfite) leur forme initiale. Par fractionnement, cet
extrait aqueux présenterait cing fractions qui, d'aprés le

méme auteur, auraient toutes une activité défalciformante.

Par ailleurs, un dérivé chimique du méme a extrait aqueux,
ltacide 3 ~ 4 - dihydro - 2 - 2 - diméthy - 2 H-1 ben-30
piran-6~ butyrique ou D.B.A. serait antifalciformant en
inhibant la gélification; Ses activités seraient dues
soit & 1'établissement de liaison non covalentes avec
1'hémoglobine, soit & des interactions avec la membrane
des globules rouges, Le D B A ne modifierait pas 1l‘'affi-
nité de 1'hématie pour 1'0,; (59 ).

Nous avons constaté que, de facon courante et majoritaire,
nos tradipraticiens usent des racines et des feuilles du
"H&tin" (1l'appellation Fon du Fagara xanthoxyloides) dans

leurs recettes contre la drépanocytose.

En possession de ces informations nous avons voulu voir si
absorbées en décoction comme le font la plupart des Afri-

cains, en particulier les Béninois, les feuilles de Fagara

xanthoxyloides auraient un effet clinique et biologique
chez le drépanocytaire.

Pour notre essai thérapeutique presque empirique, chaque

patient est son propre témoin.
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Nous avons choisi uniquement les feuilles de (Fagara

xanthoxyloides) cette plante parce que leur approvision-
nement plus facile encouragerait les patients & en acceptes
1'expérimentation.

Avant d'aborder la conduite pratique de 1l'essai thérapeu-

tique préventif, nous voudrions d'abord parler des examens

biologiques de contrdle auxquels nous avons procédé.

Le _contrfle biologique

11 est constitué par :
- 1'appréciation de 1'hématocrite
- le dosage de 1'hémoglobine ainsi que celui de

~ la bilirubine.

Nous aurions di compléter nos examens biologiques de
contrdle par le compte des drépanocytes, l'appréciation
du temps de gélification et par des analyses qui explorent
1'état :

. hépatique (transaminase, cholestérol, taux de

~ prothrombine)

. rénal (créatinémie, azotémie, proléinurie etc)

. cardiaque (E.C.G. , radiographie du thorax)

Mais nos moyens trés limités nous en ont emp&ché, ne

devant pas faire notre travail aux frais des malades,
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10,4,1.1 L'hématocerite

10.401.2

Elle est la fraction des éléments figurés du sang en
pourcentage du sang +total aprds centrifugation de
celui-ci jusqu'd ce que les éléments figurés aient
atteint un volume minimaly la hauteur de la colonne des

cellules est ensuite comparée & la hauteur totale.

Nous avons utilisé la microdétermination en capillaires
centrifugés en centrifugeuse & 10.000 tours/mm pendant

5mn

Le préléevement se fait soit directement aux doigts, soit

sur anticoagulant,

La valeur normale moyenne est de 42 % ¥ 2, soit

0,42 £ 0,02 1/1

L'Hémoglobine

Pour apprécier son taux, nous avons utilisé la méthode
colorimétrique qui consiste a transformer 1'Hb en cyan-
methhémoglobine sougl'effet d'une solution d'acide

cyanhidrique. {(ici la solution de Drabkin).

Du sang est prélevé scit directement du doigt, soit d'un
sang déja recueilli sur anticoagulant avec une micropi-
pette (celle de Sahli par exemple) que l'on rince ensuite

dans la solution de Drabkin.

La lecture se fait automatiquement dans un photometre.
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Les valeurs normales moyennes sont de 13g/dl = 2 g.

Il existe deux asutres méthodes :

~ celle dite chimique qui dose le fer hémoglobinique et

- celle dite gazométrique qui détermine la capacité de

fixation de 1'0, par 1'hémoglobine.

- Ces deux méthodes, complexes mais précises, sont consi-
dérées comme des méthodes de référence pour 1l'étalonnage

des appareils colorimétriques.

L'hématocrite et 1'hémoglobine nous permettent d'appré-

cier l'intensité de 1'anémie chez le drépanocytaire.

10,4,1.3La bilirubine

La drépanocytose étant une anémie hémolytique permanente,
le dosage de la bilirubine fait jmrtie des examens de
choix pour suivre le degré d'hémolyse et pour faire

le diagnostic des ictéres d'autres étiologies. Son dosage
posait quelques problémes au laboratoire du C.N.T.S.

au moment ol nous devions procéder & notre expérimentation.

Aussi nous avons nous méme effectué cette analyse avec

au départ 1'eide du pharmacien et des techniciens.

La technique utilisée est celle de la diazotation
par l'acide sulfanilique qui transforme la bilirubine
en diazo-bilirubine , un colorant soluble plus stable

dans 1l'eau.

12) les réactifs
- Le diazo-réactif d'Ehnlich. Il s'obtient extemporané-

ment par le mélange de deux réactifs R1 et R2

« Rl = Acide sulfh nilique 5 g

~ Hel concentré 15 ml
eau distillée : 1000 ml
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« B2 = Nitrite de Na* 0,50 @ % & conserver a 49
Sa durée de vie est d'environ un mois,.Pour préparer

le diazo réactif méme on mélange Rl = 10 ml +
RZ - 0’3 mlb

~ le mélange caféine-acétate

11 se fait également extemperanément volume & volume.

Nous préparons auparavant :

1
. Caféine 10 g + Benzoate de No+19 g dans de 1lleau
didistillée : gsp 100 ml

. Acétate de Na & 25 % dans 1'eau distillée.
Hel dilué & 15 %9 en volume

29) Technique de dosage

Nous procédons selon le tableau

REACTIPFS BLANC BILIRUBINE TOTALE BILIRUBINE
CONJUGUEE

Sérum ou dilution du sé-

rum dans de l'eau physio-

.
logique si le taux de 1 ml 1iml 1 ml
bilirubine est supérieur
a2 70 mg/l
Caféine = Acétate 2 ml 2 ml 0
Eau-distillde 1 ml 1 ml 3 ml
Diazo~réactif 0 1 ml 1 ml

HC1 & 15 %, 1 0 0
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— La bilirubine conjuguée se 1lit 1 mn aprés 1'addition
du diazo réactif & 540 mn contre le blanec & 1'aide d'un

spectrophotométre.

- Nous lisons la bilirubine totale 5 mn aprés 1l'addition

du diazoréactif dans les mémes conditions.

~ On convertit ensuite les densités optiques lues sur le

spectrophotométre en posant la régle de trois suivante :

cC x P.0.E. (9)

D'O.C.

Apres les conversions, on calcule le taux de la bilirubine
libre en soustrayant du taux de la bilirubine totale, celui

de la bilirubine conjuguée.

Le taux moyen normal de la bilirubine libre est égal

a 8 mg/1 et celui de la bilirubine conjugué est égal & O

Le taux de la bilirubine conjuguée s'éldve & 1l'occasion
d'une hépatite infectieuse ou toxique, d'un ictére par
obstruction ou d'une cirrhose hépatique alors que celui

de la bilirubine libre s'éléve habituellement par hémolyse

ou d'un icteére du nouveau-né.

10.4.,2 Conduite de 1l'essai thérapeutique

Le treitement préventif consiste & faire de la décoction

des feuilles de Fagara xanthoxyloides - fraiches ou

=]

) CC := Concentration en bilirubine du contrdle, le contrdle
étant 1'étalon (nous avons employé celui des labora-
toires biotrol. dont la concentration en bilirubine
est de 11 mg.)

E: C'est la densité optique de 1'échantillon a tester
¢t C'est la densité optique de 1'étalon

(

Lo ]
o0
]
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auparavant séchées pour une bonne conservation -

la boisson habituelle du malade, l'eau servant a
préparer la décoction ne sera remplacée qu'une fois.
Aprés la 2éme eau, il faudra mettre dans le canari

ou la casserole d'autres feuilles et recommencer comme

précédemment.

Avant de commencer l'essai thérapeutique, chaque malade
fait a2 ses frais un hémogramme complet, un dosage de

1'hémoglobine et de la bilirubine.

Ensuite, nous avons organisé des séances de dosage toutes
les quinzaines pendant deux mois de fagon qu'un malade
qui a bien suivi nos indications ait un bilan biologique

de départ et au moins deux contrdles.

Signalons que sur 74 drépanocytaires & qui nous avons
proposé 1le traitement par les feuilles, seulement

28 (37,83 %) ont suivi tant bien que mal nos instruc-
tions. En outre, il y a aussi que, les patients n'arri-
vant pas tous le méme jour & la consultation, les
informations et les indigations leur sont données &

des moments différents. La durée du traitement n'a

pu donc &tre la méme pour tous. Elle a varié entre un
mois et demi et huit mois. Bon nombre de patients n'ont
eu qu'un seul contrdle biologique. Ceux qui n'ont eu
aucun contrdle biologique ont été éliminés de 1'échan-
tillon qui comporte aussi bien des enfants que des

adultes.

Enfin, il convient de faire remarquer que les malades
ne viennent généralement au contr8le clinique que

guand ils sont en crise.
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Un autre probléme est la régularité de la prise de la
décoction que nous avons essayé de suivre en rendant
discrétement et inopinément visite & nos malades & leur
domicile. Mais le plus souvent, nous nous enquérons de
la facon dont nos patients prennent leur nouvelle bois-
son. Faute d'un moyen de contrdle plus efficace, nous

nous en tenons a leur déclaration.

Quant a l'appréciation clinique de l'effet de la décoction
nous l'avons déja dit, l'effet positif d'un médicament
traitant la drépamocytose est difficile a2 affirmer quand
1'on sait 1'évolution capricieuse qui caractérise la

fréquence des crises.

Ce probléme est encore plus vrai quand cette appréciation
doit &tre portée en huit mois au maximum sans la garantie
formelle d'une monothérapie préventive et d'une prise

réguliére du produit considéré.

Seulement, cet essai thérapeutique, n'étanf que préli-
minaire, on peut se baser sur l'appréciation quelque
peu objective de cette fréquence des crises avant et
aprés la prise de Fagara xanthoxyloides pour se

faire une idée de l1'effet nul ou positif de notre décoc-
tion (quitte & n'&tre qu'un effet psychologique et ce ne

serait pas rien).

C'est ce que nous avons fait en posant directement la
question aux sujets qui ont répondu au questionnaire
et en nous référant aux fiches de consultation pour
ceux qui n'ont pas été questionnés c'est~a-dire les
enfants et certains adultes qui ont fait au moins un

contrdle biologique.
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i-apréa)

12) Résultats biologiques :

Dans l'analyse des résultats biologiques de notre essai

thérapeutique, nows n'avons retenu pour chaque type

d'examen, que les patients qui ont une moyenne des

valeurs des examens de contrlle dont nous apprécierons

1'évolution par rapport au résultat initial :

en fonction de la durée du traitement préventif

trois _mois au plus :

Hb : Cinq patients retenus dont un, soit 20 % a vu son

taux d'Hb augmenter pendant les quatre autres soit

80 % 1l'ont vu s'abaisser.

Hématocrite : (Hte) : six cas retenus avec :
33,33 % d'augmentation et 66,67 % d'abaissement

Bilirubine libre : trois cas retenus avec :
33,33 % d'élevation et 66,67 % de diminution

entre trois mois et six mois inclus

Hb : Neuf cas retenus présentant 44,44 % d'augmenta-
tion, 44,44 % d'abaissement 11,12 % des patients

n'ont pas vu leur valeur initiale se modifier

Hte : Neuf cas retenus dont 22,22 % d'augmentation
et 77,7™de diminution

Bilirubine 1libre : Six cas ont été pris en compte
et ont présenté autant d'élévation que de diminution

(50 % pour chaque modification)

entre six mois et huit mois inclus
Hb : Six cas ont été retenus avec 50 % d'augmentation
et 50 % d'abaissement.
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Résultatsde l'essail thérapeuticue

b H big/al Hte:1/1 | Bilirubine-t mg/1
N®} Nom et Prénoms Hb Age Variation|'Valeur ['Moyenne fValeur [Moyemne |Valeur '}Moyenne
- | Durde expérimentabiog Fréquence | Initialel Controle] Initiale|Controle|Initiale |Controle
1 | DEN AG. Pac8, SS 5 ans DCD 9,6 6,8 0,28 0,23
2 Moisg
2 | DENAG Valé, 8S 2 ansb mois pIdentiqu 8,2 8,8 0,26 0,41
1 moin SR R YRS . NP o -
3 | Cov. Yolan, SS 25 cns Diminuée 1,6 0, 25 0,20
8 mois .
4 |FAIH, Agath, SC 18 ans Diminuée 11,7 0, 363
8 mois ; -
5 | ANAGON, V, 58 1. an Diminuée 8,4 9 0, 37 0,28 13 16,15
5 mois
6 | ACAK, Micheli. SS 15 ans Diminuée 8 7,251 0425 0, 25 22,75 | 45,1
8 mois . . :
7 | ZINS, Evely. SS 22 ans Dimimiée 8,4 T3 0,29 0,25
Tmois 15 Jours .
8 | GLEL. Agath, SC 21 ans Diminuée Gy 70,150 ¢ .2 Q4 225
4 mois A
9 | KAYOS, Apole SC 25 ans Identique| 16 14 . 0,47 0,45 0,23 16,07
7 mois
6 moisg -
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Résultats de 1'cssai thérapeutique

H

H bigfl Ate :1/1 | Bilirubinermg/1
N° } Nom et Prénoms ! H b Age | Variation YValeur | Moyenne [Valeur %Moyenne {Valeur Moyenne
Durée expérimentale Fréquence |Initialej Controle|Initiale [ControlelInitiale] Controle
11 | LATs Gise. SC 24 ans Diminuée 10,05 | 0,3
6 mois
12 | QENU. Agn. SC 19 ans Diminuée 8 748 0,23 | 0,21 1445 9,y 57
5 mois 1/2 - ——
13 | ATCHAM, Frang. 35S 15 ans Identique 9,2 9,6 0,25 0y 24 164 35 22
4 mois 1/2 -
14 | ATCHAM, H, 3S 2 ansbmois |Identique 8 Ty 2 0,25 0420 13,25 10,45
4 moig -
15 | MHOUANe, Jeane. SS 26 ans Diminuée 6,5 6,5 0,23 | 0,20
6 moisg
16 | AKAN Désiré 85 23 ans Diminuée 8,25 0, 285
3 mois .
17 I AGBANGL, TH, 53 17 ans Diminude 147 0,25
6 mois
18 | MENS, Mart, SC 18 ans Dimimuée 11,6 10,3 0,417 043251 13,6 17, 37
4 moig . .
19| HOUN, Pauli, SC 36 ans Diminuée 11,4 12,2 0,36 | 0,37
4 mois
20| DJIS. Agnés SS 20 ans Dimimiée 12 8,33 0,30 0, 286
_3 mois — b




211

Résultats de 1l'essai thérapeutioue

i Hb; g/ Hte¢ 3 1/1 |  Bilirubiné g/
Re ﬁ Nom et Prénoms H b Age]' Variation {[Valecur Moyerme |[Valeur [Moyeme PValeur "Moyenne
Durée expérimentale Fréquence |Initiale |[Controle |Initiale|Controle|l Initiale Controle
21 | zABAD, Belz. SS 5 ans Diminude 9,5 0,30 0,315 | 21,46 2, 11
3 mois
22 AKPAK, Gaspe 8S 21 ans Diminuée 12,1 1141 0,417 0,32 4,75 10445
3 mois
23 | TODEJRAP. L. SC 20 ans | Dimimde 12,6 1145 0,445 | 0,39 13 3,81
2 mois
24 AGB, Cloude Be SC 21 ans Diminuée 10,5 11,8 0,30 0, 38
1 mois 1£2
25 SALU Yess. SS 3 ans Identique 7 8,6 0,25 0,33 Ty 7 6,36
6 mois
26 AYIT, Xre, SS 28 ans | Diminuée 975 0,25 335 18,7
6 mois 1/2
27 | BAMEN, Serge SS 2 ans Diminuée 6,8 6,85 10,24 0,225 -
6 mois 1/2
28 AGUEN, Axel. 3S 15 mois | Dimirude 5 8 12,8 ‘0, 22 0,55 4
7 mois .
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. Hte : Huit cas pris en compte dont 25 % d'amélioration
contre 62,5 % de diminution ; 12,5 % sont restés sans

changement.

« Bilirubine libre : quatre cas se partageant également

pour l'augmentation et la diminution.
~ En fonction de 1'4ge :

# Les patients gui ont moins de 10 ans

. Hb : Sept cas valables comportent 71,43 % d'augmentation

contre 28,57 % d'abaissement.

. Hte : Huit cas valables se partageant de fagon égale

pour l'augmentation et la diminution.

. Bilirubine libre : Cing cas retenus présentant

40 % d'élevation contre 60 % d'abaissement.

# Les patients 8gés de 10 & 20 ans inclus

. Hb : Sept cas pris en compte avec 14,29 % d‘'améliora-

tion contre 85,71 % d'abaissement.

. Hte : Sept cas retenus également mais parmi lesquels
il n'y a aucune augmentation contre 85,71 % de dimi-
nution et 14,29 % de statu quo.

«eBilirubine libre : Cinq cas pris en compte présentant
cette fois 60 % dfaugmentation contre 40 % de diminu-

tion.
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# Sujets ayant entre 20 ans et 36 ans inclus

. Hb : Six cas retenus dont 33,33 % d'augmentation,
550 % de diminution et 16,66 % de stabilité

. Hte : Sept cas retenus avec 28,27 % d'élevation

contre 71,43 % d'abaissement

. Bilirubine libre : Trois cas valables dont 33,33 %

ont vu leur valeur d s'élever et 66,66 s'abaisser.

-~ En fonction du type de 1'hémoglobine :

£ Hb S8

* Hb : Treize cas retenus présentant 53,84 % d'amélio-

ration contre 38,46 % d'abaissement et 7,69 % sans

modification.

. Hte : Guinze cas valablesc comportant 26,66 %
d'augmentation, 66,66 % de diminution et 6,66 %

de statu Guo.

. Bilirubine libre : Neuf cas pris en compte avec

55,55 % d'élevation contre 44,44 % d'abaissement.

4 Hb : Sept cas retenus dont 28,57 % d'augmentation et

71,48 % d'abaissement

. Hte : Sept cas valables r ésentant également 28,57 %

d'augmentation et 71,48 % d'abaissement.

. Bilirubine libre : Trois cas retenus avec 33,33 %

d'élevation contre 66,66 % d'abaissement.
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Pour faire le point sur les résultats du contrdle
biologique, nous constatons que, des 28 patients

qui ont suivi la phytothérapie préventive :

. 20 ont eu un dosage initial et des dosages de con-
tr6le du taux d'Hb. Parmi eux 40 % ont vu leur taux
d*Hb augmenter, 55 % l'ont vu diminuer et 5 % 1'ont

vu stable.

. 22 ont permis la comparaison entre le moyenne des
hématocrites de contr8le et 1'hématocrite initiale ;
nous avons noté 27,27 % d'élevation du taux d héma-
tocrite contre 68,18 % d'abaissement et 4,55 % de
stabilité.

« 13 ont eu des dosages de contr8le de la bilirubine
et un dosage initial avec lequel nous avons comparé
la moyenne des premiers ; nous avons constaté 46,15 %

d'élevation contre 53,85 % d'abaissement.

Compte tenu d'une mrt des problémes que nous avons
évoqués plus haut & savoir : la régularité incertaine

de la prise de la décoction, la monophytothérapie
également incertaine ; d'autre part, de l'insuffisance de
de 1'échantillon et de 1'évolution non homogéne des
moyennes des taux de contrdle par rapport aux taux
initiaux, il nous est trés difficile d'apprécier
biologiquement l'efficacité ou la non efficacité de

la décoction des feuilles de Fapara xanthoxyloides
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Par contre, sur le plan clinique 22 patients sur les
28, soit 78,57 % dans les conditions décrites dans la
méthode de travail, ont affirmé que la fréquence de
méme que l'intensité des crises ont diminué comsidéra-
blement avec la prise de la décoction des feuilles de

Fagara xanthoxyloides . Pour 5 patients, soit 17,85 %
des 28, notre potion n'a rien changé cliniquement.

Dans 1l'ensemble des 28 patients un enfant SS de 5 ans,
soit 3,57 % est décédé d'une grande hémolyse :aigué

malgré le traitement préventif de notre potion.

Les résultats biologiques ne sont pas parlant, mais
l'effet clinique de la décoction des feuilles de Pagara

xanthoxyloides , dans le sens d'une amélioration est

possible méme s'il n'est que psychologique. Nous
pensons en conséquence qu'il serait bon de continuer
l'usage de cette décoction chez les drépanocytaires
pour la prévention des crises ; nous y avons tout &
gagner (effet clinique, diminution des frais d'achat
de médicaments antifalciformants qui, tout compte fait
ne semble pas améliorer outre mesure 1'état de santé
des drépanocytaires) d'autant plus qu'elle est sans

danger .

La diminution de la fréquence et de l'intensité des crises
observées chez nos malades lors de la prise de la potion
pourrait &tre aussi le fait du respect par les patients

des conseils d'hygiéne et de la prophylaxie antipalustre.
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CHAPITRE 11 : ORGANISATION STRUCTURELLE DE LA
DREPANOCYTOSE

Au terme de notre approche d'étude psycho-sociale et
thérapeutique de la drépanocytose, nous prcposons
l'organisation de sa prévention, afin que profitant
des connaissances actuelles sur la maladie et son
évolution, nous puissions nsinon 1l'¢.radiquer, tout
au moins limiter ses dégits physiques et financiers,
son impact psycho-social et se perpétuation dans le

temps .

Une telle organisation est d'autant plus impérative

dans notre sous région en général, et dans notre pays en
en particulier ou environ 25 % ( 7C ) de la popu~
lation somb porteurs d'HbS gque l'aptitude au travail,
sans nulle doute condition fondamentale du progres

dépend du niveau de santé générale de le population.

Ce travail de prévention doit couvrir tout le territoire

national pour &tre efficace.

Au nom de cette efficacité, nous pensons que la parti-
cipation intégré de tous les ministéres est nécessaire,

mais sont particulidrement et directement intéressés :
-~ (M.S.P.) : Le Ministére de la Santé Publique

-(MJE.S.R.S.): Le Ministére de 1'Enseignement Supérieur

et de la Recherche Scientifique.

- (M.T.A.S.) Le Ministére du Travail et des

Affaires Sociales.
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PLANCHE I : (voir tableau ci-apres)

STRUCTURE DE DEPISTAGE, D'ACCUEIL DES DREPANOCYTAIRES

Sur décision du Conseil Exécutif National, on créera
“pour le besoin de la cause un organisme particulier :
Le Centre National de Dépistage et de Prévention de
la Drépanocytose (C.N.D.P.D.)

Ce Centre National centralisera toutes les activités

de dépistage et de prévention de la drépanocytose.

I1 aura, sous la supervision politique et administra-
tive de la Directicn Provinciale de la Santé, des
Subdivisions d'abord au niveau de la Province puis

au niveau du District.
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Planche n® I

C, N. D. P. D

Ce. Po D, Pu D

Cs Ds Dy Pu D

Structure de dépistage, d'accueil des dxépanocytaires
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PLANCHE II : (Voir tebleau)

ENCADREMENT PRATIQUE DE L'ORGANISATION DE
LA PREVENTION DE LA DREPANOCYTOSE

19) - Le Centre National de Dépistage et
de Prévention de la Drépanocytose

I1 sera en relation avec le Centre National Hospitalier
et Universitaire (C.N.H.U.) de Cotonou afin que le

" dépistage et le transfert & double sens des drépanocy-
taires entre les spécialistes du C.N.H.U. et 1le

C.N.D.P.D. se fassent facililement.

Clest également dans le cadre du C.N.H.U. que peuvent
se faire de fagon idéale, la formation clinique des
Etudiants en médécine et pratique des technicicns de

Laboratoire.

Le C.N.D.P.D. collaborera avec d'une part 1l'Université

Nationale du Bénin (U.N.B.) & travers :

- la Faculté des Sciences de la Santé (F.S.S.)
~ le Complexe Polytechnique Universitaire (C.P.U.)
- la Faculté des Sciences et Techniques (FA.S.T.)

d'autre part 1'Institut des Sciences Biologiques
Avancées qui interviendront pour les recherches et

l1a formation des Etudiants.

11 sera également (le C.N.D.P.D.) en rapport avec le
Ministére du Travail et des Affaires Sociales (M.T.A.S.)
par l'intermédiaire de sa Direction des Affaires
Sociales (D.A.S.) afin qu'il lui soit détaché un

Service social propre.
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Planche n® II

F. A, S. T Direction des I. 5. B. A.
Affaires So=-
P, 5. 5. [€)C N E.T CoNeDJPD €N  es ¢, P. U,

g fervice Provincial
l C, Py S, ‘——* C.P.D.P.D k 2 des Affaires So=
| _ _ ciales

6.D.D.p D’ Centre Social de
Co So D bt ot g - District

*

C. C. B

Structure de l'encadrement de la prévention de la drépanocytose sur 1'ensemble

du Territoire
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22) Le Centre Provincial de Dépistage et de

Prévention de la Drépanocytose (C.P.D.P.D)

Il sera en étroite collaboration avec @
- le Centre Provincial de Santé (C.P.S.)

-~ le Service Provincial des Affaires Sociales (S.P.A.S.)

39) Le Centre du District de Dépistage et de

Prévention de la Drépanocytose (C.D.D.P,D.)

I1 sera en rapport étroit avec le Centre de Santé du
District (C.S.D.) et le Centre Social du District(C.So.D)

49) Au niveau de la Commune

I1 n'y aura pas un Centre spécial de dépistage et de

prévention de la drépanocytose au niveau des Communes,

Les sujets suspects ou en crise seront envoyés au C.S.D,

pour le diagnostic ou leur traitement.

Par ailleurs, un Comité National pour la drépanocytose
fait de médécins, de chercheurs, d'enseignants, de
responsables politico-administratifs et de religieux,
se chargera de la conception des programme d'action
et des projets de financement du Centre National de
Dépistage et de Prévention de la Drépanocytose et de
ces antennes périphériques. De mé&me il sera formé des
Comités Provinciaux pour la Drépanocytose (C.P.D.)
ayant les m@mes attributions que le Comité National

mais qui s'exerceront au niveau provincial,
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PLANCHE II ( voir tebleau ci-apres)

Apres la décision du Conseil Exécutif National, les
moyens logistiques d'accueil et de suivi cdes malades
étant en place, le Centre National de dépistage et de
Prévention de la Drépanocytose {(C.N.D,P,D.,) organisera
sur le plan national, une campagne d'information tous
azimuts et permeanente, par prospectus, des émissions
radiodiffusées et  télévisées, des conférences, qui
sera suivie d'une campagne de dépistage des drépanocys ' :

taires, la réalisation d'un manuel.

Pour cela, la participation active des services nationaux
d'information est indispensable. Quant au dépistage,
1'équipement adéquat des centres de dépistage et de
prévention de la drépanocytode & différents niveaux

pour réaliser des examens biologiques est impératif.
I1 stagit des examens suivants :

- L'électrophorese

- Le test 4A'ITANO

- L'hémogramme et le médullogramme

- Le groupage sanguin et la recherche du facteur Rhésus
- Dosage de la bilirubine libre, la glycémie-

l'azotémie, la créatinémie.

- Isoélectrofocalisation

Un certain nombre de ces examens biologiques serviront
d'appui pour le conseil génétique et les autres permet-

tront de bien suivre médicalement les patients.
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tion et l'interprétation de certains examens
t un personnel qualifié et expérimenté : 1'élec-
y 1'isoélectrogocalisation et le diagnostic

de la drépanocytose, ¢ satto

tion et 1'interprétation de certains examens néces-
personnel qualifié et expérimenté : 1'électropho-
oélectrogocalisation et le diagnostic anténatal de

cytose qui exige une amniocentése.
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PLANCHE IV ( voir tableau ci-aprés )

Le Centre Provincial de Drépistage et de Prévention de
la Drépanocytose (C.P.D.P.D,) disposera d'un laboratoire
capable de réaliser 1'électrophorése de 1'hémoglobine, les

examens ordinaires d'hématologie et de biochimie,
I1 sera étroitement 1ié au Centre Provincial de 8anté.

Hormis les complications qui demandent 1l'avis d'un
spécialiste, le C.P.D.P.D, assurera l'entretien du fichier
provincial des drépanocytaires leur surveillance clinique

le conseil génétique.

I1 entretient une collaboration & double sens avec le

Service Provincial des Affaires Sociales (S.P.A.S.)



Laboratoire avec possibilie-
té de diagnostic électro=-
phorétigue

Fichicer Provineizal

des Drépanocytaires

Planche n° IV
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Clinique Génétique

Les R8les du C.PB.D.P.D collabora.nt“ étroitement avec

le Complexe Provincial de la Santd
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PLANCHE V ( voir tableau ci-apres)

Le Centre du District de Dépistage et de Prévention de la
drépanocytose a les mémes attributions que le C,P.D.P.D
seulement que la laboratoire e$t moins important, On y
fera le test de solubilité A'ITANO pour sélectionner les =
Hb anormales dont les génotypes seront précisés au Labo-
ratoire du C.P.D.P.D,

Mais 1'idéal serait de pouvoir faire 1l'électrophorése au

niveau du District aussi.



Plonche n°® V
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PLANCHE VI ( voir tableau ci-aprés)

Le Conseil génétique sera assuré par :

— le C :D_..PQE.}Q

- Les Services Scolaires et Universitaire de Santé

- Les Centres de Protection Maternelle et Infantile.
- Lors des consultations prénatales

- Les Services des Affaires Sociales et du planning familial.
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.-

Plarming Familial

Les Services Scolaire et

Planche n® VI

Service des Affaires
Sociales

Conseil Génétique entres de Dépistage et

Universitaire de Santé

Centre de Protection Ma-. =

' ternelle et Infantile

de Prévention de la Dré
| panocytose

i

Consultation
Prénatale

Ol peut—on denner les Conseils génétiques ?
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CHAPITRE 12 : ORGANISATION PRATIQUE DE
LA PREVENTION DE LA DREPANOCYTOSE

12.1 L!'INFORMATION ET L'EDUCATION DE LA POPULATION

La population a besoin d'&tre motivée pour apporter
son entieére collaboration aux enquétes de dépistage.

Pour cela, il est nécessaire de l'informer sur
y

~ la geneése et les manifestations de l'affection

— les possibilités d'éviter et de traiter efficace-

ment les causes favorisantes des crises,

- les risques de complications plus fréquents que
courent les drépanocytaires quand ils laissent leur
mal évoluer de facon naturelle, sans surveillance

clinique,

- La bénignité du trait drépanocytaire et les risques

que courent les hétérozygotes en se mariant entre eux.

- 1'évolution généralement favorable des grossesses des

femmes drépanocytaires si elles sont suivies
~ les structures prévues pour les accueillir

- les conditions qui favorisent les crises et comment

les éviter

— 1'importance bénéfique d'une bonne hygiéne de vie

On n'oubliera pas d'informer la population qu'elle peut
avoir des rensecignements complémentaires aux centres de
dépistage et de prévention de la drépanocytose de leur

région.
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Pour une bonne diffusion de 1l'information édueative,

il sera fait appel & tous les moyens disposibles.

I1 est primordial d'informer les enfants des écoles
primaires et les jeunes gens des écoles secondaires par
des cours d'éducation sanitaire afin que treés tét, ils
se sentent concernés. Attendre la période prénuptiale

pour leur poser le probléme de la drépanocytose est tard.

LE DEPISTAGE

Il se déroulera sur l'ensemble du territoire afin
d'établir une carte des hémoglobines anormales au Bénin,
de récenser non seulement les sujets drépanocytaires
mais aussi les porteurs de trait. Il nous permettra
d'apprécier & sa juste valeur l'incidence de la drépa-
nocytose et d'assurer pendant qu'il est encore temps
une prévention primaire & grande échelle car il n'est

pas économique d'avoir & traiter des . complications.

Ce dépistage intéressera :

- les malades des hdpitaux, des €entres Provinciaux de
Santé, des Centres de Santé du District, les femmes
des matérnités et des Centres de Protection Maternelle
et Infantile,

- les écoliers, les éleves, les étudiants,

- les soldats

- les agents des services publics et privés

~ les populations des villes et des campagne.
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Dans un but de sélection et afin de minorer le codt de
l'entreprise, on pratiquera d'abord le test de solubi=-
lité Ad'ITANO puis 1'électrophoreése des Hb suspectes

pour déterminer leur génotype.

On pourra ensuite examiner individuellement les sujets
suspects pour confronter leur état climique et leur

génotype hémoglobinique.

Tous les sujets porteurs d'une hémoglobine anormale se
verront délivrer une carte portant leur identité, le type
de leur Hb et leur groupe sanguin en plus du facteur

rhésus (voir le modéle)

Ils seront également fichés au niveau de leur centre

de dépistage.

Ce travail exhaustif, sans frais pour la population

demande

- un important investissement :

. financier pour mettre en place les moyens logistiques : les

les appareils, les réactifs, les moyens de déplacement,

les moyens de conservation, les papiers.,

o humain : recyclage du personnel existant,

formation de nouveauypersonnels.

ORGANISATION DE LA LUTTE MEDICALE
CONTRE LA DREPANOCYTOSE

La lutte médicale assure surtout la prévention secondaire

de la drépanoccytose.
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Pour cela :

12.3.1 1I1 faut créer, dans les Centres de dépistage et de
prévention de la drépanocytose une consultation des

sujets drépanocytaires pour :

— réaliser la surveillance réguliére clinique et biologique
de 1'état basal du drépanocytaire. Le rythme des consul-
tations variera entre 2 et 3 mois ; & chaque contrdle,
le médecin doit s'attacher a pratiquer wn minimum de
bilan biologique : 1l'hémogramme ; il doit s'attacher

également a faire un examen clinique minutieux ;

- Soustraire le malade de 1l'influence des principaux
facteurs déclenchant les crises : le froid, les efforts

les hyperthermies, les parasitoses etc.

~ Prescrire au malade une Bédiceaticn préventive adéquate
qui comportera : 1l'acide folique, un antipaludéen et

un déparasitant & prendre tous les 3 mois.

- Recevoir les cas de crises aigu¥s avec possibilité
d*hospitalisation et d'exploraticn étiologique parfois
en collaboration avec les services de biologie du
C NH U,

- Suivre les femmes drépanccytaires enceintes en colla-

boration avec la maternité du lieu olt 1'on se trouve.

— Rechercher, prévenir et traiter systématiquement les
complications au moindre signe d'appel en association
avec les spécialites du C.N.H.U. Dans ce cas, les
Centres Provinciaux de Dépistage et de Prévention de
la Drépanocytose doivent évacuer les cas compliqués
au Centre National qui les orientera vers 1les spécia=-
lités du C.N.H.U.
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ltation existe déjh ; mais seulement &

5 les locaux ¢u Centre National de Transfu-
kne. La consultation hebdomadaire est gra-
possibilité d'accueil en cas de crises

heures et jours ouvrables. Les hospitalisa-

tions sont

suivi des malades en est difficile, peu pratique et

la coordinaftion thérapeutique presque impossible.

Il est nécesssaire d'installer un service d'hospitali-

sation afin de bien suivre les malades.

Nous prévoyons une action médico-sociale qui vise

surtout 1le maintien ou l'intégration des malades

dans leurs milieux, professionnel ou social.

Les services sociaux prendront en charge les malades
que leur confient les Centres de dépistages et de
prévention de la drépanocytose ; ils se tiendront en
rapport avec les familles, les enscignants, les
employeurs afin de leur expliquer la maladie et leur
demander leur collaboration ; ils auront la charge de
l'assiduité des drépanocytaires aux consultations et
organiseront leur vaccination j ils susciteron% des
rencontres entre drépanocytaires et médecins pour la

surveillance . médicale, le conseil génétique.

LE_CONSEIL GENETIYUE

L'information et 1'éducation du public n'exluent pas

un entretien individuel ; bien au contraire !!!

faites dans les services de spécialités ; le
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La prévention individuelle est 1'objet du conseil
génétique qui consiste & répondre & l'interrogation
des couples et a fixer le risque encouru pour un

enfant & naitre en fonction d'une situation donnée
(FREZAL)

La réponse a apporter aux consultants est aisée lorsque
le diagnostic de la malformation et sa cause sont connues,
que le risque soit élevé ou nul. En 1'absence de diagnos-
tic, il n'est pas possible de donner un conseil. En
1l'absence de cause décelable, la réponse est moins nette
mais il reste possible d'estimer un risque empirique
(FREZAL).

En ce qui concerne la drépanocytose, nous pouvons nous
appuyer sur les électrophoréses, 1l'isoélectrophocalisa-
tion et le diagnostic anténatal pour donner les consecils

utiles.
I1 consistera & :

- expliquer la transmission génétique en des termes
aussi simples que possible et bien faire ressortir

1'importance du "hasard" dans la formation de 1l'oeuf.

- rassurer les hétérozygotes AS, AC en leur expliquant
que le fait de porter le géne S & simple dose n'a
pas de conséquence morbide, mais leur faire comprendre
le risque qu'ils courent & se marier entre deux
hétérozygotes ou entre un hétérozygote et un homozy-
gote ou encore un hétérozygote et un double hétérozy-

gote etc...
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-~ dire, quand il s'agit des homozygotes :

« toute 1a vérité aux parents ou ay malades-méme s'ils

sont assez #8gés pour comprendre.,

o qu'une surveillance médicale régulidre et le respect
des circonstanées favorisant les crises peuvent

atténuer les manifestations de 1l'affection,

. des paroles réconfortantes aux parents et aux malades
quant a l'espérance de vie; donner & ce propos des
exemples concrets de sujets ayant dépassé 1'dge prévu

par des personnes mal informées,

« quand l'entretien se fait avec un couple & risque
ou ayant eu des enfants SS, SC etc, toute la vérité
sur la maladie et 1'impossibilité de prévoir le
génotype de 1l'enfant qui naftra en dehors d'un dia=-

gnostic anténatal.

12.4.2 Le succés du ccnseil génétique dépend :

- du médécin qui doit &tre capable de transmettre les
faits essentiels, correctement et simplement aux
consultants ; on attend de lui une grande maftrise
dans la connaissance de¢ la maladie et des problémes
socio-culturels du milieu dans lequel il travaille.
C'est dire la nécessité d'une bonne formation pour

le médecin.

- de 1'éducation de base des sujets que l'on conseille
il importe de parler aux patients dans leur langage
et leur style autant que possible.

(1)
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- de la fréquence des conseils et des circonstances ou

les conseils se donnent : la surveillance prolongée des
familles a montré a BADOUAL que la "duréde de wie" du
conseil génétique était trés limitée, sauf en cas de
répétition & des moments critiques ol la  réceptivité

était treés bonne.

-~ de la relation entre le médecin et le consultant et de

l'ambiance qui régne aux moments des entretiens: !e
conseil génétique est un processus continu et progressif.
Il devrait - exister entre les interlocuteurs, une bonne
compréhension, de 1la sympathie,. Le eonseiller devrait
étre attentif aux autres affections ou problémes du
drépanocytaire, de méme qu'a son entourage, aux conPlits
émotionnels des parents. Le conseiller génétique doit
étre trés prudent et avoir du tac; pour préserver la
stabilité familiale.

Nous insistons sur la gratuité:

~ des consultations
-~ de tous les examens biologiques de dépistage des
hémoglobinopathies

- de la surveillance médicale et des soins.

I1 s'&git 12 d*un aspect de la prévention de la drépanocy-
tose qui ne doit pas &tre négligé car la santé en général,
la drépanocytose en particulier, posent aujourd'hui
un probléme financier qu'il faut savoir dépasser pour

pouvoir le résoudre de fagon politique (4) .
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La drépanocytose, comme partout ol elle - sévit, pose en
République Populaire du Bénin un probléme d'ordre social,

politico-économique et psychologique.

Notre enquéte psychow-sociale qui a porté sur 107 drépanccy-

taires 4gés de 17 ans et 7lus nous a montré que :

- la maladie drépanocytaire se rencontre dans toutes les
couches sociales avec les manifestations et complications
qu'on .lui connait habituellement ; ncus notons comme zilleur:
une supériorité en Age des sujets . & Hb SC par rapport
aux sujets SS avec une supériorité numérique des femmes sur

les hommes.,

- les femmes drépanocytaires ont plus de difficultés & fonder
et a stabiliser un foyer ; parmi elles, les porteuses
d'Hb SS sont plus contraintes au célibat, 1'instabilité

de leur santé n'étant pas de nature & favoriser le mariage.

- moins de la moitié des drépanocytaires en 8ge de travailler
peut se suffire ; les autres sans profession ou artisans
maladifs viennent grossir le rang des indigents quand leurs
parents manquent de moyens financiers. Parmi les 43 drépa-
nceytaires qui ont répondu & un questionnaire, 69,76 %
se connaissent des talents qu'ils ne demandent qu'ad culti-

ver.

- 1l'appui de l'entourage familial est indispensable au
drépanocytaire pour son équilibre psychologique face a la
société qui est réservée & son égard parce que mal informée
sur la maladie & 1'instar du malade lui-m&me, A ce propos,
il nous revient de mieux informer aussi bien nos malades
que le public afin de modifier 1'attitude de réserve de ce

dernier & l'endroit des drépanocytaires.

]
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- ils trouvent bienvenue une association des drépanocytaires
ou ils peuvent s'entraider, échanger des idées sur leurs
problémes communs ¢t attendre de la communauté et des
Pouvoirs publics des aides pour leurs soins, leur scolarité,
leur formation et intégration professionnelles afin dt'étre

aussi rentables pour la société.

- 76,74 % des 43 drépanocytaires se sentent malgré tout heureux
contre 18,60 % ; wune majorité de 79,06 % a confiance en
l'avenir et se juge utile pour son milieu, La perspective
d'avenir lumineuse qui transparait de ces chiffres est fondée
sur 1'élan positif que manifesteront les Pouvoirs publics

et les Collectivités vers les drépanocytaires.

Quant & notre enqudte sur le traitement traditionnel de la
maladie drépanocytaire, elle nous a permis de constater
qu'il n'est que symptomatique tout comme le traitement occi-
dental jusque-la proposé. N

Notre essai thérapeutique ne nous permet pas d'affirmer a
l'instar de nos patients l'effet climique positif de notre
potion compte tenu du peu de recul que nous avons eu, des
conseils d'hygiene et de prophylaxiec anti-palustre que nous
avons donnés et qui en réalité protegent les malades contre

le déclenchement des crises.

C'est pour cela que nous proposons la création d'un Centre
National pour le Dépistage et la Prévention de la Drépanocy-
tose (C.N.D.P.D.) qui organisera et assurera & travers tout
le pays, aprés l'installation des structures nécessaires et
unc large information, le dépistage systématique des drépa-

nocytaires et des porteurs de trait , la surveillance clinique

et biologique réguliére des malades, le conseil génétique.

Pour nous, c'est & ce prix que nous évaluons le freinage de

l'expansion de la maladie drépanocytaire dans notre pays.
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Tdentification du malade

Nom et prénoms Sexc
Age Lieu de naissance

Et'nie pére : mére 3

Profession

Btat civil

Antécédents {amiliaux

Parents

Fratrie

Antécédents personneie
Nadicaux

Chirnrgicaux
Obadetrdoaux

Pransfusione

(Distinguer les antécédents gqu'on peut rattacher & la drépanocytosc et les
autres, Mention partioulidre pour paludisme, anémies et infections).
} ~ avant le Fagana

- Fréquence des crises
( - avec le Fagana
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- Vaccinations

- Age & la premiére crise ?

APPROCHE D'ETUDE PSYCC~SOCIALE DE LA DREP4TOCYTOST

149/ Combien e Chambres ? Toilette ?
20/ 1V % Radio ?
3/ WYogyen de diplacement ?

4°/ Scolarstd ?

59/ fTravailles-vous ? tuel travail faites-vous ?

60/ fMravaillez—vous tous les jours ?

7°/ Pourquoi ne travaillez~vous pas ?

89/ tuelles sont les ressources de la famille ?

Q°/ Pouvez~vous précisar votre régime alirentaire ?

10°/ VWombre d'hospitalisation ?

11°/ Voyez-vous d'habitude un 1"é¢decin quand vous &tes en crise ?
12°/ Quand vous ne voyez pas le Widecin, gque faites vous 7

13°/ Prenez—vous un traitement traditionnel ?

[ OVPLICATIONS

14°/ Wécrose aseptique :
1) BEst-ce que vous avez eu des radiographies anormales de la hanche,
des épauleg 7

2) fuand, la premisre fois ?

et

1S°/ Est=ce qu'on vous a dit avoir fait une ostéomyélite ?
fuand 7

160/ Est-ce cue vous avez eu une fracture sans accident ou avec un accident

000/000
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trés minime ?

Quand ?

17°/ Systéme Nerveux

1)

2)

3)

Avez~vous en une infection au cerveau (Véningite) ?
tuand ?
Est~ce cue vous avez eu & la fois : perte de connaissance, paralysie,
difficulté soudaine de vision, de langage ou de mouvement {attaque) %
Quand ?
Avez~voas et des copvilsions isoldes sans aucun autre signe d'accome

pagnement 7

Guand ?

18¢/ Vous a=t=on dit que vous avez une maladie des yeux liés & la dré-

panocytose ?

tuand ?

19°/ Appareil génito-urinaire @

1)
2)

3)

4)

5)

Hématurie ? (Avez=vous uriné du sang ?) Quand ?
Syndrdme néphrotique : Est-ce cque vous avez eu des gonflements du
visage, dcs mains et des pieds dus & une cause rénale ?
Nuand ?

Vous a=~t~on dit gue vous avez une insuffisance rénale d'une autre
cause qu'lune infection rénale ?
Homme seulement :
Priaprisme ? Est~ce que vous avez eu une drection persistante
et douloursuse qui a duré plus d'une heure ?
Femme seulement :

- Avez-vous des régles ?

- Age des premidres régles ?

- Durée moyenne des régles ?

- Age ol vous avez cessé d'€tre réglée ?

-~ Pratiquez~vous la contraception ?
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- Duelle méthode employez=-vous 7

~ jiombre de grossesse ?
~ Bvolution des grossesses ?

~ Nombre et Age des enfants vivants ?

20°/ Séquestration hépatique :
Avez~vous eu & la fois : les yeux plus jaunes que d'habitude avec
des douleurs dans la partie droite de 1'abdomen et ~ui ne sont pae
dus & une cholécystite ou & une lithiase du cholé docne ?
Ouand ?
21°/ Séquestration de 1a rite :

Avez~vous eu un gonflement de la partie gauche de 1l'abdomen ?

22°/ Infarctus splénique :

Avez~vous eu des douleurs graves de la partie gauche de 1‘'abdomen ?

23/ POUMCN S :

4}.Avez~rous eu une pneumonie ? Suand ?

2) Infarctus du potmons : Avez-vous eu des douleurs thoraciques
brutales unilatérales avec respiration rapide et toux séche sui-
vie d'un traitement anticoagulant ?

Ouand ?
24¢/ PE AU :
Avez~vous eu des ulcéres de jambe 7 fuand 7
- gites 7
- gudrison oprés ocombien de temps ?
25°/ OUIE :

1) ®ntendez~vous bien ?

2) Depuis quand n'entendez~-vous pas bien ?

Vous a-t-on dit ~ue ce mal est en rapport avec la drépanocytose ?
26°/ COEUR :

Avez~vous des troubles cardiaques 2 Typa ? Ctmand ?

.00/100
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27°/ Avez~vous 5té opéré ? OQuand ?

fuelle Opération ?

28°/ Type d'anesthésie ?
29°/ Avez=vous été transfusé ?

Combien de fois ?
Nombre total de flacons 7

30°/ Avez-vous quelque chose d'autre & signaler ?
31°/ Autonoimie :
1) - hygi®ne personnelle ?
2) - repas régulier, spontané ?
3) - tenue de chambre, propre, spontande ?
32°/ loisirs :
Le malade cherche~t=il & se distraire, & sortir ou bien reste=t-il
confiné dans sa chambre ?
33°/ Comprtement vis~a~vis de la société :
1 =~ fuit=il la société 7
2 ~ est~il attiré par la société 7
3 =~ g=t=il des amis ?
4 = sort~il ? -~ rarement ?
- de temps en temps ?
~ fréquemment ?
34°/ Accomplissement des r8les sociaux :
1) RGle de parent
2) Intérét porté & la vie de mdnage
35°/ Relations oénjugales
1) Avez~vous jamais eu 1'idée de quitter votre conjoint ?
Conjointe 7
2) Votre conjoint =~ conjointe vous témoigne-i~il de l'affeotiom ?

- Jjamais ?
- rarement
- de tamps en temps ooo/ooo
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36°/ Sexualité (Bn rapport avec la Drépanocytose)
1) avez~vous des problémes & ce propos ?
)

2) fréquence des contacts sexuels ?

3) nombre d'enfants ?
37°/ Désirez-vous travailler ?
Aimeg~vous vctre travail ?
38°/ Pensez=vous gue vous évoluez bien sur le plan professionnel ?

sinon, qu'estece qui vous en emp&che ?

39°/ Voudriez=vous changer de travail ?

Quelle serait votre préférence si vous le vouliez ?

40°/ Vous intéresserez~vous & ce qui se¢ passe autour de vous ?

(personnes, les événements, la musigue, les réunions etc) ?

Avez-vous quelque chose d'autre & signaler ?
41°/ Vous connaissez-vous des aptitudes, des talents ?

Lesquels ?

42°/ Secntez-vous le besoin d'une aide quelconoue pour surmonter votre ma=

ladie ?

Si oui, quoi 7

43°/ Avez=vous le sentiment que cuelgue chose s'oppose & votre guérison 7

Si odai, guoi ?

cosfene
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45°/

46°/

47°/

48¢/

49°/

500/

510/

- 250

Notion de surprotection 3

Pensez~vous que, parce que vous £tes malade, votre entourage vous
protége trop, et qu'a cause de cela, vous n'arrivez pas & montrer
tout ce dont vous &tes capables ?

Notion de pression de la part de 1l'entourage :

1) Exigences constantes de l'entourage & 1'égard du malade ?

2) Manque de rcspect pour le melade en tant que personne ?

Notion de rejet du malade de la port de l'entourage @

- Vous fait-on souvent dans votre milieu des critiques et/ou
des remarques offensantes ?

Aides extérieures ?

1) Fréquence 2

2) Sources ?

3) Demanddes 2

4) Spontannées ?

fue penseg~vous de votre avenir 7?

1) Btes—wous confiant dems ]‘'avenir ?

2) Vous sentez=vous inutile, encombrant, génont ?

Evaluéitién de l'adaptation sociale globale

Vous sentez-vous, tout compte fait (malsré tout) henreux 7

Pourquoi ?

tuclle a &té votre réaction & l'annonce de la maladie ?

Savez-vous combien de temps peut durer la maladia ?

00./!00
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52°/ duelles sont vos réactions depuis que vous &tes informé ocue vous

&tes Dripanocytaire ?

Quel impact cette affection a sur votre vie de tous les jours ?

53°/ Peneeg=vous qu'il soit ndcessaire d'élargir les informations & propos
de la Drépanocytose & tout le public ou faut~il les réserver aux seuls
drépanocytaires ?

Pourquoi ?

54°/ e penseze~vous d'une association de Drépanccytaires 7

fu'en attentez-~vous ?
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