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# POUVEZ-VOUS NOUS RAPPELER CE 
QU’EST LA DRÉPANOCYTOSE ?

C’est une maladie chronique grave d’origine 
génétique, liée à une mutation de l’un des gènes 
de l’hémoglobine, protéine contenue dans les 
globules rouges qui livre l’oxygène à toutes 
les cellules de l’organisme. L’hémoglobine 
normale est fluide ; grâce à cette propriété et 
à la conformation de leur membrane, souple 
et déformable, les globules rouges peuvent 
s’adapter, circuler dans de très petits vaisseaux 
sanguins et porter l’oxygène au plus loin de 
tous les tissus. Le malade drépanocytaire a, en 
quantité importante, une hémoglobine, dite 
« S », qui forme des structures solides en cas 
de baisse de la pression partielle en oxygène. 
Les globules rouges, devenus rigides, peuvent  
alors léser et obstruer les petits vaisseaux, 
susciter des crises douloureuses et à terme des 
dysfonctions des organes. Les globules rouges 
anormaux sont détruits précocement, ce qui 
explique l’anémie.
En l’absence de soins adaptés, et c’est encore 
malheureusement le cas dans de nombreux 
pays démunis où la maladie est fréquente, 
l’espérance de vie des drépanocytaires peut 
être limitée. On pense que la moitié des enfants 
décèdent avant l’âge de 5 ans.

# A PARTIR DE QUEL ÂGE SE 
MANIFESTE LA MALADIE ?

Les premiers symptômes n’apparaissent 
que vers 3 ou 4 mois, voire après. En effet 
l’hémoglobine fœtale (non affectée par 
la maladie) est prédominante pendant la 
vie fœtale et après la naissance. Elle est 
progressivement remplacée dans les premiers 
mois de la vie par une hémoglobine ‘adulte’ 
qui, elle, peut porter la mutation responsable 
de la drépanocytose. 

# COMMENT REPÈRE-T-ON UN BÉBÉ 
ATTEINT DE DRÉPANOCYTOSE ?

Le bébé refuse le sein ou s’épuise rapidement 
en tétant, il est triste, parfois  il souffre 
atrocement et pleure quand on le manipule. 
Ses pieds et ses mains gonflent et deviennent 
rouges. Ces douleurs très violentes s’expliquent 
par l’obstruction des vaisseaux des extrémités, 
qui sont très petits.
La drépanocytose peut aussi provoquer dans 
les premiers mois de la vie une augmentation 
de volume de la rate, qui se gorge de sang. Ce 
phénomène, en général un peu plus tardif, est 
lié à l’obstruction des petits vaisseaux sanguins 
qui drainent le sang au sortir de la rate. Il s’agit 
d’une urgence, c’est pourquoi on apprend aux 
mères à palper la rate de leur enfant pendant 
la toilette.

#  LE DÉPISTAGE NÉONATAL EST-IL 
SUFFISANT EN AFRIQUE ?

Il progresse dans certaines maternités en ville, 
mais c’est encore très insuffisant. En revanche, 
il ne faut probablement pas tenter partout de 
copier le système occidental car en Afrique, les 
séjours en maternité sont très courts – souvent 
moins de  24 heures - et les adresses données 
par les parents sont parfois provisoires. Il peut 
être difficile de retrouver les enfants si l’examen 
réalisé dès la naissance a conduit au diagnostic 
de syndrome drépanocytaire majeur.
Il pourrait être plus facile d’organiser le 
dépistage  lors de la première consultation dans 
le cadre du programme élargi de vaccination 
(PEV) de l’OMS. Cela laisse encore le temps 
d’instruire les parents et de prendre un certain 
nombre de mesures prophylactiques contre les 
complications.

LES GRANDES QUESTIONS 
SUR LA DRÉPANOCYTOSE
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# LES FAMILLES SONT-ELLES 
SUFFISAMMENT INFORMÉES ? ET LES 
FEMMES ENCEINTES ?

Les médecins, les paramédicaux et 
les associations s’en chargent, mais la 
sensibilisation de la population est encore très 
insuffisante. Il y a un problème de formation 
des acteurs des structures de santé primaires 
et de rencontre avec une population encore 
essentiellement rurale et parfois très mobile 
pour des raisons de précarité.
Il faut notamment encadrer les femmes 
drépanocytaires en âge de procréer et assurer un 
suivi pluridisciplinaire (impliquant le gynéco-
obstétricien et l’hématologiste) pendant les 
grossesses qui sont des périodes à risque accru 
de complications, avec des conséquences sur 
la morbidité, voire la mortalité maternelle et 
fœtale.

# COMMENT PRÉVENIR LES CRISES ?

Un suivi régulier par des agents sanitaires 
instruits, en relation avec un centre de référence 
est  essentiel.
Les moyens sont bien connus, mais non 
toujours efficaces : il faut  éviter les efforts 
brutaux. Toute activité physique importante 
doit être initiée et arrêtée progressivement. 
Il faut boire beaucoup pour prévenir le risque 
de déshydratation. Les enfants drépanocytaires 
sont censés aller à l’école avec une bouteille 
d’eau ; les enseignants doivent les laisser sortir 
pour aller aux toilettes autant de fois qu’ils le 
demandent. 
D’autre part, la fièvre, l’infection (notamment 
pulmonaire), l’altitude et toute diminution de 
l’apport d’oxygène (locaux enfumés par des 
moyens de chauffage ou de cuisine précaires, 
par exemple) sont des facteurs déclenchant. Il 
faut enfin y ajouter le stress et l’anxiété.
Pour prévenir les crises dans des situations 

bien définies il est possible de réaliser des 
transfusions, voire des transfusions d’échange 
et donc de remplacer les globules rouges 
drépanocytaires par des globules rouges 
normaux. Mais cela implique l’existence d’un 
système de don du sang sécurisé, avec des 
donneurs réguliers, connus, qui n’ont pas de 
comportement à risque. Ce n’est évidemment 
pas le cas dans tous les pays d’Afrique. 

# Y A-T-IL UN TRAITEMENT EFFICACE ?

Un médicament, l’hydroxycarbamide, diminue 
la fréquence et l’intensité des crises de ma-
nière remarquable. Mais il est trop cher pour 
les familles en Afrique sub-saharienne sauf 
exception. A Bamako, il est pris en charge par 
le Centre de Recherche et de Lutte contre la Dré-
panocytose. Il faut absolument que cette molé-
cule soit fabriquée en Afrique et vendue au prix 
coûtant. Cela transformerait la vie de beaucoup 
de drépanocytaires car, malgré ses effets secon-
daires qui sont  modérés, elle procure un réel 
soulagement aux malades. 
De plus, l’accès à un suivi régulier et à un trai-
tement peu onéreux diminue la souffrance 
psychologique des drépanocytaires, qui vivent 
mal le fait d’être une si lourde charge pour leur 
famille. Le coût des traitements peut en effet re-
tentir  considérablement sur le budget familial, 
y compris le budget alimentaire.

# POURRA-T-ON UN JOUR GUÉRIR 
CETTE MALADIE ?

La guérir ou améliorer la qualité de vie des 
malades en diminuant la douleur et  les 
complications ? Le seul moyen de guérir de la 
drépanocytose à l’heure actuelle est la greffe de 
cellules souches hématopoïétiques provenant 
de la moelle d’un donneur compatible, frère 
ou sœur du malade sans hémoglobine « S » ou 
à un taux de transmetteur sain. Mais tous les 

membres de la fratrie ne sont pas compatibles, 
il s’agit d’un traitement lourd et coûteux et 
non dénué de risques. Même en pays riche il 
n’est utilisé que pour des cas graves et bien 
définis. L’utilisation du sang de cordon pour les 
greffes peut être envisagée mais ne résout pas 
tous les problèmes. La guérison sera peut-être 
possible grâce à la thérapie génique. Mais pour 
le moment les progrès de cette technique sont, 
en ce qui concerne la drépanocytose,  lents et 
décevants. Dans l’attente de ces progrès il est 
capital de suivre des cohortes de patients en 
Afrique sub-saharienne pour mieux cerner 
tous les facteurs qui agissent sur la sévérité 
de la maladie et identifier le plus tôt possible 
les personnes atteintes de formes graves. Car 
la gravité de la maladie varie beaucoup d’un 
individu à l’autre.
Ainsi grâce au Doppler transcrânien,  qui 
mesure la vitesse de la circulation du sang 
dans les vaisseaux cérébraux des enfants, il 
est possible de repérer ceux qui risquent un 
accident neurologique. Les médecins peuvent 
alors les transfuser régulièrement ou leur 
donner un autre traitement à titre préventif. 
Cette stratégie systématiquement mise en 
place à Bamako et dans quelques centres 
d’autres pays  illustre la nécessité  d’une 
prise en charge rigoureuse et d’une stratégie 
thérapeutique adaptée à chaque malade. 
L’espoir est là, mais à deux conditions : il faut 
transférer vers les pays pauvres les modalités 
de suivi et de prise en charge qui ont largement 
fait leurs preuves dans les pays riches, en les 
adaptant aux conditions de vie des malades 
et d’exercice des soignants. Il faut suivre les 
progrès de la recherche fondamentale et le 
développement des nouveaux traitements 
pour les utiliser partout dans le monde le plus 
rapidement possible. Ces démarches doivent 
être menées avec un souci constant du rapport 
coût/efficacité en rejetant les traitements 
inutiles qui grèvent inutilement les budgets 
des familles ou des structures sanitaires. 
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