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Epidémiologie, diagnostic et évolution du syndrome drépanocytaire
majeur chez l'enfant dans les services de Pédiatrie de l'Hopital National
de Niamey.
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children in the pediatric departments of Niamey National Hospital.
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Mots-clés  Résumé
Drépanocytos  Introduction : La drépanocytose est une maladie génétique et héréditaire cosmopolite dont la

e majeure, transmission se fait selon le mode autosomique récessive. L'objectif de cette étude était de
pédiatrie, décrire les aspects épidémiologiques, diagnostiques et évolutifs de la drépanocytose chez les
HNN, Niamey

enfants dans les services de pédiatrie de I'Hopital National de Niamey en 2022.
Méthodologie : Il s’agissait d’'une étude prospective sur six mois allant de juillet 2022 a
Décembre 2022 a propos de 35 cas de drépanocytaires agés de 0 a 14ans.

Résultats : durant la période d’étude, 1522 patients ont été hospitalisés dans les services de
pédiatrie A et B. Au total 35 cas de syndrome drépanocytaire majeur ont été recensés, 11 en
pédiatrie A (0,7%) et 24 en pédiatrie B (1,6%) soit une fréquence globale de 2,3%. Le profil
épidémiologique est celui d'un enfant d’age inférieur a 24 mois (31,4%), le sexe masculin
prédominait avec 54,3% des cas (sex-ratio=1,18). Le mariage consanguin représentait 48,6%
des cas. La forme SS était majoritaire avec 91,4% et la forme SC 8,6%. La paleur était le motif
de consultation le plus représenté (74,3%) suivi de la fievre (65,7%). La paleur palmo-plantaire
était le signe physique au premier plan (80%). Les infections représentaient les complications
aigués les plus fréquentes avec 97,1% des cas. L’anémie sévere était retrouvée dans 51,4% cas.
La prise en charge était faite en hospitalisation avec autorisation de sortie des patients dans
100% des cas.

Conclusion : La drépanocytose est une pathologie fréquente au Niger. Le profil
drépanocytaire SS est le plus fréquent et les complications infectieuses les plus courantes.

Niger.

Keywords Abstract
major sickle  Introduction: Sickle cell disease is a genetic and hereditary disease that is found worldwide
cell disease,  and is transmitted in an autosomal recessive pattern. The objective of this study was to

pediatrics, describe the epidemiological, diagnostic, and evolutionary aspects of sickle cell disease in
HNN, Niamey, children in the pediatric departments of the National Hospital of Niamey in 2022.
Niger. Methodology: This was a prospective six-month study conducted between July 2022 and

December 2022 involving 35 cases of sickle cell disease in children aged 0 to 14 years.

Results: During the study period, 1,522 patients were hospitalized in pediatric wards A and
B. A total of 35 cases of major sickle cell syndrome were identified, 11 in pediatric ward A
(0.7%) and 24 in pediatric ward B (1.6%), representing an overall frequency of 2.3%. The
epidemiological profile was that of a child under 24 months of age (31.4%), with males
predominating at 54.3% of cases (sex ratio = 1.18). Consanguineous marriage accounted for
48.6% of cases. The SS form was predominant at 91.4%, and the SC form at 8.6%. Pallor was
the most common reason for consultation (74.3%), followed by fever (65.7%). Palmar-plantar
pallor was the most prominent physical sign (80%). Infections were the most common acute
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complications, accounting for 97.1% of cases. Severe anemia was found in 51.4% of cases.

Treatment was provided on an inpatient basis, with patients being discharged in 100% of
cases. Conclusion : Sickle cell disease is a common condition in Niger. The SS sickle cell
profile is the most common, and infectious complications are the most frequent.

INTRODUCTION

La drépanocytose est une maladie génétique et
héréditaire cosmopolite dont la transmission se
fait selon le mode autosomique récessive. Elle
résulte d’une mutation ponctuelle au niveau du
sixitme codon de la chaine fglobine ce qui
entraine la synthese dune hémoglobine
anormale notée HbS [1]. On estime que 312.000
enfants drépanocytaires naissent chaque année.
Elle a été reconnue comme une priorité de santé
publique par I'OMS en 2006 et par 'ONU en
2008. La prévalence de l'hémoglobine S est
estimée a 10% dont 1% de forme homozygote
[2]. Selon 'OMS, pres de 5% de la population
mondiale sont porteurs d’un gene responsable
d’une anomalie de I'hémoglobine. La majorité
des personnes atteintes de cette maladie vit en
Afrique noire avec des prévalences qui varient
entre 10% et 40%. Elle pose un probleme majeur
de santé dans ces pays en développement [3].
Environ 25% de la population nigérienne sont
porteurs de la tare selon une étude de 2016 [4].
Les zones de plus fortes prévalences
correspondent donc a la ceinture palustre ; large
zone tropicale s’étendant actuellement de
I’Amérique du Sud, a I’Afrique sub-saharienne,
aux zones de la péninsule arabique, au sous-
continent indien et a l’Asie du Sud-Est et
extréme orientale [1]. Sur le plan clinique, les
sujets ayant le gene de la drépanocytose en
double (drépanocytaire homozygote SS) ou
associé a une autre hémoglobinopathie
(drépanocytaires ~ doubles  hétérozygote),
souffrent de complications de la maladie [5].
L’hémoglobine anormale S est capable de se
polymériser a Iétat désoxygéné et est a I'origine
d'une  anémie  hémolytique  chronique
susceptible d’entrainer trois types d’accidents
aigus: anémies aigués graves, infections aigués

graves et accidents ischémiques dits crises vaso-

occlusives. Le diagnostic de la drépanocytose
repose sur 1'électrophorese de 1'hémoglobine.
Le pronostic d'un syndrome drépanocytaire
majeur est favorable lorsque la prise en charge
est précoce. Pour cela il est impératif d’effectuer
le diagnostic tot [6, 7]. Au Niger, la
drépanocytose constitue un probléeme majeur
de santé publique du fait de sa prévalence
élevée estimée a 25%. Le Centre National de
Référence pour la Drépanocytose (CNRD) a été
créé pour améliorer la prise en charge.
Cependant, vue la fréquence de la maladie,
cette prise en charge a été décentralisée dans
tous les hopitaux nationaux [4, 8]. L'objectif de
cette étude était de décrire les aspects
épidémiologiques, diagnostiques et évolutifs de
la drépanocytose chez les enfants dans les
services de pédiatrie de 1'hopital national de
Niamey en 2022.
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Patients et méthode

I s’agissait d'une étude prospective et
descriptive sur six (6) mois allant du ler Juillet
2022 au 31 Décembre 2022. La population cible
de I'étude était constituée de tous les enfants
drépanocytaires homozygotes ou doubles
hétérozygotes hospitalisés dans les services de
pédiatrie A et B de I'Hopital National de
Niamey. Ont été inclus dans l'étude : tous les
enfants agés de 0 a 15 ans hospitalisés dans les
deux services pour drépanocytose confirmée
par une électrophorese de I'hémoglobine ; les
enfants dont les parents étaient consentants.
N’étaient pas inclus dans I'étude : les patients
transfusés  avant la  réalisation  de
I'électrophorese ; les patients connus
drépanocytaires qui n'ont pas présenté
d’électrophorese de I'hémoglobine.
L’échantillonnage était exhaustif, c’est a dire
que tous les enfants drépanocytaires répondant
aux critéres d’inclusion ont été retenus. Le
recueil des données a été réalisé a ’aide d’une
fiche de collecte préétablie. Les registres
d’hospitalisation et les dossiers des patients
nous ont servi de support. Les données ont été
saisies par les logiciels word et excel 2019.
L’analyse des données a été réalisée grace au
logiciel SPSS version 16.0. Le test de Chi2 de
Pearson et le test exact de Fischer ont été utilisés
pour rechercher la relation entre les variables
qualitatives. Le test est significatif si P-value <
0,05. La quantification du risque a été calculée
par lestimation de 1'Odds Ratio et de

I'intervalle de confiance (IC).

Résultats

Fréquence

Durant la période d’étude, 1 522 patients
avaient été hospitalisés dans les services de
pédiatrie A et B, dont 35 cas de syndrome
drépanocytaire majeur qui remplissaient les
criteres, soit une fréquence globale de 2,3%.
Onze (11) patients étaient recrutés en pédiatrie
A (0,7%) et 24 patients en pédiatrie B (1,6%).

ISSN: 1859-5162

Aspects sociodémographiques

Les enfants d’age inférieur a 24 mois avaient
représenté 31,4% des cas avec un age moyen de
74,17 mois + 5,83 avec des extrémes de 7 et 168
mois. Les enfants de sexe masculin étaient plus
représentés avec 54,3% (n=19) soit un sex-ratio
de 1,18. Parmi les 35 patients, 15 avaient 1'age
d’étre scolarisés, soit 42,9% et 12 d’entre eux
fréquentaient 1'école soit 34,3%. Les peres
commercants avaient représenté 25,71% des cas
(n=9), suivis des peres cultivateurs avec 11,4%
des cas (n=4). Dans 88,6% des cas (n=31) les
meres étaient mariées et ménageres dans 68,5%
des cas (n=24). Les patients issus d’un mariage
consanguin avaient représenté 48,6% des cas
(n=17). Les aspects sociodémographiques sont

résumés dans le tableau I.

Tableau I : Répartition des patients selon les aspects

sociodémographiques
Variables n %
Age <24 mois 11 31,4
24-60 mois 8 22,9
60-120 mois 6 17,1
>120 mois 10 28,6
Sexe Féminin 16 45,7
Masculin 19 54,3
Scolarisé 12 34,3
Niveau Non Scolarisé 3 8,6
d’instruction Préscolaire 20 57,1
Mariage Oui 17 48,6
consanguin Non 18 514
Commergant 9 25,7
Cultivateur 4 11,4
Profession du Fonctionnaire 3 8,6
pere Ouvrier 1 2,9
Non précisée 18 51,4
Ménagere 24 68,5
Commercante 1 2,9
Eleve/Etudiante 3 8,6
Profession de Fonctionnaire 1 2,9
la meére Femme de 4 11,4
ménage 2 5,7
Nounou
Mariées 31 886
Divorcées 2 5,7
Veuves 2 5,7
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Statut
matrimonial

de la meére

Aspects cliniques

La paleur et la fievre étaient les motifs de
consultation les plus représentés avec
respectivement 74,3% (n=26) et 65,7% (n=23) des
cas. Plus de la moitié des patients avait un
antécédent de crise vaso-occlusive (CVO) dans
60% des cas (n=21). Chez presque la moitié des
patients soit 42,8% (n=15), la maladie a été

découverte a un age < 12 mois, tableau II.

Tableau II : Répartition des patients selon les aspects

ISSN: 1859-5162

Ictére conjonctival 5 142
Hépatomégalie 1 28

La majorité des patients avaient eu entre 1 et 6
hospitalisations antérieures, soit 45,7% des cas
(n=16). Les patients avaient eu entre 1 et 5
antécédents de transfusion sanguine dans 40%
des cas (n=14). Tous les patients avaient un
statut vaccinal PEV a jour pour leur age. Les
patients avec un statut vaccinal hors PEV non a
jour avaient représenté 60% des cas (n=21). Les
patients n’avaient aucun frére drépanocytaire
dans 80% des cas (n=28). La paleur palmo-
plantaire était le signe physique le plus
représenté dans 80% des cas (n=28). Les aspects

cliniques sont résumés dans le tableau II.

Aspects paracliniques

Dans 51,4% des cas (n=18) les patients avaient
un taux d’hémoglobine inférieur a 7g/dl a
I'admission. Dans la majorité des cas, les
patients étaient double homozygote SS avec
91,4% des cas (n=32). Chez plus de la moitié des
65,7% des cas (n=23),

I’électrophorese a été réalisée au cours de

patients  soit

I'hospitalisation. Les aspects paracliniques sont

résumés dans le tableau III.

Tableau III :

aspects paracliniques.

Répartition des patients selon les

Variables n %
Taux <7g/dl 18 51,4
hémoglobine a >7g/dl 17 48,6
I'admission
Electrophorése  SS 32 91,4
de SC 3 8,6
I’hémoglobine
Date Pendant 23 65,7
réalisation I'hospitalisation
électrophorése  Avant 12 34,3
I'hospitalisation

Aspects thérapeutiques et évolutifs

cliniques
Variables n %
Motif de Paleur 26 74,3
consultation
Fievre 23 65,7
CVO 12 343
ostéoarticulaires
CVO abdominales 10 28,6
Difficultés 10 28,6
respiratoires
Syndrome pied- 7 20
main
Douleur thoracique 3 8,6
Déficit hémicorps 2 6
Fréquence des 0/an 14 40
CVO 1/an 7 333
2-5/an 12 57,2
>5/an 2 9,5
Hospitalisation 0 14 40
s antérieures 1-6 16 45,7
7-15 5 143
Transfusions 0 18 514
sanguines 1-5 14 40
6-10 3 86
Statut vaccinal PEV 35 100
hors PEV 14 40
Fratrie 0 28 80
drépanocytaire 1 8,6
2 8,6
3 2,8
Examen Péleur palmo- 28 80
physique plantaire
Détresse 7 20
respiratoire
Splénomégalie 6 171

Les complications aigués les plus retrouvées
étaient les infections et les crises hémolytiques
dans 97,1% (n=34) et 80% (n=28) des cas
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respectivement. Une séquestration splénique a
été retrouvée dans 17,1% des cas (n=6). Aucune
complication chronique de la drépanocytose
n’avait été observée chez les patients au cours
de l'étude. Tous les patients étaient pris en
charge en hospitalisation. Les antibiotiques et
I'acide folique associé au fer étaient les
traitements les  plus
respectivement 94,3% (n=33) et 88,6% (n=31) des

cas. La durée d’hospitalisation était de 5 a 10

prescrits avec

jours dans 60% des cas (n=21). La durée
moyenne d’hospitalisation était d’environ 7
jours. Tous les patients a lissue de 1l’étude
avaient évolué favorablement et étaient
autorisés a sortir. Les aspects thérapeutiques et

évolutifs sont résumés dans le tableau I'V.

Tableau IV : Répartition des patients selon les

aspects thérapeutiques et évolutifs.

Variables n %
Complications Infections 34 97,1
aigués Crises 28 80
hémolytiques
Syndrome 10 28,6
thoracique
aigu
Séquestration 6 17,1
splénique
AVC 2 57

Traitementrecu  Antibiotiques 33 94,3
Acide folique 31 88,6

+ fer
Antalgiques 28 80
Anti 21 60
palustres
Transfusion 16 45,7
sanguine
Hydratation 15 42,7
Durée <5 jours 8 22,9
d’hospitalisation  5-10 jours 21 60
>10 jours 6 17,1
Discussion
Fréquence

Durant les six mois d’étude, nous avons
enregistré 35 dossiers d’enfants

drépanocytaires hospitalisés sur 1 522 enfants
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hospitalisés dans les services de pédiatrie A et
B de I'Hopital National de Niamey, soit une
fréquence globale de 2,3%. Cette fréquence est
supérieure a celle de Bah A et al. au Mali en 2021
qui avaient retrouvé une fréquence de 1,3% et a
celle de Cissouma et al. au Mali en 2021 qui
avaient trouvé une fréquence de 1,5% [9, 10].
Dans notre contexte, cette faible fréquence
pourrait s’expliquer d'une part par Ila
méthodologie adoptee, les enfants
antérieurement connus drépanocytaires qui
n‘avaient pas présenté d’électrophorese de
I'hémoglobine n’avaient pas été enrdlés, et
d’autre part, 'existence d'un Centre National
de Référence pour la Drépanocytose qui prend

en charge les drépanocytaires.

Aspects sociodémographiques

La tranche d’age < 2ans était la plus représentée.
L’age moyen était de 74,17 mois + 5,83 avec des
extrémes de 7 mois et 168 mois (14 ans). Ce
résultat est supérieur a celui de Bah A et al. au
Mali en 2021 qui avaient retrouvé un dge moyen
de 58,64 mois + 4 ans et comparable a celui de
Douamba S et al. au Burkina Faso en 2017 qui
ont trouvé un age moyen de 6,7 (80,4 mois) +2,9
ans (extrémes de 10 mois et 15ans) [9,11]. Ces
résultats pourraient s’expliquer par le fait que
vers 12 a 48 mois, I'HbS remplace presque
totalement I'HbF d’ou la fréquence élevée des
crises et des complications [12]. Le sexe
masculin était prédominant dans 54,3% des cas
avec un sex-ratio de 1,18. Ce résultat est
comparable a celui de Dijibrilla AA et al. au
Niger en 2021 qui avaient retrouvé un taux de
57,4% des cas avec un sex-ratio de 1,3 [13]. Par
contre, Ibrahim Dourfaye K au Niger en 2021 et
Douamba S et al. au Burkina Faso en 2017
avaient retrouvé une prédominance du sexe
féminin avec des fréquences respectives de
58,3% et 51,9% [8,11]. Cette différence nous
montre que la drépanocytose est une maladie
autosomique qui ne fait aucune distinction de
sexe. Dans notre étude, 15 patients soit 42,9%

des cas avaient 'age d’étre scolarisés. Diallo F-
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B et al. en Cote d’'Ivoire en 2022 avait retrouvé
une fréquence de 72,64% des cas en faveur des
enfants drépanocytaires scolarisés [14]. Malgré
cette fréquence élevée la drépanocytose reste

une maladie handicapante.

Antécédents

Dans 48,6% des cas, les patients étaient issus
d’'un mariage consanguin. Notre résultat est
supérieur a ceux d’Ibrahim Dourfaye K au
Niger en 2021 et de Djibrila AA et al. au Niger
en 2021 qui avaient retrouvé des taux respectifs
de 35,6% et 34,1% [8,13]. Le Niger tout comme
le Mali reste un pays enraciné dans ses
traditions et coutumes, et I'endogamie en est la
preuve.

Dans 80% des cas, nos patients étaient
drépanocytaires majeurs seuls au sein de leur
fratrie. Diakite AA et al. au Mali en 2009 avaient
fait le méme constat avec 72% [17]. Le nombre
d’enfants malades de la drépanocytose dans
une famille peut avoir des répercussions sur la
prise en charge des malades [12]. Au moins un
antécédent de crises vaso-occlusives avait été
retrouvé chez 60% des patients. Notre résultat
est inférieur a celui de Dione L au Mali en 2006
qui avait trouvé un taux de 76,4% [16]. Tous les
patients étaient a jour pour leurs vaccins PEV.
Notre résultat est comparable a celui de Keita I
au Mali en 2019 qui a retrouvé 91,7% et est
supérieur a celui de Douamba S et al. au
Burkina Faso en 2017 et a celui d’Ibrahim
Dourfaye K au Niger en 2021 qui avaient
respectivement 81,2% et 33,3% [8, 11, 12]. La
vaccination est une des interventions
systématiques chez l'enfant drépanocytaire,
surtout chez le nourrisson et le petit enfant vu
la fréquence élevée des complications
infectieuses. En dehors des vaccins du PEV, elle
doit prendre en compte les vaccins hors PEV
pour permettre une protection optimale chez
I'enfant drépanocytaire. Les patients avaient au
moins un antécédent d’hospitalisation, soit
45,7% des cas. Notre résultat est inférieur a celui

d’Ibrahim Dourfaye K au Niger en 2021 qui a
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retrouvé 51,7% [8]. Au cours de notre étude, les
patients n’ayant jamais été transfusé
antérieurement étaient plus nombreux avec un
taux de 51,4% suivi des patients avec au moins
un antécédent de transfusion 40% des cas. Ce
résultat est inférieur a celui d’Ibrahim Dourfaye
K au Niger en 2021 qui a rapporté 58,3% de
patients avec au moins un antécédent de

transfusion sanguine [8].

Aspects cliniques

Les patients avaient un ou plusieurs motifs de
consultation parmi lesquels la paleur et la fievre
étaient les motifs les plus représentés avec
respectivement 74, 3% et 65,7% associées ou
non a des crises vaso  occlusives
ostéoarticulaires 34,29% des cas et/ou
abdominales dans 28,57% des cas. Nos résultats
sont différents de ceux de Thiero A au Mali en
2020 qui avaient retrouvé au premier plan les
crises vaso-occlusives ostéo-articulaire dans
70,48% des cas contre 14,9% de cas de crises
abdominales, la paleur et la fievre étaient
retrouvées dans 11, 43% et 1,90% des cas
respectivement [18]. Quant a Diallo F-B et al. en
Cote d’Ivoire en 2022, ils ont trouvé comme
motifs de consultation les plus fréquents la
fievre dans 96,22% des cas, suivie de
vomissements dans 50,94% des cas, les crises
vaso-occlusives n’étaient retrouvées que chez
7,07% [14]. Au cours de notre étude les patients
avaient un ou plusieurs signes physiques, la
paleur palmoplantaire était retrouvé chez 28 de
nos patients soit 80% des cas suivie de signes de
détresse respiratoire dans 20% des cas soit 7
patients. Nos résultats sont similaires a ceux de
Bah A et al. au Mali en 2021 qui avait retrouvé
une fréquence de 83,81% pour la paleur
palmoplantaire [9]. Par contre, Diarra Assitan D
au Mali en 2009 avait retrouvé la paleur dans
35,3% des cas, la détresse respiratoire n’était
retrouvée que dans 8% des cas [19]. Dans notre
étude, les infections représentaient Ila
complication aigué la plus fréquente dans

97,1% des cas, associées ou pas a des crises
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hémolytiques dans 80% des cas. La fréquence
des infections est supérieure a celles trouvées
par Dione L au Mali en 2006 et Ibrahim
Dourfaye K au Niger en 2021 qui étaient de
respectivement 65% et 83,33% et similaire celle
de Solange O et al. au Burkina Faso en 2014 qui
ont trouvé une fréquence de 90% [8, 16, 20]. En
général, les complications aigués sont
fréquentes et restent la principale cause de
mortalité chez l'enfant drépanocytaire
notamment dans l'enfance. Elles émaillent le
cours de la vie de l'enfant drépanocytaire le
mettant souvent en péril. Elles sont également
responsables de CVO du fait de la fievre, de
I'hypoxie et de la déshydratation qui sont tous
des facteurs déclenchants de falciformation.
Ceci crée le cercle vicieux de l'infection et de la
drépanocytose. La séquestration splénique a été
retrouvée dans 17,1% des cas. Notre résultat est
comparable a celui de Mashako MR et al. a
Madagascar en 2019 qui avaient retrouvé
10,14% de cas de séquestration splénique [21].
Chez le nourrisson, une infection méme banale
d’origine virale peut déclencher brusquement
une séquestration splénique aigué ou subaigué.
Nous n’avons enregistré aucune complication
chronique, ce qui pourrait s’expliquer par le

jeune age de nos patients.

Aspects paracliniques

Dans nos pays a ressources faibles, la réalisation
des examens complémentaires est confrontée a
de nombreuses limites qui impactent
directement la qualité du diagnostic et de la
prise en charge des patients drépanocytaires.
Ce qui oblige souvent les cliniciens a se baser
sur un minimum de bilan. Ceci explique la
faible disponibilité des examens spécialisés
dans notre étude. La forme homozygote SS était
majoritaire dans 91,4% (n=32) et 3 patients
étaient de la forme SC soit 8,6% des cas. Nos
résultats sont similaires a ceux de Thiero A au
Mali en 2020 qui a retrouvé 92,38% et 5,71% et a
ceux d’Ibrahim Dourfaye K au Niger en 2021
qui a trouvé 96,6% et 3,4% [8, 18]. Dans 51,4%
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des cas les patients avaient un taux
d’hémoglobine < 7g/dl a l'admission. Notre
résultat est comparable a celui de Koressi M au
Mali en 2019 qui a retrouvé 40% de patients
avec une hémoglobine < 6g/dl et supérieur a
celui de Keita I au Mali en 2019 qui a trouvé
13,8% en faveur aussi d'une hémoglobine <
6g/dl[12, 15].

Aspects évolutifs

Chez l'ensemble de nos patients, 1’évolution
avait été favorable. Diallo F-B et al. en Cote
d’Ivoire en 2022 avaient quant a eux enregistré
un taux d’évolution favorable de 95,28% et
Douamba S et al. au Burkina Faso en 2017
avaient trouvé 86,5% de cas de patients sortis de
I'hopital [11, 14]. Tous nos patients ont été pris
en charge en hospitalisation. Diarra Assitan D
au Mali en 2009 avait trouvé une fréquence de
33,3% et Thiero A au Mali en 2020 avait trouvé
un taux de 76,19% d’hospitalisation [18, 19]. La
majorité de nos patients avait une durée
d’hospitalisation de 5 a 10 jours soit 60% des
cas. Notre résultat était différent de celui de
Douamba S et al. au Burkina Faso en 2017 qui
avaient retrouvé une fréquence de 56,4% pour
une durée d’hospitalisation supérieure a 8jours
[11].

Conclusion

Au terme de notre étude, il a été constaté une
faible fréquence relative de la drépanocytose.
Elle était plus observée chez les nourrissons, en
majorité de sexe masculin et nés des parents
non scolarisés. La couverture vaccinale était
relativement acceptable. La consanguinité a
joué un role important dans la transmission, car
retrouvée chez plus de la moitié des cas. La
paleur cutanéomuqueuse et la fievre étaient les
principaux motifs de consultation, et la maladie
n’était pas connue auparavant chez la plupart
des patients. Le phénotype SS était le plus
retrouvé. Les complications aigués étaient
représentées par linfection et les crises

hémolytiques, mais aucune complication
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chronique n’a été enregistrée, probablement
due au jeune age des patients. Ces résultats
soulignent la nécessité de renforcer la
sensibilisation, et d’insister sur le diagnostic
précoce et le suivi afin de minimiser I'évolution

vers les complications.
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