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RRéégulation de la synthgulation de la synthèèse de lse de l’’hhéémoglobinemoglobine



Gènes modulateurs ( effets épistatiques)

• Alpha–thal délétion: Concentration Hb intracel

MCV réduit

• Gène G –gamma: HbF

•Haplotype Sénégal et Arabo-Indien

• Sexe F : phénotype amélioré

(Etudes cliniques selon le genre) 



Aspects cellulairesAspects cellulaires
• Les hématies

• modification perméabilité ionique de la membrane

• expression anormale des protéines adhésives

• réarrangement des lipides de la membrane

• Les cellules endothéliales

• Les autres cellules 

• Neutrophiles

•Plaquettes



La DrLa Dréépanocytose:panocytose:

Maladie inflammatoire

rhéologique

micro et 
macrovasculaire



Ultrastructure de la membrane du GRUltrastructure de la membrane du GR



Ultrastructure membrane GR (2)Ultrastructure membrane GR (2)



Dysfonctionnement couche biDysfonctionnement couche bi--lipidiquelipidique

• Redistribution des 
phospholipides à travers la 
membrane

• Exposition de la 
phosphatidylsérine (PS)

• Reconnaissance et 
destruction phagocytaire

•Anémie

• Adhésion 

• GR pro-coagulant

Steady state



Acteurs et facteurs de lActeurs et facteurs de l’’adhadhéérence cellulairerence cellulaire

Les Globules rouges
– GR jeunes: VLA-4 et CD36
– GR  âgés, denses peu déformables

PMN et PTS

Les cell. endothél.microvasculaires
– CD36
– VCAM-1
– Cell endoth circulantes
– Matrice sous endothéliale

Interactions à faible intensité
– vWF

Systèmes coagulation et hémostase

Déficit NO: vasoconstriction

VLA: very late activattion antigen

VCAM: Vascular Cell Adhesion Molecule
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3. Cytokines pro inflam

Facteurs modulateurs de lFacteurs modulateurs de l’’adhadhéérencerence



Pertubation de l’homéostasis des cations
Perméabilité membranaire altérée: 

• Effets des polymères de HbS déoxygénée sur les cations 

entrée Calcium             activation Canal de Gardos

perte  de K et H20  Déshydratation cell

• Effet sur le co-transporteur K-Cl

( normalement actif seulement dans rétic)

Déshydratation cellulaire (GR jeunes)

Drépancytes irréversibles



DREPANOCYTEDREPANOCYTE irrirrééversibleversible



La drLa dréépanocytose: entre panocytose: entre 
mythes et rmythes et rééalitalitéé

Malédiction

Mauvais sang

L’Hérédité: c’est quoi?

Hospitalisation ped: 2-6% de sujets SS

Transfusions: avant dgx drépa

Diagnostic tardif (présomption)



Distribution gDistribution gééographique en ographique en 
AfriqueAfrique

Haplotypes

• Bénin

• Sénégalais

• Arabo-Indien

• Bantou

Prévalence

variable



DDéémarche diagnostiquemarche diagnostique

Anamnèse personnelle et familiale
Origine ethno-géographique
Examen clinique
Explorations paracliniques



Histoire familiale et personnelleHistoire familiale et personnelle

Antécédents d’anémie, de décès, lithiase 
biliaire, transfusions, bôiteries, etc…
Premiers signes d’appel: kibeka, jaunisse, 
pleurs fréquents, infections, anémie, 
« rhumatisme », transfusion, etc



Histoire familialeHistoire familiale
Origine ethno-géographique

Ascendants non congolais

– HbC et HbE



Examen cliniqueExamen clinique

Toujours minutieux et complet!!



Prognatisme et bosses frontalesPrognatisme et bosses frontales



Dysmorphie cranioDysmorphie cranio--facialefaciale



ProProééminence frontaleminence frontale



Morphotype du drMorphotype du dréépanocytairepanocytaire



Syndrome mains Syndrome mains --piedspieds



Bilan biologiqueBilan biologique



BILAN BIOLOGIQUEBILAN BIOLOGIQUE

HEMOGRAMME
– Hb, Hct? GR ( et indices!!)
– Rétic
– GB ( numération corrigée!)
– Formule!!
– GE
– Pts



Morphologie  GRMorphologie  GR



AnisopoAnisopoïïchilocytosechilocytose



Globule rouge  falciformeGlobule rouge  falciforme



Cellules Cellules àà cible ( target cells)cible ( target cells)



DrDréépanocytes irrpanocytes irrééversiblesversibles



Test de solubilitTest de solubilitéé (Itano)(Itano)



ElectrophorElectrophorèèse de lse de l’’HbHb



ElectrophorElectrophorèèse acidese acide



ChromatographieChromatographie--(HPLC)(HPLC)

Double hétérozygote 
β-thal S



ISOELECTROFOCALISATION (IEF)ISOELECTROFOCALISATION (IEF)





Migration IEFMigration IEF



Gel IEFGel IEF



Premiers signes dPremiers signes d’’appelappel



La splLa spléénomnoméégalie:apprendre galie:apprendre àà palperpalper



SpSpéénomnoméégalie monstrueusegalie monstrueuse



Crise douloureuseCrise douloureuse



Complications hComplications héépatopato--biliairesbiliaires
La boue biliaire: Signes 
prémoniteurs

Possibilté obstruction 
Wirsung ( pancréatite!)

Cholecystite: Samonella!

Hémachromatose

Hépatites



Complications pulmonairesComplications pulmonaires



OstOstééomyomyééliteslites



OstOstééomyomyéélites braslites bras



NNéécrose de la tête fcrose de la tête féémoralemorale



VertVertèèbres de poissonsbres de poissons



Complications neurologiquesComplications neurologiques



UlcUlcéérations mallrations mallééolairesolaires



Doppler transoniqueDoppler transonique



Contrôles ophtalmiquesContrôles ophtalmiques



LA PRISE EN CHARGELA PRISE EN CHARGE

EDUCATION - SENSIBILISATION – FORMATION

CRISES VASO OCCLUSIVES (DOULOUREUSES)

INFECTIONS

COMPLICATIONS 

PREVENTION



EDUQUEREDUQUER-- SENSIBILISERSENSIBILISER--FORMERFORMER

Les patients et familles

• notion de l’hérédité : H et F

• déculpabilisation « mauvais   
sang »

• ignorance : sorcellerie

• palpation de la rate

• Les régles d’or

• Suivi

Le personnel de santé

L’opinion publique et les médias

• Journées de presse

• Documentation- sites internet

• Programmes radio TV

• Journaux

• Sketches

• Théatres

Les écoles: enseignants

élèves, étudiants



Crises douloureusesCrises douloureuses
DOLORIMETRE: intensité et répercussions

SOINS A DOMICILE

• Boissons abondantes

• Antalgiques: Paracétamol et/ou Aspirine

Paracétamol codéiné

AINS: suppo 

Durée Crise > 48 heures: CS ou Toubib!



Crises en milieu hospitalierCrises en milieu hospitalier
ACCUEUIL: priorité, amabilité, rassurer

BOISSON ABONDANTE

SEDATION: selon avis médecin (valium)

ABORD VEINEUX ( KT!) 

LIQUIDES DE PERFUSION: G5, Physio, autres

ANTALGIQUES: per os 

IV ( IM = douleur!)

PULSI ( Saturation OX): OXYGENE 



Pathologies infectieusesPathologies infectieuses
Germes fréquents

• Salmonella sp

• Mycoplasma pn.

• BK

• Haemophylus I

• Streptococcus Pn.

Bi-Tri antibiotiques: Ampicillinés, 
Cephalosporines, Aminoglycosides, 
Macrolides

Chloramphenicol et Cyprofloxacine



Complications diversesComplications diverses

SOINS SPECIALISEES

Chirurgie

Lithiase , ostéomyélites,     
nécroses avasculaires, 
ulcérations

Soins Intensifs-Réanimation

Crise thoracique aigue, 
défaillance multiviscérale, 
Insuffisance rénale

Neurologie

AVC



Mesures prMesures prééventivesventives

• Diagnostic néonatale

• Pénicillino-prophylaxie

• Vaccin antihaemophylus et antipneumo

• Suivi régulier

• Education

• Hydroxyurée



Action de lAction de l’’HUHU
HYDROXYUREA
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Effets bEffets béénnééfiques de lfiques de l’’HU chez HU chez 
ll’’adulteadulte

REDUCED PAIN

REDUCED ACS

REDUCED HEMOLYSIS

REDUCED MORTALITY

REDUCED MEDICAL COSTS

INCREASED PHYSICAL CAPACITY



TRANSFUSION SANGUINETRANSFUSION SANGUINE



Rappel sur notre réalité

– 80% de drépanocytaires sont polytransfusés
– Groupes sanguins: limités
– Risques incompatibilité (auto Ac et/ou hétéro)
– Quantité: 0.5U/an/patient
– Qualité: - sérologie HIV et HBV: 10 -15%

- Typage Hb donneurs: non réalisé
- Fractions: peu disponibles

DE L’USAGE RATIONNEL DU SANG
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3. Cytokines 
pro inflam



Indications

– Signes cliniques d’intollérance
– Réduction du taux habituel de l’Hb (> 2g%)

– Séquestration splénique (choc anémique)
– Crises thoraciques aigues

– AVC
– Grossesse
– Préopératoire

DE L’USAGE RATIONNEL DU SANG
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pro inflam



Modalités
– Sang entier: 

Habituel chez nous:•
– Vol. sang total = 2 x Poids (kg) x (Hct désiré - Hct du patient). 
– 4 - 8ml / kg / h, soit.1-2 gttes / kg / min . (1 ml de sang = 15 gttes). 

– Culot sanguin ou GR déleucocytés

– Echange transfusionnel partiel (ou total)
Abords (2 voies)
Perfusion et saignée: 10-15 ml/kg
Corriger Hct et taux HbS (40%)

– Transf: 20-45 ml/kg

DE L’USAGE RATIONNEL DU SANG
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En pratique

– Exclure les parents comme donneurs (AS):

– Décision clinico-biologique: le taux Hb seul ne suffit pas!

– Groupage sanguin élargi ( ABO, Rh,)

– Surveillance sérologique régulière

– Recherche signes de surcharge en fer ( hémochromatose)

DE L’USAGE RATIONNEL DU SANG
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La prise en charge concerne le malade et pas La prise en charge concerne le malade et pas 
les paramles paramèètres biologiquestres biologiques

Acide folique: 5mg/J (10-20 j/ mois)
Régime alimentaire équilibré: pas de tabous!
Vermifuges
Apport férrique: en cas de carence
Prophylaxie antimalarienne (TT présomption)

Vaccinations (anti haemophilus et pneumo)
Pénicillinoprophylaxie
Suivi précoce et régulier



Dépistage précoce (néonatale)

– Suivi régulier et selon protocoles concertés

– Solidarité: adoption par le sang (AA)

– Sécurité transfusionnelle

– Prise en charge multidisciplinaire

– Mobiliser et disponibiliser les moyens

Le sang c’est la vie!

CONCLUSION
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Media sensibilisationMedia sensibilisation

SCA is often seen as a 
malediction
No good notion of 
hereditary disease
A one day course on 
SCA for the media



People educationPeople education

Schoolar program of 
education
Publication of a 
leaflet -Docta SS-
Parental 
management: water 
drinking, traditional 
practices



Health National policyHealth National policy

A national programm for sickle cell 
management (PNLD)

Screening in newborns and young 
children ( 0-2 yr)

A national web of SCA experts

Collaboration with European Centers

Optimism for the future
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