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Introduction : La drépanocytose est la maladie 

héréditaire de l'hémoglobine la plus répandue dans 

le monde, en particulier en Afrique subsaharienne. 

Cette étude visait à décrire la présentation clinique 

et les défis de la prise en charge de la 

drépanocytose dans les villes de Beni et Butembo, 

en province du Nord-Kivu. 

Méthode : Nous avons mené une étude descriptive 

auprès des patients âgés de 3 mois à 17 ans 

suspects de drépanocytose du 1er août 2021 au 31 

janvier 2022 dans les villes de Beni et Butembo. 

Les variables suivantes ont été systématiquement 

collectées : données sociodémographiques, état 

nutritionnel, antécédents médicaux, niveau 

d'éducation, traitements en cours, et diagnostic. 

Nous avons confirmé le diagnostic par 

l’HemoTypeSCTM (un test de diagnostic rapide). 

Résultats : De 157 participants, 58 (36,9%) 

étaient homozygotes dont 23 garçons (40 %) et 35 

filles (60%). La dactylite était le signe initial le plus 

fréquent (43,1 %). Dans les antécédents médicaux, 

76 % avaient reçu au moins une transfusion 

sanguine ; 93,1 % avaient présenté au moins une 

crise vaso-occlusive et 70,7 % des infections à 

répétition. Les constations cliniques les plus 

fréquentes étaient : la dénutrition (86,2 %), 

l'hépatomégalie (67,2 %), l'ictère (44,8 %), la 

dysmorphie faciale (10,3 %) et la splénomégalie 

(8,6 %). Dans la prise en charge, 95 % des patients 

éligibles n’étaient pas sous prophylaxie à la 

pénicilline, 5,2 % prenaient régulièrement de 

l'hydroxyurée, tandis que 37,9 % prenaient 

quotidiennement de l'acide folique et 15 % 

respectaient le mode de vie et le régime 

recommandés. 

Conclusion : La drépanocytose est un problème 

important mais peu connu à Beni et à Butembo, 

en République Démocratique du Congo. 

L'évolution clinique des patients est compromise 

par un diagnostic souvent tardif et une prise en 

charge non standardisée. 

Mots clés : drépanocytose, clinique, défis 

thérapeutiques, Beni, Butembo, République 

Démocratique du Congo 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Introduction: Sickle cell disease is the most 

common hereditary hemoglobin disorder in the 

world, particularly in sub-Saharan Africa. The aim 

of this study was to describe the clinical 

presentation and management challenges of sickle 

cell disease in the towns of Beni and Butembo, in 

North Kivu province. 

Method: We conducted a descriptive study of 

patients aged 3 months to 17 years with suspected 

sickle cell disease from August 1, 2021 to January 

31, 2022 in the towns of Beni and Butembo. The 

following variables were systematically collected: 

sociodemographic data, nutritional status, medical 

history, level of education, current treatments, and 

diagnosis. Diagnosis was confirmed by 

HemoTypeSCTM (a rapid diagnostic test). 

Results: Of 157 participants, 58 (36.9%) were 

homozygous, including 23 boys (40%) and 35 girls 

(60%). Dactylitis was the most frequent initial sign 

(43.1%). In the medical history, 76% had received 

at least one blood transfusion; 93.1% had had at 

least one vaso-occlusive crisis and 70.7% 

recurrent infections. The most frequent clinical 

findings were: undernutrition (86.2%), 

hepatomegaly (67.2%), jaundice (44.8%), facial 

dysmorphia (10.3%) and splenomegaly (8.6%). In 

terms of management, 95% of eligible patients 

were not on penicillin prophylaxis, 5.2% were 

taking regular hydroxyurea, while 37.9% were 

taking daily folic acid and 15% were adhering to 

the recommended lifestyle and diet. 

Conclusion: Sickle cell disease is an important but 

little-known problem in Beni and Butembo, in the 

Democratic Republic of Congo. The clinical course 

of patients is compromised by an often late 

diagnosis and non-standardized management. 

Key words: sickle cell disease, clinical, therapeutic 

challenges, Beni, Butembo, Democratic Republic of 

Congo 
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INTRODUCTION 

 

L'hémoglobine S (HbS) est la mutation 

pathologique de l'hémoglobine (Hb) la plus 

courante dans le monde. Cette mutation 

est une variante structurelle de l'Hb adulte 

normale (HbA), qui est héritée comme un 

trait mendélien. Les porteurs sains, ou 

hétérozygotes (individus AS), héritent d'un 

allèle HbS d'un parent et d'un allèle HbA de 

l'autre. Ces personnes sont généralement 

asymptomatiques.  

Les homozygotes (individus SS) qui ont 

hérité d’un allèle HbS de deux parents 

souffrent d'anémie falciforme ou 

drépanocytose, qui entraîne souvent des 

complications aiguës et chroniques (parmi 

lesquelles des épisodes douloureux, une 

anémie, des problèmes musculo-

squelettiques, un accident vasculaire 

cérébral, un syndrome thoracique aigu, des 

infections récurrentes, etc). Sans un 

diagnostic précoce suivi d’un traitement 

approprié, rarement disponibles dans les 

pays à faible revenu mais fortement 

touchés, on suppose que la plupart des 

enfants nés avec la maladie meurent au 

cours de leurs premières années de vie [1-

2]. 

En Afrique subsaharienne (ASS) où le 

paludisme est endémique, on estime que 

plus de 300 000 nouveau-nés atteints de 

drépanocytose naissent chaque année, ce 

qui représente environ 75 à 85 % de toutes 

les naissances d'enfants atteints de cette 

maladie dans le monde. La prévalence du 

trait drépanocytaire (AS) varie de 5 à 40 % 

et peut atteindre 2 % pour les patients 

homozygotes dans certaines régions [3].  

Il est reconnu qu'une prise en charge 

holistique de la drépanocytose, y compris 

des interventions spécifiques telles que le 

dépistage néonatal, la prophylaxie à la 

pénicilline, la vaccination contre le 

pneumocoque et Haemophilus influenzae, 

la prophylaxie contre le paludisme, 

l'amélioration de la sécurité 

transfusionnelle, l'administration de 

l'hydroxyurée, la supplémentation en acide 

folique, le traitement rapide des 

complications, peuvent prévenir la 

destruction des organes et donc améliorer 

la qualité de vie et l'espérance de vie des 

patients atteints de drépanocytose [3]. 

La République Démocratique du Congo 

(RDC) est le deuxième pays africain le plus 

touché par la drépanocytose après le 

Nigeria [1]. Cependant, malgré son 

importance épidémiologique, la maladie 

n'est pas reconnue comme une priorité de 

santé publique et le Programme National 

de Lutte contre la Drépanocytose mis en 

place en 2012 n'est pas encore 

opérationnel sur toute l’étendue du 

territoire national. 

Bien que la drépanocytose soit attribuée à 

une seule mutation, la présentation 

clinique entre les différentes ethnies et les 

personnes vivant dans différentes régions 

sont assez variables [4]. Les données 

publiées sur la présentation clinique et les 

défis thérapeutiques de la drépanocytose 

sont encore rares en RDC, et même en 

Afrique où la maladie est endémique [5]. 

C'est particulièrement vrai en ce qui 

concerne la région de l'Est du pays, où les 

populations sont confrontées aux 

tourments de la guerre et aux épidémies 

d'Ebola dans un contexte d’un système de 

santé national défaillant. De ce constat est 

née la question suivante : « Quels sont les 

aspects cliniques et les défis 

thérapeutiques de la drépanocytose chez 

l’enfant en villes de Beni et Butembo ? » 

Cette étude visait à décrire la présentation 

clinique et les défis de la prise en charge de 

la drépanocytose, dans une région déchirée 

par la guerre à l'est de la RDC, province du 

Nord-Kivu dans les villes de Beni et 

Butembo. 

METHODOLOGIE 
 

Il s'est agi d'une étude transversale 

descriptive menée auprès des patients âgés 

de 3 mois à 17 ans suspects de 

drépanocytose du 1er août 2021 au 31 

janvier 2022 dans les villes de Beni et 

Butembo, situées dans la province du 

Nord-Kivu, à l’est de la RDC et distantes de 

50 km l'une de l'autre (Figure 1). 
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Figure 1: Localisation géographique des 
villes de Beni et Butembo 

 

En 2021, ces villes comptaient 

respectivement 762 523 et 375 289 

habitants (Rapport annuel des Zones de 

Santé de Beni, Butembo et Katwa). 

Les patients ont été recrutés sur la base 

des alertes des médecins traitants de 

différentes formations sanitaires de ces 

deux villes et des campagnes de 

consultations gratuites organisées pour les 

patients présumés drépanocytaires. 

Etaient inclus, les enfants de 3 mois à 17 

ans avec des symptômes ou des signes de 

drépanocytose (anémie récurrente, 

épisodes douloureux, épisodes fébriles à 

répétition, etc.) et dont les parents avaient 

consenti à l’étude. Tous les patients 

éligibles qui se sont présentés à l'équipe de 

recherche pendant la période d'étude ont 

été inclus dans l'étude. 

Après avoir signé le formulaire de 

consentement éclairé par les parents et les 

enfants (le cas échéant), l’investigateur 

principal, a recueilli les antécédents 

médicaux pertinents et effectué un examen 

physique complet. L’équipe de laboratoire a 

effectué le test de confirmation avec le test 

de diagnostic rapide Hemotype SCTM et 

une numération formule sanguine (si 

possible). Après avoir confirmé le 

diagnostic, l'investigateur principal a offert 

au parent/patient des informations 

essentielles sur la drépanocytose et a 

fourni des recommandations écrites pour 

la prise en charge standard de la 

drépanocytose et ses problèmes associés. 

Les variables suivantes ont été 

systématiquement collectées chez les 

patients : données sociodémographiques 

(sexe, âge, ethnie) ; évaluation de l'état 

nutritionnel en référence aux normes de 

croissance de l'OMS [6], et déterminé par 

les mesures anthropométriques suivantes: 

poids, taille, périmètre brachial, périmètre 

crânien et, le cas échéant, z-score poids 

pour taille, z-score poids pour âge, z-score 

taille pour âge, l'indice de masse corporelle 

et le z-score de l'indice de masse corporelle; 

les antécédents médicaux (nombre de 

patients atteints de drépanocytose dans la 

fratrie, manifestations initiales 

prédominantes, antécédents d'un 

diagnostic confirmé, antécédents de 

transfusions sanguines, antécédents 

d'épisodes douloureux et 

d'hospitalisations, statut vaccinal, 

développement psychomoteur, niveau 

d'éducation, traitements en cours, 

mesures d'éducation du patient et 

résultats de l'examen physique complet). 

Afin de faciliter l'analyse de nos résultats 

relatifs à l'observance du traitement et des 

mesures préventives, nous avons utilisé les 

définitions opérationnelles suivantes en 

nous référant à la définition consensuelle 

de l'observance dans les maladies 

chroniques [7] : 

- Bonne observance des mesures de 

traitement : si le patient prenait 

régulièrement les médicaments qui 

préviennent l'anémie (acide folique), les 

infections bactériennes (pénicilline V pour 

les moins de 5 ans), ou les épisodes 

douloureux récurrents (Hydroxyurée si 

indiqué) et s'il respectait les mesures 

hygiéno-diététiques telles que : éviter 

l'exposition au froid, éviter les endroits mal 

oxygénés, boire suffisamment d'eau, avoir 

une alimentation équilibrée, respecter son 

hygiène personnelle, etc. 

- Mauvaise observance des mesures de 

traitement : S'il n'a respecté aucune des 

mesures ci-dessus. 

Le diagnostic de drépanocytose a été établi 

à l’aide de l’HemoTypeSC. Il s'agit d'un 

immunodosage compétitif à flux latéral qui 

détecte l'hémoglobine A, S et C par le biais 
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d'anticorps monoclonaux dans un 

échantillon de sang total de 1,5 μL. Dans 

divers contextes de terrain, il a montré de 

très bons profils de sensibilité et de 

spécificité par rapport aux outils de 

diagnostic standard (spécificité et 

sensibilité > 99 %) [2]. 

Du sang capillaire (une minuscule goutte 

de sang équivalente à 1,5 μL) a été prélevé 

sur le majeur gauche et immédiatement 

testé à l'aide du test de diagnostic rapide 

HemotypeSC (Silver Lake Research 

Corporation, Azusa, CA, USA). Nous avons 

suivi les instructions du fabricant [8] : 1) À 

l'aide d'une pipette compte-gouttes, ajouter 

six gouttes d'eau dans le flacon de test. 

Placer le flacon de test sur un portoir 

compatible. 2) Ouvrir le flacon des 

dispositifs de prélèvement sanguin, retirer 

un dispositif de prélèvement sanguin et 

refermer le flacon. Obtenir l'échantillon de 

sang et toucher le tampon blanc du 

dispositif de prélèvement sanguin sur 

l'échantillon de sang, jusqu'à ce que le 

tampon blanc absorbe la gouttelette de 

sang. S’assurer que tout le tampon blanc 

est devenu rouge. 3) Insérer le dispositif de 

prélèvement sanguin dans l'eau du flacon 

de test et agiter pour mélanger (vérifier 

visuellement pour vous assurer que l'eau 

est devenue rose ou rouge clair). 4) Ouvrir 

le flacon de bandelettes réactives, retirer 

une bandelette réactive et refermer le 

flacon. Insérer la bandelette de test 

HemoTypeSC dans le flacon de test avec les 

flèches pointant vers le bas. 5) Attendre 10 

minutes. 6) Retirer la bandelette de test 

HemoTypeSC du flacon de test et lire les 

résultats. Comparer la bandelette de test 

au tableau des résultats du fabricant pour 

référence. 

L’hémogramme complet a été réalisé par 

deux analyseurs automatiques calibrés et 

contrôlés pour bonne qualité : Rayto RT-

7600 à Butembo et Mindray BC 20c à Beni. 

Nous avons utilisé l’Epi Info version 7.2.4.0 

pour la saisie des données et le logiciel 

Rstudio version 4.0.5 pour l'analyse des 

données. Comme statistiques descriptives, 

nous avons utilisé des proportions pour les 

variables catégorielles. Nous avons utilisé 

le test exact de Fisher pour comparer les 

différentes fréquences entre les groupes. 

Une valeur P <0,05 a été considérée comme 

indiquant une signification statistique. 

Nous avons obtenu l'autorisation éthique 

du Comité d'éthique du Nord-Kivu sous la 

référence : "Notification de l'avis du CENK 

N° 020 du 29 mars 2021". 

 

RESULTATS 
 

Sur un total de 157 patients présumés 

drépanocytaires, nous avons enregistré 58 

SS (36,9%) , 21 AS (13,4%) et 78 AA 

(49,7%). Dans ces deux villes, le test 

d’Emmel combiné à l’évaluation clinique 

était utilisé pour le diagnostic de la 

drépanocytose dans 98% des cas. 

Le tableau 1 montre que les patients de 

sexe féminin sont prédominants avec un 

sex ratio de 0.7. Les enfants âgés de moins 

de cinq ans sont les plus nombreux (45 %). 

Le tableau 2 révèle que le diagnostic de la 

drépanocytose était tardif (>3 mois) dans la 

majorité des cas (62%). Le signe inaugural 

prédominant était le syndrome main-pied 

(43.1%). Les complications rapportées 

dans les antécédents médicaux par les 

patients étaient : anémie sévère (77,6 %), 

fièvre à répétition (70,7 %), crise vaso-

occlusive (53,4 %), épistaxis (5,2 %), 

accident vasculaire cérébral (1,7 %). La 

majorité des patients ont reçu moins de 5 

transfusions sanguines (55.2 %). 

Tableau 1 : Caractéristiques 

sociodémographique des patients (N=58) 

Caractéristique n % 

Sexe   

  Masculin 23 40 

  Féminin 35 60 

Âge   

  ≤ 5 ans 26 45 

  ]5-10] 14 24 

  ]10-17] 18 31 

Groupe ethnique   

  Nande 54 93 

  Autre 4 7 

 

Le tableau 3 montre que sur le plan 

clinique, nos patients présentaient 

majoritairement un retard staturo-

pondéral (86.2 %) et la plupart ne portaient 

pas de splénomégalie (91,4%). La majorité 
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(63,8 %) avait un taux d’hémoglobine 

compris entre 5 et 9.1 g/dl. 

Tableau 2 : Antécédents médicaux des 

patients 

Caractéristique n % 

Nbre transfusions antérieures   

    0 14 24.1 

  ≤5 32 55.2 

  >5 12 20.7 

Âge d'apparition 1er signes (an)   

  ≤1 39 67.2 

  ]1-5] 16 27,6 

  >5 1 1.7 

  Inconnu 2 3.4 

Manifestation initiale    

  Accident vasculaire cérébral 1 1.7 

  Anémie 13 22.4 

  Crise vaso -occlusive 6 10.3 

  Fièvre  13 22.4 

  Syndrome main-pied 25 43.1 

Complications    

  Anémie sévère 45 77,6 

  Crise vaso-occlusive 31 53,4 

  Fièvre à répétition 41 70,7 

  Epistaxis 3 5,2 

  Autres (Abcès périorbitaire, 

accident vasculaire cérébral, 

nécrose de la tête fémorale 

droite) 6 10,3 

Délai 1er symptomes-

Diagnostic (en mois) 
  

  Synchrone avec les premières 

manifestations 
16 27,6 

  ≤ 3 6 10.3 

  ]3-6] 8 13.8 

  ]6-12] 8 13.8 

  > 12 18 31,0 

  Inconnu 2 3.4 

Nbre de crises vaso-occlusives   

  Aucune 4 6.9 

  ≤5 9 15.5 

  >5 45 77,6 

Développement psychomoteur    

  Normal 53 91,4 

  Anormal 5 8.6 

 

 

Tableau 3 : Présentation clinique des 

participants (N=58) 

Caractéristique n (%) 

Etat nutritionnel    

  Retard staturo-pondéral 50 86.2 

  Normal 8 13.8 

Ictère / subictère   

  Non 32 55.2 

  Oui 26 44,8 

Dysmorphie faciale   

  Non 52 89,7 

  Oui 6 10.3 

Splénomégalie   

  Non 53 91,4 

  Oui 5 8.6 

Hépatomégalie   

  Non 39 67.2 

  Oui 19 32,8 

Anomalies 

musculosquelettiques  
  

  Non 46 79,3 

  Oui 11 19 

  Non évalué 1 1.7 

Taux d'hémoglobine (en 

g/dl) 
  

  ≤5 7 12.1 

  ]5-9.1] 37 63,8 

  Non mesuré 14 24.1 

 

Dans le tableau 4, la comparaison des 

fréquences entre les tranches d'âge et l'état 

nutritionnel des patients montre que les 

enfants plus âgés (>5 ans) étaient 

significativement touchés par le retard 

staturo-pondéral (P-value=0,0001). Les 

patients atteints d'hépatomégalie avaient 

des taux d'hémoglobine significativement 

plus faibles (P-value=0,0001) alors qu'il n'y 

avait pas de différence significative entre 

les niveaux d'hémoglobine et la prise 

régulière d'acide folique (P-value=0,72). 

Le tableau 5 montre que la majorité de nos 

patients ne bénéficiait pas d’un suivi 

médical régulier (98,3%) mais avaient 

respecté le calendrier vaccinal (86.2%). La 

prise régulière de la pénicilline V ainsi que 

celle de l’hydroxyurée n’était pas respectée 

respectivement dans 44,8 % et 94,8% de 

cas. 
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Tableau 4 : Répartition des fréquences du 

retard staturo-pondéral en fonction de l’âge 

et répartition des fréquences du taux de 

l’hémoglobine en fonction de la présence de 

l’ictère, de l’hépatomégalie et de la prise 

régulière de l’acide folique  
Retard staturo-pondéral 

 
Absent 

n(%) 

Modéré 

n(%) 

Sévère 

n(%) 

p-value 

Age     

  ≤ 5 3(37,5) 17 6  

  ]5-10] 4(50) 6 4  

  >10 1(12,5) 2 15 0.0001 

Présence 

ictère 

    

  Non 2(28,5 21 9  

  Oui 5 16 5 0.308 

Hépatomégalie     

  Non 2 32 5  

  Oui 5 5 9 0.0001 

Prise régulière 

Folate 

    

  Non 4 22 10  

  Oui 3 15 4 0.719 

 

Tableau 5 : Antécédents thérapeutiques 

des patients 

Caractéristique n % 

Type des visites médicale   

Planifiées 1 1.7 

Si problème 57 98,3 

Calendrier vaccinal respecté 50 86.2 

Patient sous acide folique régulier 36 62.1 

Patient sous pénicilline V orale 

régulière 
1 1.7 

Patient sous hydroxyurée régulière 3 5.2 

Niveau de respect des mesures 

hygiéno-diététiques recommandées 
  

  Mauvais 49 84,5 

  Bon 9 15.5 

 

DISCUSSIONS 
 

Le diagnostic de la drépanocytose reste un 

défi dans les pays en voie de 

développement, notamment dans les villes 

de Beni et Butembo où le test de 

falciformation d'Emmel était l'outil 

diagnostique majoritairement utilisé en cas 

de suspicion de drépanocytose, en dépit de 

ses limites [9]. Seul un diagnostic adéquat 

et précoce peut assurer une prise en charge 

appropriée qui modifie significativement 

l'évolution de la maladie [10]. L'utilisation 

de tests rapides, bon marché et faciles 

d’utilisation tels que l’HemoTypeSC, 

constitue une option encourageante dans 

les milieux pauvres où les outils de 

diagnostic standard ne sont pas 

accessibles [3]. 

Dans notre étude, nous avons trouvé une 

fréquence de 36,9% et 13,4% 

respectivement pour les formes 

homozygote et hétérozygote parmi les 

patients suspects de drépanocytose que 

nous avons reçus. Le sexe féminin était 

prédominant parmi les patients 

homozygotes avec un sex ratio de 0.7. 

Cependant, d’autres auteurs ont trouvé 

des sex ratio différents : une prédominance 

masculine (sex ratio =1.2) à Bukavu [11], et 

une prédominance féminine (sex ratio=0.9) 

à Lubumbashi [12], en RDC. La fréquence 

de la drépanocytose dans notre étude 

semble élevée parce que notre étude visait 

les patients suspects de drépanocytose. 

Celle-ci n’étant pas liée au sexe, les 

différences de sex ratio seraient dues au 

hasard de l’échantillonnage. 

 La plupart des patients n'ont eu leur 

diagnostic de drépanocytose que plus de 3 

mois après les manifestations initiales et 

seulement 28 % des patients ont vu leur 

diagnostic établi en même temps que les 

premières manifestations de la maladie, 

malgré le fait que la plupart des patients 

avaient présenté leurs premières 

manifestations avant l'âge de 12 mois. Ces 

résultats sont similaires aux observations 

faites à Accra (Ghana) [13] et à Kinshasa 

(RDC) [5]. La drépanocytose, bien que 

fréquente en Afrique, est encore 

généralement méconnue des populations 

et même des prestataires de soins en 

Afrique sub-saharienne et en RDC en 

particulier [14]. Le faible engagement des 

décideurs en matière de santé publique 

pour considérer la drépanocytose comme 

l'une des maladies prioritaires peut 

expliquer ce retard de diagnostic.  

La dactylite (syndrome main-pied) était la 

manifestation initiale pour la plupart des 

patients, ensuite l’anémie et les fièvres à 
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répétition, un patient avait présenté sa 

crise inaugurale par un AVC à 8 ans. La 

dactylite est décrite comme le symptôme 

initial le plus fréquent chez le nourrisson 

[15]. Des études menées en RDC ont 

montré une présentation similaire à Goma 

[16] et Lubumbashi [12]. Elle était associée 

à un score de sévérité élevé dans une étude 

au Nigeria [17]. Elle est causée par une 

ischémie vaso-occlusive et un infarctus des 

métacarpiens et des phalanges qui produit 

un gonflement douloureux et souvent 

symétrique des mains, des pieds ou des 

deux. Environ 30 % des enfants atteints de 

drépanocytose auront une dactylite au 

cours des 3 premières années de vie. Elle 

est rare au-delà de 5 ans [18]. 

La plupart des patients avaient reçu au 

moins une transfusion sanguine, ont 

présenté des crises vaso-occlusives, des 

infections à répétition et d'autres 

problèmes significativement associés à la 

drépanocytose tels que la nécrose 

avasculaire de la tête fémorale, l’épistaxis, 

l’AVC, un abcès périorbitaire, un abcès 

épidural, etc. Une étude faite au Malawi 

avait décrit un profil clinique comparable à 

celui de notre étude [19]. L'histoire 

médicale typique d'un patient 

drépanocytaire dans les pays à ressources 

limitées où les patients ne bénéficient pas 

d'un suivi adéquat comprend des épisodes 

de décompensation anémique ; des crises 

vaso-occlusives abdominales et 

musculosquelettiques, des infections à 

répétition, ect [15].  

La malnutrition chronique retrouvée chez 

86.2% de nos patients correspond à un 

retard de croissance et tend à s'aggraver 

avec l'âge. Des résultats similaires ont été 

observés au Ghana [20], en Égypte [21] et 

en RDC [22]. Une revue de la littérature sur 

l'état nutritionnel des patients 

drépanocytaires les présente comme 

particulièrement exposés aux carences 

nutritionnelles par rapport aux patients 

sains, en raison du stress tissulaire 

chronique et de l'anorexie résultant des 

complications de la maladie [22]. 

Nos patients présentaient certaines 

caractéristiques couramment retrouvées à 

l'examen clinique des drépanocytaires en 

dehors des complications telles que 

l’ictère/subictère (44,8%), la dysmorphie 

faciale (10.3%), l’hépatomégalie (32,8%) et 

parfois la splénomégalie (8.6%). L'ictère est 

généralement secondaire à des processus 

hémolytiques aigus ou chroniques mais 

peut également résulter de lésions 

hépatobiliaires au cours de la 

drépanocytose [24]. C'est un symptôme 

majeur noté dans de nombreuses 

évaluations cliniques dont celle faite à 

Lubumbashi [12], et à Kinshasa [5], mais 

rarement retrouvé dans une étude à 

Bukavu [11]. 

La dysmorphie faciale, conséquence des 

déformations osseuses de la face, 

détermine des faciès distinctifs chez 

certains patients. Dans notre étude, 

l'hypertélorisme et le faciès mongoloïde 

étaient les caractéristiques dysmorphiques 

faciales les plus fréquentes. Les anomalies 

osseuses craniofaciales les plus courantes 

rapportées dans une revue de la littérature 

étaient la protrusion maxillaire, la 

supraclusion, l'hypertélorisme oculaire, la 

rétrognathie, etc. Cependant, on ne sait 

pas encore par quel mécanisme la 

drépanocytose provoque ces anomalies 

[25]. 

Dans notre étude, l'hépatomégalie était 

associée à une baisse du taux 

d'hémoglobine. D'autres évaluations 

cliniques ont retrouvé des tendances 

similaires d'hépatomégalie : 19 % dans une 

étude à Kinshasa [5], et 22 % dans une 

étude au Nigeria [17]. Le foie est un organe 

particulièrement touché dans la 

drépanocytose en raison d'une obstruction 

sinusoïdale et de processus inflammatoires 

chroniques consécutifs à la drépanocytose 

et éventuellement à de multiples 

transfusions sanguines. Cela entraîne des 

troubles aigus ou chroniques tels que crise 

vaso-occlusive hépatique, la cholécystite 

aiguë, la lithiase biliaire, l’hépatite virale, la 

cirrhose du foie consécutive à une 

hémochromatose, etc. Classiquement, 

l'hépatomégalie se retrouve dans les 

anémies hémolytiques [26]. 

La plupart de nos patients n'avaient pas de 

rate palpable. Cela s'explique par une auto-

splénectomie fonctionnelle consécutive à 

des processus d'infarctus répétés dans le 

tissu splénique, qui peuvent se développer 
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précocement et être complets à 5 ans [27]. 

Cependant, certains enfants ont tendance 

à présenter un hypersplénisme, caractérisé 

par une hypertrophie splénique persistante 

avec séquestration importante de globules 

rouges associée à une hyperactivité 

compensatrice de la moelle osseuse [15]. 

Une étude à Bukavu a trouvé un résultat 

similaire (3,6 %) [11]. Cependant, d'autres 

études menées en RDC ont retrouvé des 

proportions plus élevées de splénomégalie : 

25 % à Kinshasa [5], et 73,2 % à 

Lubumbashi [12]. Le chiffre élevé de la 

dernière étude s'explique par le fait que la 

population étudiée était constituée 

uniquement d'enfants de moins de 5 ans. 

Dans notre étude, les patients ne 

bénéficient pas d'un suivi médical régulier 

et ne consultent les établissements de 

santé que lorsqu'ils se sentent plus 

malades. Par conséquent, ces patients ne 

reçoivent pas le soutien nécessaire, y 

compris des conseils sur les mesures 

hygiéno-diététiques, les médicaments à 

prendre et les contrôles médicaux à faire 

régulièrement afin de prévenir les 

complications de la drépanocytose et la 

destruction des organes. 

Dans les pays développés, le dépistage 

précoce de la drépanocytose à la naissance 

est suivi de l'inscription à des programmes 

de prise en charge globale par des équipes 

multidisciplinaires composées 

d'infirmières, de conseillers en génétique, 

de travailleurs sociaux, de pédiatres, 

d'hématologues, d'orthopédistes, 

d'ophtalmologistes et d'internistes. Ces 

programmes offrent un soutien approprié 

aux parents et aux patients. Cela 

comprend l'adaptation du mode de vie, 

comme boire suffisamment de liquides 

pour éviter la déshydratation et porter des 

vêtements chauds en temps froid. Une 

éducation spécifique à la santé leur 

permettant de reconnaître les événements 

aigus et de rechercher des soins médicaux 

est également essentielle [28]. 

Dans notre étude, malgré le fait que les 

patients soient correctement vaccinés, la 

prise de pénicilline V n'est pas respectée 

par la plupart des patients éligibles. Une 

situation similaire (98,5 %) a été constatée 

à Kisangani [3]. La prophylaxie à la 

pénicilline et la vaccination contre les 

infections invasives à Streptococcus 

pneumoniae et à Haemophilus influenzae 

de type B se sont révélées particulièrement 

efficaces pour prévenir la morbidité et la 

mortalité, fréquentes au cours des cinq 

premières années de vie. Il est donc 

recommandé aux enfants drépanocytaires 

de prendre quotidiennement de la 

pénicilline V et de suivre le calendrier de 

vaccination recommandé [29]. Le manque 

de standardisation des soins et la faible 

couverture financière des soins pourraient 

expliquer cette faible adhésion à la 

pénicillino-prophylaxie. 

Une minorité des patients prenaient 

régulièrement de l'hydroxyurée. Un chiffre 

similaire a été trouvé à Kisangani et à 

Kinshasa en RDC [3][5]. L'hydroxyurée est 

un médicament modulateur de la maladie 

disponible dans les pays développés. 

Cependant, il est encore peu accessible 

dans les pays en développement y compris 

la RDC, notamment en raison de son coût 

et de la faible prescription par les soignants 

[14]. Le petit nombre de publications sur la 

prise en charge de la drépanocytose en 

RDC ne permet pas de faire un bilan 

exhaustif de l'utilisation de l'hydroxyurée 

dans ce pays. 

Nous avons noté un nombre important de 

patients prenant régulièrement de l'acide 

folique, cependant, ils n'avaient pas de 

taux d'hémoglobine significativement 

élevés par rapport à ceux qui n'en 

prenaient pas (P value = 0,72). Un 

comportement similaire (48,5 %) a été 

observé à Kisangani [3] et une observance 

plus élevée (98,0 %) à Kinshasa [5]. La 

supplémentation nutritionnelle est cruciale 

afin d'atténuer les conséquences de 

certaines carences chez les patients 

atteints de drépanocytose. Il est conseillé 

de prendre régulièrement de l'acide folique 

car on pense qu'une hémolyse chronique 

suivie d'une érythropoïèse compensatrice 

pourrait entraîner une anémie 

macrocytaire par carence en folates. 

Cependant, il n'existe aucune preuve 

documentée de l'effet de l'administration 

d'acide folique sur les taux d'hémoglobine 

[30]. Nous pensons que cette meilleure 

observance s'explique par la prise 
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relativement facile du comprimé d'acide 

folique (une dose par jour) et son faible 

coût. 

Malheureusement, la RDC comme de 

nombreux pays africains n'a pas encore 

mis en place une politique claire pour 

uniformiser la prise en charge et assurer 

une couverture financière des soins de 

santé pour ces patients spécifiques. En 

conséquence, le traitement des patients est 

irrégulier et non traçable [3][9]. 

 

CONCLUSION 

 

Malgré une faible sensibilisation 

communautaire, la drépanocytose est un 

problème important de santé publique en 

RDC. Les décideurs en santé publique ne 

lui accordent pas l'attention et le 

financement nécessaires. Cette situation 

laisse les nouveau-nés sans accès au 

dépistage néonatal et les patients 

drépanocytaires sans suivi ni traitement 

adéquat. 

C'est pourquoi nous demandons aux 

décideurs d'élaborer un cadre normatif qui 

rende le dépistage néonatal de la 

drépanocytose obligatoire et systématique 

sur tout le territoire Congolais pour 

permettre une prise en charge précoce et 

correcte des patients. Nous les exhortons 

également à fournir les financements 

nécessaires pour assurer une bonne prise 

en charge des drépanocytaires. 
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