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LES FACTEURS DE RISQUES DE DÉCÈS CHEZ LES ENFANTS  DRÉPANOCYTAIRES DE 
0 - 15 ANS AU CENTRE DE RECHERCHE ET DE LUTTE CONTRE LA DRÉPANOCY-

TOSE  DE BAMAKO 

ARTICLE INFO                                               ABSTRACT                                 
La drépanocytose est la maladie génétique de l’hémoglobine la plus fréquente dans le 
monde. Malgré les progrès réalisés dans la prise en charge des malades drépanocytaires, 
la mortalité reste importante en Afrique Subsaharienne où le dépistage néonatal n’est pas 
encore systématique et où les soins sont insuffisamment organisés. 

L’objectif de notre travail était d’étudier les circonstances de décès des enfants drépanocytaires 
de 0 à 15 ans suivi au Centre de Recherche et de Lutte contre la Drépanocytose (CRLD). 
Il s’agissait d’une étude transversale analytique avec recueil rétrospectif des données sur une 
période de 12 ans. 

Au cours de cette période, 65 dossiers d’enfants décédés répondaient à nos critères d’inclusions. 
La tranche d’âge de 1 à 5 ans était la plus représentée avec une légère prédominance du 
sexe féminin (une sex-ratio de 0,86). L’âge moyen au décès était de 8,69±3,87 ans avec des 
extrêmes allant de 2 ans à 15 ans. La majorité de nos patients venait de Bamako. L’âge moyen 
au diagnostic était de 5,11±3,14 ans. Le phénotype SS était majoritaire à 80%, suivi des 
phénotypes SC et Sβ0 à 9,23% chacun et du phénotype Sβ+  à 1,54%. Le suivi était régulier 
chez 43,08% des patients. La durée de suivi moyen était de 3,71 ± 2,55 ans.  Les décès sont 
survenus dans un contexte de CVO chez 35,38% suivi de l’aggravation de l’anémie chez 
32,21%, du STA chez 20%, du syndrome infectieux chez 7,69% et de l’AVC chez 3,08% 
de nos patients. Dans 26,16% des cas, les circonstances de décès sont restées inconnus. Ces 
décès sont arrivés à domicile chez 66,15% des patients. Nous n’avons pas trouvé de relation 
statistiquement significative entre les circonstances de décès et les paramètres étudiés.

Les circonstances de décès des enfants drépanocytaires restent les mêmes quel que soit le 
contexte sans corrélation statistiquement significative. Une étude prospective permettra de 
mieux édifier sur ces faits.
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INTRODUCTION
La drépanocytose est une maladie héréditaire à transmis-
sion autosomique cliniquement récessive et biologiquement 
co-dominante, caractérisée par la présence dans les hématies 
d’une hémoglobine anormale appelée hémoglobine S. Cette 

dernière est responsable de la falciformation des hématies en 
hypoxie. On distingue la drépanocytose  (la forme hétérozy-
gote) hétérozygote ou trait drépanocytaire, qui est générale-
ment asymptomatique, des syndromes drépanocytaires ma-
jeurs (SDM) qui regroupent la drépanocytose homozygote 
(SS) et les hétérozygoties composites associant l’hémoglobine 
S à une autre hémoglobine anormale (C, D, O-Arab) ou une β 
thalassémie [30].

Chaque année, on estime que 300 000 enfants naissent avec la 
maladie, dont les deux tiers en Afrique subsaharienne. Il s’agit 
de la première maladie génétique au monde et de la quatrième 
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pandemie en Afrique [31]. Alors que les symptômes particu-
lièrement handicapants et douloureux peuvent être atténués 
par une prise en charge précoce, la drépanocytose demeure 
une cause majeure de souffrance et de mortalité infantile [51].

Au cours des 30 dernières années, la mortalité pédiatrique chez 
les enfants atteints de syndromes drépanocytaires majeurs 
(SDM) a fortement diminuée dans les pays à hauts revenus, 
passant de 1,1 à 0,13/ 100 patient-années entre 1980 et 2010 
selon différentes études de cohortes [1]. Elle reste encore très 
élevée dans les pays à ressources limitées.  Les données issues 
d’un méta analyse portant sur plus de 15 publications mon-
tre que  la mortalité globale était estimée à 0,64 pour 100 ans 
d’observation d’enfants avec un taux plus élevé en Afrique qui 
est de 7,3 % [32].

Le Centre de Recherche et de Lutte contre la Drépanocy-
tose (CRLD) est un centre spécialisée dans la recherche sur 
la maladie et assure la prise en charge holistique des malades 
drépanocytaires.  Depuis son ouverture au public en 2010 plus 
de 14.000 patients drépanocytaires sont inscrits dans un pro-
gramme de suivi ; parmi eux des enfants. D’après une étude 
réalisée au CRLD sur l’estimation du risque de mortalité In-
fanto-juvénile attribuable à la drépanocytose en Afrique sub-
saharienne (Étude MIDAS), le taux de mortalité globale est 
significativement plus élevé dans les familles drépanocytaires 
que dans les familles non drépanocytaires (9,04 vs 6,33 ; 
p=0,04)  A [33]. Les résultats de cette dite étude soulignent 
l’intérêt de conduire des études dans des cohortes de drépano-
cytaires diagnostiqués dès la naissance en situation de suivi 
organisés ou non [33]. Ainsi notre étude, la première dans une 
cohorte d’enfant inclus dans un programme de suivis au Mali, 
a été donc portée sur la mortalité infanto-juvénile au Centre de 
Recherche et de Lutte contre la Drépanocytose (CRLD) afin 
d’identifier les circonstances de décès des enfants drépano-
cytaires au CRLD, de déterminer les facteurs évitables con-
duisant ou favorisant leur survenue et de faire des suggestions 
pour améliorer la prises en charge de ces enfants. 

Pour cela, nous nous sommes fixés les objectifs suivants 
:	

OBJECTIF GENERAL :

Etudier les circonstances de décès des enfants drépanocytaires 
de 0 à 15 ans suivi au Centre de Recherche et de Lutte contre 
la Drépanocytose.

OBJECTIFS SPECIFIQUES :

Décrire les caractéristiques socio démographiques, cliniques et 
biologiques des enfants drépanocytaires de 0 à 15 ans décédés 
au CRLD.

Identifier les facteurs et / ou circonstances ayant aboutis au 
décès dans ce groupe d’âge

Formuler des suggestions en vue d’améliorer la prise en 
charge des enfants au Centre de Recherche et de Lutte contre 
la Drépanocytose.

MATÉRIEL ET MÉTHODE

L’étude s’est déroulée au Centre de Recherche et de Lutte con-
tre la Drépanocytose (CRLD).

•	 Il est composé de quatre départements :

•	 Département administratif

•	 Département de formation et de recherche (Une unité 
d’informatisation(DATA))

•	 Département de communication

•	 Département médical avec quatre (04) unités : une unité 
de pharmacie une unité de consultation et d’explora-
tion ; une unité d’hospitalisation et une unité de labora-
toire de biologie

Il s’agit d’une étude transversale analytique avec recueil rétro-
spectif des données. L’étude s’est déroulée sur une période de 
12 ans allant du 01/01/2010 au 01/01/2023 et a  été portée sur 
les patients drépanocytaires âgés de 0 à 15 ans inclus dans un 
programme de suivi au CRLD durant la période d’étude. Il 
s’agit d’un échantillonnage exhaustif non probabiliste

Nous avons inclus dans cette étude tous les enfants drépano-
cytaires  âgés de 0 à 15 ans suivis au CRLD, décédés durant la 
période de l’étude et dont le décès est enregistré.    Les enfants 
drépanocytaires suivis au CRLD durant la période d’étude et 
décédés après l’âge de 15 ans et les enfants drépanocytaires 
suivis au CRLD durant la période d’étude, décédés dont le 
décès n’a pas été  enregistré ou dont le dossier n’est pas com-
plet ont été exclus

Le recueil des données étaient effectuées au niveau de l’Unité 
Data. Les dossiers médicaux des patients étaient la source des 
données utilisées. Le questionnaire élaboré a servi de support 
pour la collecte. Les données ont été ensuite saisies par l’étudi-
ant sur la base de données  à partir du logiciel REDCap version 
10.3.3. 

Cette saisie a été faite sous la supervision du data manager qui 
assure la gestion de la qualité des données.  Le logiciel R ver-
sion 4.2.2 a été utilisé pour l’analyse des données.

Les variables étudiées étaient :

•	 Données socio démographiques

Âge, sexe, résidence, niveau d’éducation des parents ;

Données Cliniques: 

Âge au diagnostic, circonstances de découverte de la drépano-
cytose, le nombre moyen de crise par an, le nombre moyen 
d’hospitalisation par an, les complications 2.9.3	 D o n -
nées biologiques: 

Phénotype hémoglobinique, taux d’Hb moyen, nombre moyen 
de GB, nombre moyen de plaquettes, IDR moyenne.

Données de suivi

Suivi régulier ou irrégulier, nombre d’années de suivi, perdue 
de vue 

Données de l’imagerie:
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Doppler transcranien, échographie abdominale

Données sur le décès: 

Âge au décès, lieu du décès, circonstance de décès ou tableau 
clinique précédant le décès, année de décès. 

Considération éthiques:

Le Protocole a été approuvé par le staff scientifique du CRLD : 
Au cours de cette étude, l’identité de chaque patient inscrit sur 
le dossier restera confidentielle .Les données recueillies sur les 
patients resteront confidentielles.

Définition opérationnelle

•	 Suivi régulier : au moins deux consultations de suivi 
par an sur 5 ans

•	 Suivi irrégulier : moins de deux consultations de suivi 
par an sur 5 ans

•	 Circonstance du décès : situation clinique ayant abouti 
au décès.

•	 Moyenne de la saturation partielle en oxygène : moy-
enne des saturations de suivi trimestriel.

•	 Taux d’Hb moyen : moyenne des taux d’Hb de suivi 
trimestriel.

•	 Nombre moyen de GB : moyenne du nombre de GB de 
suivi trimestriel.

•	 Nombre moyen de plaquettes : moyenne du nombre de 
plaquettes de suivi trimestriel.

•	 Nombre d’années de suivi : nombre d’années écoulées 
entre l’année de l’ouverture du dossier au CRLD et 
l’année de décès.

•	 Le Perdu de vue : aucune consultation pendant 2 années 
consécutives.

•	 L’âge du diagnostic au CRLD : Age à la réalisation de 
la 1ère électrophorèse de l’hémoglobine et/ou l’année 
d’inscription sur le registre du CRLD.

RÉSULTATS

Données socio démographiques 

Trois cent quatre-vingt-six (386) patients étaient décédés dont 
quatre-vingt-quatorze (94) enfants de 0 à 15 ans. Nous avons 
retrouvé 86 dossiers parmi lesquels 65 répondaient à nos 
critères d’inclusions. Les enfants décédés étaient en majorité 
de sexe féminin avec un sex-ratio qui était de 0,86.

La tranche d’âge de 1-5 ans a été le représenté avec 50,77%, 
l’âge moyen au diagnostic était de 5.11 pour un extrême de 

0 à 14 ans La majorité des parents de nos patients n’était pas 
scolarisé (86.23%).

Données cliniques 

Les complications aigues constituaient 93,85% des circon-
stances de découverte. Quatre-vingt-seize virgule quat-
re-vingt-douze pourcent (96,92%) des patients n’étaient pas à 
jour pour les vaccins spécifiques de la drépanocytose. 

L’âge moyen de survenu des premiers signes était de 2.32 ans. 
La moyenne du nombre de CVO par an était estimée à 3,26 
±1,67  pour un minimal et un maximal qui était respectivement 
à 1 et 6 CVO par an.

Dans notre cohorte 46,15% des patients ont fait plus de trois (3) 
crises par an. Soixante-quatre virgule soixante-deux pourcent 
(64,62%) des patients avait au plus deux (2) hospitalisations  
par an et la quasi-totalité des enfants  ont présenté une CVO 
soit 98,46%. 

La crise vaso-occlusive qui représente le motif de consultation 
la plus fréquente dans la littérature était présente chez la qua-
si-totalité soit 98,46%.

Les complications chroniques étaient présentes  chez 21,54% 
de nos patients et un antécédent de transfusion  est retrou-
vé  chez 66,15% des cas. La déglobulisation a  représenté le 
dernier motif de transfusion chez 65,12% des patients trans-
fusés. Trente-sept (37) patients avaient un suivi irrégulier soit 
56,92%. Les patients perdus de vue représentaient  15,38% de 
notre population .La durée de suivi moyen était de 3,71 ± 2,55 
ans. 

Données biologiques  

La moyenne du taux d’hémoglobine était 9 g/dl avec un taux 
moyen d’IDR de 19,74 %. Environ 91 % des patients avaient 
un taux d’Hb compris entre 5 et 10 g/dl et  93,85% des patients 
avaient un taux moyen de GB supérieur ou égale à 20.103. 

Données paracliniques 

Soixante-treize virgule quatre-vingt-cinq pourcent (73,85%) 
patients avaient fait un DTC.

Dans notre étude 2,08% des derniers DTC ont été pathologiques 
L’échographie abdominale       était disponible chez 25 pa-
tients soit 38,46%. Vingt-sept virgule soixante-neuf pourcent 
(27,69%) de nos patients était sous hydroxy  uréa

La plupart des décès ont survenu à domicile soit 66,15%. 
Dans la totalité de notre population 35,38% des patients était 
décédés dans un contexte de CVO

Tableau 1 répartition des patients en fonction de certains paramétres cliniques

Paramètres cliniques Minimal Maximal Moyenne Écart-type

Age de survenu des 1er signes 
(an) 0 13 2,32 2,48

Saturation moyenne en O2 (%) 90,5 99 96,29 2,06

Nombre de CVO/an 1 6 3,26 1,67

Nombre d’hospitalisation/an 0 5 2 1,41
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Tableau 2   répartition des patients en du suivi

Suivi médical Nombre Pourcentage

Irrégulier 37 56,92

Régulier 28 43,08

Total 65 100

Commentaires et discussions

Dans le but d’étudier les circonstances de décès des enfants 
drépanocytaires de 0 à 15 ans suivi au Centre de Recherche 
et de Lutte contre la Drépanocytose, nous avons réalisé une 
étude transversale avec recueil rétrospectif des données. Elle a 
concerné 65 décès qui répondaient correctement à nos critères

Tableau 3 : répartition des patients en fonction du lieu de décès

Limite 

Le recueil des données n’a pas été exhaustif du fait des infor-
mations manquantes dans certains dossiers cliniques, et ce au 

regard du caractère rétrospectif de notre étude.

Les causes des décès étaient présomptives car il n’y avait pas 
de précision concernant les circonstances de décès dans la plu-
part des dossiers ni d’autopsie post-mortem.

Aussi dans une population de quatre-vingt-quatorze (94) en-
fants de 0 à 15ans décédés, nous avons retrouvé 86 dossiers 
parmi lesquels 65 répondaient à nos critères d’inclusions. Les 
11 dossiers restants appartenaient aux patients qui était reçu 
au CRLD dans un contexte de complication ayant conduit au 
décès.

Nous avons remarqué une légère prédominance du sexe 
féminin sur le sexe masculin avec 53,85 % contre 45,15% soit 
un sex-ratio de 0,86. Cette prédominance est aussi retrouvée 
dans l’étude de Chetcha Chemegni B et al qui ont trouvé en 
2018 un sex-ratio de 0,96 [44]. Par contre ce résultat diffère de 
celui de Thomas C et ses collaborateurs chez qui la population 
d’étude était dominée par le sexe masculin [45]. Ces différents 
résultats s’expliquent par le fait que la drépanocytose est une 
maladie génétique à transmission récessive non liée au sexe. 

En ce qui concerne la tranche d’âge, les enfants de 0 à 5 ans 
représentaient 60% de la population de notre étude. Ceci con-
corde avec le résultat de J Koko et al qui ont retrouvé 60,9% 
patients de moins de 5 ans dans leur étude [46]. Aussi dans no-
tre série, l’âge médian au décès était de 8 ans ; la moyenne était 
de 8,69±3,87 ans pour un minimum de 2 ans et un maximum 
de 15 ans. Ces résultats sont supérieurs à ceux retrouvé par 

Desselas, E en 2018 en France métropolitaine chez qui l’âge 
médian au décès était de 3 ans et 7 mois et la moyenne de 5 
ans et 5 mois [3].

 Cette différence pourrait s’expliquer d’une part par, le re-
tard au diagnostic et d’autre part par la présence d’une pop-
ulation de drépanocytaire double hétérozygote SC ayant une 
espérance de vie plus élevé que les sujets homozygotes. Nous 
avons observé un taux élevé soit 80% d’enfants décédés issus 
de parents non scolarisé. Ceci pourrait s’expliquer par le taux 
net de scolarisation qui est encore bas dans la population ma-
lienne, mais aussi par le fait que les parents instruits prennent 
la précaution de faire des examens prénuptiaux, dont l’électro-
phorèse de l’hémoglobine avant de s’unir ou encore une fois 
qu’ils ont un enfant drépanocytaire ils sont conscients de la 
maladie et assurent une prise en charge correcte des enfants 
Concernant l’âge au diagnostic et les circonstances de décou-
verte, dans notre étude l’âge moyen au diagnostic était de 5,11 
± 3,14 ans avec des extrêmes allant de 0 à 14 ans. Ceci pour-
rait s’expliquer par le fait qu’il n’existe pas un programme de 
dépistage néonatal et le diagnostic est posé en général devant 
les premières manifestations cliniques dans notre contexte. 

Pour ce qui est des circonstances de découverte, elles étaient 
dominées par les manifestations cliniques en particulier devant 
une complication aigue. Ces manifestations sont connues 
comme étant les principales circonstances de découverte de la 
drépanocytose en Afrique. La découverte de la maladie a été 
faite suite à une complication chronique chez un seul patient.

Les Crises Vaso-Occlusives (CVO) ont été les principales com-
plications aigues retrouvés chez 98,46% des enfants décédés. 
Leur moyenne était de 3,26±1,67 avec des extrêmes allant de 
1 à 6 CVO par an. Aussi 46,15% de nos patients avaient plus 
de 3 CVO par an. Ce résultat est supérieur à celui de Ba O qui 
dans son étude en 2016 avait trouvé au moins 3 CVO par an 
chez 38% de ses patients [47]. Ces crises survenaient dans 50% 
des cas dans la tranche d’âge de     ]1-5ans]. Les autres compli-
cations aigues étaient constituées d’infection (66%), d’anémie 
(46%) et de Syndrome Thoracique Aigue (31%). Ces résultats 
sont proches de ceux décrits dans la littérature. 

Les complications chroniques étaient présentes chez 10,77% 
de nos patients, et étaient à type d’ONA dans plus de la moitié 
des cas.

Dans notre série, 80% des patients étaient de phénotype SS. 
Cette représentation massive de ce phénotype est aussi retrou-
vée dans les études de Latoundji S et al. et de  Leikin S. L et al. 
[14,48]. Ce constat pourrait s’expliquer par le fait l’homozy-
gotie SS est la forme de drépanocytose la plus fréquente dans 
notre pays. Concernant l’hémogramme, le taux d’hémoglobine 
moyen a été de 7,9g/dl avec une minimale à 5g/dl et une max-
imale à 11,2g/dl. Cette moyenne a été observée dans des séries 
africaines comme dans le cas de l’étude d’Elie A et al. [49].

Le taux moyen de globules blancs a été de 13,98 avec des ex-
trêmes de 5,3 et 65,8 /mm. Une hyperleucocytose à prédomi-
nance polynucléaire neutrophile a été souvent décrite chez des 
patients homozygotes et constitue parfois un facteur de gravité 
de la maladie.

Lieu de décès Nombre pourcentage

Domicile 43 66,15

CRLD 13 20

Autre centre de santé 9 13,85

Total 65 100
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Le taux de plaquettes moyen quant à lui a été de 434,52 avec 
des extrêmes de 32 et 844.

Les décès sont survenus à domicile chez la majorité des pa-
tients, seul 20% de nos patients était décédé au CRLD. Ce 
résultat est proche de celui observé dans une étude réalisée sur 
le poids de la mortalité infantile dans les familles de drépano-
cytaires. Dans cette étude 54,5% des enfants sont décédés à 
domicile [5]. Cette situation pourrait s’expliquer par le retard à 
la consultation et aussi par le fait que les activités d’hospitali-
sations au niveau du CRLD sont uniquement en journée. 

Aussi ces décès sont survenus dans un contexte de CVO chez 
35,38% suivi de l’aggravation de l’anémie chez 32,21%, du 
STA chez 20%, du syndrome infectieux chez 7,69% et de 
l’AVC chez 3,08% de nos patients. Dans 26,16% des cas, les 
circonstances de décès sont restées inconnus. Ces résultats dif-
fèrent de ceux décris par Desselas E chez qui les causes infec-
tieuses étaient retrouvées en premier lieu [3].  Au Bénin dans 
l’étude de Latoundji S, l’anémie était retrouvée comme cause 
première des décès [14]. Cette différence entre nos résultats 
peut s’expliquer par la diversité de l’expression clinique chez 
les drépanocytaires mais reste parmi les principales circon-
stances de décès chez les enfants drépanocytaires en général

Il n’y avait pas de relation statistiquement significative entre 
les circonstances de décès et les paramètres étudiés. Ce résul-
tat pourrait s’expliquer par le fait que malgré les mesures de 
prévention, la maladie reste associée à une mortalité impor-
tante. Une étude de suivi de cohorte permettra de mieux com-
prendre les facteurs associés à la mortalité dans cette tranche 
d’âge. 

CONCLUSION

L’étude des circonstances de décès chez les enfants drépano-
cytaires au CRLD montre que le décès était survenu plus chez 
les enfants de moins de cinq ans de sexe féminin, irrégulière-
ment suivi ayant des antécédents de complications aigues et 
chroniques. Le décès survenait dans la majorité des cas à dom-
icile dans un contexte de crise vaso occlusive, d’aggravation 
de l’anémie et/ou de syndrome thoracique aigue. Nous n’avons 
néanmoins pas trouvé de relation statistiquement significative 
entre les circonstances de décès et les paramètres étudiés.
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