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Abstract

Sicklecelldiseaseis the mostcommongeneticdisease in the world and recognized as a public healthproblem by
WHO. Its screening is the basis of any program aimedatitsfight. Knowledge of the socio-
demographiccharacteristics of the diseaseis important for eachregion. This studywasconductedwith the
objective of an epidemiological description of sicklecelldisease in pediatrichospitals.

This was a cross-sectional, descriptive studywith prospective collection carried out in 5 healthfacilities in the
city of Kindu in the DRC betweenDecember 2, 2019 and October 15, 2020.

The resultsobtained show that the hospitalprevalence of major sicklecelldiseaseis 12.7%. Boys accounted for
53% of cases. The mostrepresentedage group was 48 to 59 monthswith 56.1%. The Kusu ethnic group was the
mostrepresentedwith 21.1% of cases. Fifty-eight percent of cases are fromexogamic unions. Fever is the
recurrentpathologicalepisodeobservedin 47.4% of respondents. About athird of patients had a notion of
sicklecelldisease in the family. Almost 78.9% of cases had a history of transfusion and bone pain was the reason
for consultation in 31.6% of cases.

The hospitalprevalence of sicklecelldisease in the pediatric setting of Kindu corroborateswith the estimates
made by WHO from a studycarried out in DR Congo. The socio-demographiccharacteristicsof homozygotes
screened in a pediatric setting in Kindu are similar to the otherauthors. Systematic screening helpsreveal the
extent of the diseaseamonghospitalizedchildren.
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Résumé

La drépanocytose est la maladie génétique la plus répandue dans le monde et reconnu comme probléme de
santé publique par I’'OMS. Son dépistage est le socle de tout programme visant sa lutte. La connaissance des
particularités sociodémographiques de la maladie est importante pour chaque région. Cette étude a été
conduite dans [’objectif d’une description épidémiologique de la drépanocytose en milieu hospitalier
pédiatrique.

1l s’est agi d’une étude transversale, descriptive a récolte prospective effectuée dans 5 formations sanitaires de
la ville de Kindu en RDC entre le 02 décembre 2019 au 15 octobre 2020.

Les résultats obtenus montrent que la prévalence hospitaliere de la drépanocytose majeure est de 12,7%.Les
garcons ont représenté 53% de cas. La tranche d’dge la plus représentée était celle de 48 a 59 mois avec
56,1%. L’ethnie Kusu était laplus représentée avec 21,1% des cas. Cinquante-huit pourcent des cas sont issus
des unions exogamiques. La fiévre est [’épisode pathologique récurrent observé chez 47,4% d’enquétés.
Environ le tiers de patients avaient une notion de drépanocytose dans la famille. Prés de 78,9% de cas avaient
un antécédent transfusionnel et les douleurs osseuses ont représenté le motif de consultation pour 31,6% de cas.
La prévalence hospitaliére de la drépanocytose en milieu pédiatrique de Kindu corrobore avec les estimations
Jaites par I’OMS a partir d’une étude effectuée en RD Congo. Les caractéristiques sociodéemographiques des
homozygotes dépistés en milieu pédiatriqgue de Kindu se rapprochent des autres auteurs. Le dépistage
systematique permet de révéler [’ampleur de la maladie parmi les enfants hospitalisés.
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I.  Introduction

La drépanocytose est la maladie génétique la plus répandue dans le monde et reconnu comme probléme
de santé publique par ’OMS(1-3). Elle est décrite comme étant une maladie autosomique récessive.Sa
prévalence présente des variabilités continentales, régionales et méme sous régionales. Les statistiques récentes
estiment que chaque année, environ 300000 enfants naissent avec la maladie(4,5).

L’OMS a arrété trois axes stratégiques pour lutter contre la maladie. Il s’agit du dépistage de tous les
porteurs de la mutation, la bonne prise en charge des sujets avec la forme majeure et le conseil génétique en
faveur des porteurs du trait S (hétérozygotes) qui sont généralement asymptomatiques mais capables de
transmettre la maladie a leurs descendants suivant le modele mendélien (5).

Le dépistage précoce est I’une de garantie a I’amélioration de I’espérance des malades car il permet une
mise en route des programmes thérapeutiques(4,9,10). Il est établi que la mise en ceuvre du dépistage néonatal
se heurte aux difficultés financiéres dans les pays en développement(6,11-13).

L’ Afrique Subsaharienne porte le poids mondial de la drépanocytose avec prés de % de drépanocytaires
qui y vit. Le dépistage précoce de la maladie n’y est malheureusement pas assuré de fagon universelle(6,13-15).
Il se limite aux recherches scientifiques dans beaucoup de pays de la région. Ceci fait que les données
épidémiologiques de la maladie ne puissent étre qu’estimatives(1,6,11).

Etant donné que la drépanocytose présente des particularités diverses a plusieurs niveaux (continentale,
régionale, sous régionale) de sa description, I’objectif de cette étude est la description épidémiologiquede la
drépanocytose dans un milieu hospitalier.

Il.  Matériels, patients et méthode

Nous avons conduit une étude intra-hospitaliére, transversale, descriptive a récolte prospective dans 5
formations sanitaires de la Ville de Kindu, province du Maniema en République Démaocratique du Congo
(RDC).

L’enquéte a inclus les enfants de moins de 5 ans admis dans les formations sanitaires ciblées durant la
période allant du 02 décembre 2019 au 15 octobre 2020. Les critéres d’inclusion dans 1’enquéte étaient 1’age
inférieur a 5 ans, le statut drépanocytaire majeur et le consentement éclairé du tuteur.

Le statut drépanocytaire majeur a été défini a partirdu profil éléctrophorétique de I’hémoglobine SS ou
SC. Les porteurs du trait drépanocytaire n’ont pas été inclus.

Le profil éléctrophorétique de 1’hémoglobine a été obtenu apres 3 tests biologiques dans 1’ordre ci-
apreés ; test rapide immunologique HemoType SC, Isoélectrofocalisation et Electrophorése capillaire. Le premier
test a été effectué dans le cadre d’un dépistage hospitalier et les deux derniers ont été réalisés pour confirmation
au niveau du laboratoire du Centre Hospitalier Mere-enfant de Monkolea Kinshasa.

Les variables d’étude, contenues dans une fiche préalablement testée, ont été regroupées en 2 catégories :

> Variables sociodémographiques : &ge, sexe, ethnie, type d’union entre les parents, état-civil des parents
au moment de I’enquéte, taille de la fratrie.
> Variables anamnestiques : épisode pathologique récurrent, antécédent de drépanocytose dans la famille,

antécédent transfusionnel, motif principal de consultation.

Les informations recueillies auprés des enquétées ont été traitées et analysées par les logiciels Excel 2016, SPSS
23.0 et XLSTAT 2016. Nous avons effectué des analyses univariées. Elles ont aidé adéterminer la prévalence, la
répartition des enquétés en fonction des modalités des variables d’étude, Elles ont également déterminé les
mesures de tendance centrale (moyenne, mode, médiane) et de dispersion (écart-type) des enquétés par rapport
aux variables quantitatives.

L’étude a été conduite dans le respect des régles éthiques tant nationales qu’internationales sous couverture d’un
avis favorable du Comité d’éthique médicale de I’Université de Lubumbashi par sa lettre N°
UNILU/CEM/023/2019.

I1l.  Résultats

Nous avons enregistré 448 enfants de moins de 5 ans qui ont participé au dépistage et parmi eux 57
étaient homozygotes SS soit une prévalence hospitaliere infanto-juvénile de 12,7% du syndrome drépanocytaire
majeur.

Parmi les 57 enfants homozygotes SS 53% étaient de garcons.L’4age a varié de 2 a 59 mois. La tranche
d’age de 48 a 59 mois est la plus représentée avec 56,1% de cas. L’’age moyen des enquétés était de 41 + 18
mois. L’4ge médian rencontré était de 48 mois (Tableau ).

Nos résultats montrent que 21,1% d’enfants homozygotes SS étaient de I’ethnie Kusu. lls étaient suivis
par ceux des ethnies Lega et Zimba qui représentent 17,5% de cas par tribu (Tableau II).

En rapport avec 1’'union parentale, nous avons observé que 58% de nos enquétés étaient issus d’une
union parentale exogamique et 89 % de leurs parents étaient en couple au moment de ’enquéte (Tableau I).
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Quant a ce qui concerne la fratrie de nos enquétés, nos résultats révelent que 58 % sont issus d’une
fratrie de moins de 5 enfants. La taille moyenne de fratrie observée est de 4 + 2 enfants, la taille médiane de la
fratrie est de 4 enfants (Tableau I).

Parmi les éléments anamnestiques recueillis auprés de nos enquétés, nous avons noté que 47,4%
avaient un antécédent de fievre a répétition. Les antécédents de drépanocytose en famille et de transfusion
étaient présents respectivement chez 33,3% et 78,9% de cas (Tableau II).

Le motif de consultation de nos enquétés au moment de 1’étude était principalement représenté par les
douleurs osseuses pour 31,6% et la fievre pour 21,1% (Tableau II).

Tableau | : Caractéristiques sociodémographiques des enquétés

Variables Effectif (n=57) Pourcentage
Age
[0-11] 6 10,5
[12 - 23] 8 14,0
[24 - 35] 6 10,5
[36 - 47] 5 8,9
[48 - 59] 32 56,1
Sexe
Féminin 27 47,0
Masculin 30 53,0
Ethnie
Kusu 12 211
Lega 10 17,5
Zimba 10 17,5
Mamba-kasenga 5 8,8
Songe 5 8,8
Bangubangu 4 7,0
Kwange 3 53
Babembe 1 1,8
Bakongo 1 18
Bangala 1 18
Bangengele 1 18
Dinga 1 18
Genya 1 18
Nonda 1 18
Songola 1 1,8
Type d’union parentale
Endogamique 24 42,0
Exogamique 33 58,0
Etat-civil des parents
Marié 51 89,4
Divorcé 4 7,0
Veuf 1 18
Mere célibataire 1 1,8
Taille de la fratrie
[1-4] 33 57,9
[5-8] 24 42,1
Tableau Il : Caractéristiques anamnestiques des enquétés
Variables Effectif (n= 57) Pourcentage
Episode pathologique récurrent
Fievre 27 47,4
Douleurs osseuses 12 21,1
Anémie 5 8,8
Douleurs abdominales 4 7,0
Antécédent familial de drépanocytose 19 33,3
Antécédent transfusionnel 45 78,9
Motif de consultation
Douleurs osseuses 18 31,6
Fievre 12 21,1
Asthénie 4 7,0
Convulsion 4 7,0
Douleurs abdominales 4 7,0
Dysphagie 4 7,0
Tuméfaction aux membres 3 53
Vomissement 3 53
Diarrhée 2 3,5
Toux 2 35
Dyspnée 1 1,8
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IV.  Discussion

La prévalence hospitaliére infanto-juvénile de la drépanocytose majeure est de 12,7% dans notre
milieu.Les estimations de I’OMS (4) sur la prévalence hospitaliere de la drépanocytose en milieu pédiatrique de
la RD Congo donnent 12% d’enfants homozygotes SS. Les études effectuées dans les conditions d’un dépistage
systématique dans les régions a forte prévalence ont trouvé des résultats proches de nétres. Katameaet coll. (16)
en RD Congo ainsi queDipty et coll.(17)en Inde ont trouvé respectivement une prévalence hospitaliére de la
drépanocytose de 10,9% et 15% des sujets avec syndrome drépanocytaire majeur.Par contre, pour les études
menées en Afrique dans un contexte ou le dépistage n’estpas systématique, la fréquence hospitaliere de la
drépanocytose majeure en milieu pédiatrique ne dépasse pas 3,5%(18,19). Nos résultats prouvent que le fardeau
de la drépanocytose est sous-estimé en milieu hospitalier africain par manque d’un programme de dépistage
systématique.

Le sexe masculin est prédominant dans notre série avec 53% de garcons. Notre observation corrobore
une franche d’études qui ont rapporté la prédominance du sexe masculin parmi les drépanocytaires SS
étudiés(18-21). 11 existe une autre franche d’études qui rapportent 1’inverse avec une prédominance du sexe
féminin(22-24). Ces différences n’ont aucune signification directement liée a la maladie car il s’agit d’une
affection génétique autosomique non liée au sexe.

Chez nos enquétés, la tranche d’age de 48 a 59 mois est la plus représentée avec 56,1% de
cas.Nombreuses études et projections démontrent que la tranche d’age de moins de 5 ans est la plus représentée
parmi les patients avec syndrome drépanocytaire majeur(1,3). Le constat fait dans notre étude peut s’expliquer
par le taux élevé de la morbidité infanto-juvénile globale(25,26)et la baisse progressive du taux d’hémoglobine
feetale qui augmente la morbidité chez les patients avec syndrome drépanocytaire majeur(27,28). 1l y a donc
intérét a renfoncer le dépistage de la maladie avant 1’4ge de 5 ans pour améliorer I’espérance de vie des patients
drépanocytaires dans notre milieu.

Pour notre milieu d’étude, les résultats montrent que 21,1% de sujets homozygotes SS sont de I’ethnie
Kusu. Ils sont suivis par ceux des ethnies Lega et Zimba qui représentent 17,5% de cas par ethnie.Lufimbo K.A
et coll(29)ont trouvé, au cours d’un dépistage néonatal effectué dans le milieu d’étude que nous en 2018, que les
trois tribus (Lega, Kusu et Zimba) étaient majoritaires parmi les nouveau-nés dépistés homozygotes SS. Tshilolo
et al. (30)affirment que la répartition de la drépanocytose en fonction des groupes ethniques n’est pas
statistiquement significativeen RD Congo. Des études ultérieures permettront d’expliquer la grande
représentativité des ethnies Kusu, Lega et Zimba parmi les enfants avec syndrome drépanocytaire majeur dans
la ville de Kindu.

Dans notre série, 58% de nos enquétés sont issus d’une union parentale exogamique.Nos résultats vont
dans le méme sens que ceux trouves par Keita (18) soit 65,3% des sujets drépanocytaires issus d’une union
exogamique. L’endogamie est souvent pointée comme étant un facteur favorisant 1’émergence des maladies
génétiques(31,32). Cette étude montre que pour réduire I’incidence de la drépanocytose dans notre milieu,
encourager 1’exogamie n’est pas une panacée ; il faut plutdt accroitre le dépistage de la maladie afin que chaque
individu sache son profil éléctrophorétique de ’hémoglobine.

Nous avons noté, dans notre série, que 89 % de parents de nos enquétés étaient en couple au moment
de I’enquéte. Nos résultats sont presque similaires & ceux de Keita (18) et Rouabah(33) qui ont trouvé
respectivement que 97,2% et 86,7% des parents d’enfants drépanocytaires étaient mariés.ll reste nécessaire
d’étudier I’impact de la connaissance du statut drépanocytaire d’un enfant sur I’avenir du statut matrimonial de
ses parents.

Quant a ce qui concerne la fratrie de nos enquétés, nos résultats révelent que 58 % sont issus d’une
fratrie de moins de 5 enfants. La taille moyenne de fratrie observée est de 4 + 2 enfants pour des extrémes 1a8
enfants. L’étude de la fratrie des enfants drépanocytaires nous permet de planifier deux actions dans
I’accompagnement des familles d’enfants drépanocytaires. La premiére action est la prise en charge
psychoaffective des membres de la fratrie car il est établi que les fréres et sceurs d’un enfant handicapé subissent
des répercussions psychiques liées a 1’état de leur consanguin(34). Ceci engendre en eux un sentiment
ambivalent entre honte et culpabilité, amour et haine, complicité et rivalité, angoisse et désir de mort pour le
membre de la fratrie qui est handicapé(34,35). La deuxiéme action est I’extension du dépistage & tous les
membres de la fratrie.

L’antécédent transfusionnel était présente chez 78,9% homozygotes SS dépistés au cours de notre
étude.Shongo(36) en RD Congo, a noté dans son étude que 80% d’homozygotes SS connus et 4gés de moins de
5 ans avaient un antécédent transfusionnel. En Afrique de 1’ouest, les séries de Thiam(37) et Camara (38)
rapportent respectivement qu’environ la moitié et le tiers des sujets avec syndrome drépanocytaire majeur
avaient un antécédent transfusionnel.La transfusion est un événement presqu’inévitable chez des sujets avec
syndromes drépanocytaires majeurs (39,40).
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L’antécédent de drépanocytose dans la famille a été retrouvé chez 33,3% d’homozygotes SS. La fiévre
a répétition était rapportée chez 47,4% d’enfants SS suivie des douleurs osseuses récurrentes chez 21,1%.et Ces
observations corroborent 1’histoire naturelle de la maladie telle que décrite dans la littérature(41,42).

Prés de 32% d’enfants dépistés avec syndrome drépanocytaire majeure avaient consulté pour des
douleurs osseuses et la fievre était présente chez 21,1%. Nombreuses études ont également noté une proportion
élevée des douleurs et de la fievre parmi les motifs de consultation des patients admis avec drépanocytose
majeure(43-46). Une maitrise de la prise en charge de la douleur et une bonne exploration de la fiévre sont des
éléments capitaux pour améliorer la prise en charge hospitaliére des sujets drépanocytaires SS dans notre milieu.

V.  Conclusion
La prévalence hospitaliere de la drépanocytose en milieu pédiatrique de Kindu corrobore avec les
estimations faites par I’OMS a partir d’une étude effectuée en RD Congo. Les caractéristiques
sociodémographiques des homozygotes dépistés en milieu pédiatrique de Kindu se rapprochent des autres
auteurs. Le dépistage systématique permet de révéler I’ampleur de la maladie parmi les enfants hospitalisés.
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