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La drépanocytose est une affection héréditaire a transmission autosomale
récessive caractérisée par une anomalie de structure de I'hémoglobine dans
laquelle I'acide glutamique en position 6 sur la chaine béta (B) est remplacé par la
valine. L’hémoglobine anormale ainsi formée résultant de la mutation d'une base
du triplet du 6éme codon (GAG--GTG) du géne B est dénommée hémoglobine S
(HbS) [1]. Elle constitue la maladie génétique la plus fréquente au monde, avec
une prédominance en Afrique subsaharienne [2]. En Cote d’Ivoire, la prévalence
de cette affection est estimée a 12% [3].Chez les patients drépanocytaires
homozygotes, I’anémie hémolytique chronique est une manifestation constante
lice a la destruction prématurée des globules rouges falciformes [4]. Cependant,
certains patients présentent, de maniere paradoxale, une élévation du taux
d’hémoglobine ou de I’hématocrite, sans augmentation réelle de la masse

globulaire : c’est ce qu’on appelle le syndrome pseudo-polyglobulique [5].

Ce syndrome peut étre confondu avec une polyglobulie vraie, entrainant des
erreurs diagnostiques et une mauvaise orientation thérapeutique [6]. La
physiopathologie de cette pseudo-polyglobulie chez le drépanocytaire reste mal
élucidée ; plusieurs hypotheses évoquent une hémoconcentration relative ou une

redistribution du volume plasmatique [7].

Malgré la fréquence élevée de la drépanocytose en Afrique de I’Ouest, trés peu
d’études locales se sont intéressées a cette entité clinique particuliére [8]. Il est
donc nécessaire d’en évaluer la fréquence et les caractéristiques en contexte
africain, notamment en Cote d’Ivoire, afin d’améliorer la compréhension clinique

et biologique du profil hématologique du drépanocytaire [9].

La reconnaissance du syndrome pseudo-polyglobulique est importante pour éviter
une interprétation erronée des résultats d’hémogramme chez le drépanocytaire
[5]. En effet, une évaluation erronée du taux d’hémoglobine affirmant a tort un

taux d’hémoglobine normal chez le drépanocytaire sans considérés le tableau
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d’anémie hémoglobinique de la drépanocytose . La prise de I’hydroxyurée et

I’acide folique peuvent y contribuer[10].

Sur le plan pratique, cette étude apportera des données locales sur la prévalence
et les caractéristiques biologiques du syndrome pseudo-polyglobulique en Cote
d’Ivoire, contribuant ainsi a améliorer la qualité du suivi hématologique des
patients drépanocytaires [9].L’amélioration de la qualité de vie chez les patients
et la prévention des complications lies a cet état.
Elle vise également a enrichir la littérature régionale sur un aspect encore peu
documenté de la drépanocytose et a stimuler de futures recherches sur ses

mécanismes physiopathologiques [8].
Question de recherche

Cette etude nous permettra de répondre a la question suivante: Quelle quelles sont
les caractéristiques cliniqgue et thérapeutiques du syndrome pseudo-

polyglobulique chez les patients drépanocytaires suivis a Abidjan en 2023-2025?

But

Etudier les caractéristiques cliniques, biologiques et thérapeutiques du syndrome
pseudopolyglobulique chez les patients drépanocytaires suivis au CHU de
Cocody de 2023 a 2025.
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OBJECTIFS DE L’ETUDE
- Objectif général
Contribuer a une meilleur prise en charge des hémoglobinopathies au service
d’hématologie clinique du CHU de Cocody.
Objectifs spécifiques

1. Décrire les caractéristiques socio-démographiques des patients (age, sexe,

profession) présentant un syndrome pseudo-polyglobulique.

2. Décrire  les  manifestations  cliniqgues et  biologiques  des

pseudopolyglobulies.

3. Etudier les liens (associations) entre la saignée thérapeutique et les
caractéristiques des patients, notamment le phénotype hémoglobinique,
I’age, la durée de suivi, les signes cliniques, les complications, et
I’évolution biologique (hémogramme avant/apres saignée et évolution

globale sur le suivi).
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PREMIERE PARTIE

GENERALITES
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I-  Geénéralités sur la drépanocytose

1- Définition
La drépanocytose est une maladie heréditaire de I'némoglobine (Hb). C'est une
anomalie de structure dans laquelle le 6°™ acide aminé de la chaine béta (qui est
I'acide glutamique) est remplacé par la valine. Le produit de cette mutation

autosomique est une hémoglobine anormale dénommée hémoglobine S (HbS).

Cette maladie est donc caractérisée par la présence d'hématies falciformes
possedant une faible affinité pour I'oxygéne. Cette modification des hématies va,
entre autres, impacter I'oxygénation des organes et provoquer des crises vaso-
occlusives séveres (figure 1 et 2). La drépanocytose est causée par une mutation
du gene de la chaine béta de I'némoglobine présent sur le chromosome 11. Cette
mutation conduit a la production en quantité d'hémoglobine mutée. La
transmission de l'alléle S muté est mendélienne récessive, c'est a dire qu'il faut
que les deux alleles (celui venant du pére et celui de la mére) soient mutés pour

déclarer la maladie [11].
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2. Les différents phénotypes de la drépanocytose

La drépanocytose se manifeste sous divers phénotypes, dont plusieurs sont

considérés comme des formes cliniquement significatives de la maladie.
a. Phénotypes majeurs symptomatiques

e Hb SS/SSFA2 (drépanocytose homozygote SS)

Forme la plus fréquente, résultant de 1’héritage de 1’allele S de chacun des
parents. Elle se caractérise par une anémie normocytaire régenérative (Hb
entre 6 et 10 g/dl), une déformation des globules rouges en faucille, ainsi
gue des anomalies érythrocytaires (taille, volume, coloration). On observe
frequemment une hyperleucocytose a polynucléaires neutrophiles et une
thrombocytose [12].
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o Hb SC (hétérozygotie composite SC)

L’hémoglobine S est associée a I’hémoglobine C, mutation distincte de la
chaine B. L’anémie est modérée (Hb entre 10 et 12 g/dl), généralement
discretement microcytaire. Le taux de leucocytes et de plaquettes reste
normal, mais la CCMH est élevée, traduisant une déshydratation
érythrocytaire. Les drépanocytes sont rares, mais les globules rouges
présentent des formes irrégulieres. Bien que cliniquement proches des
homozygotes SS, les patients SC présentent plus souvent une

splénomégalie persistante et des complications osseuses et oculaires [12].

o Hb SD (hétérozygotie composite SD)

Ce phénotype résulte de la combinaison de I’hémoglobine S avec un variant
de type D. La plupart des hétérozygoties SD sont asymptomatiques, a
I’exception de la variante SD Punjab. Cette derni¢re entraine une anémie
(Hb entre 6 et 10 g/dl), une réticulocytose marquée, et des anomalies

morphologiques similaires a celles observées dans la forme SS [12].

o Sp-thalassémie (SFA2 ou SAFA2)

Ici, I’hémoglobine S est associée a une P-thalassémie (défaut de synthése
de la chaine B-globine). L’anémie est moins sévére que dans la forme SS
(Hb entre 7 et 11 g/dl), mais les anomalies érythrocytaires sont mixtes :
drépanocytes, hypochromie, microcytose, et anisocytose. Cliniquement,

une splénomégalie persistante est fréquente.
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b. Phénotype mineur asymptomatique

o Hb AS (trait drépanocytaire)

Le porteur hétérozygote du géne S présente un hémogramme normal sans
anomalie morphologique des globules rouges. Aucun drépanocyte n’est
observé sauf lors de tests spécifiques comme celui d’Emmel, qui, en
induisant une hypoxie artificielle (via le métabisulfite de sodium), permet

de visualiser la présence d’hémoglobine S [13].
c. Classification pratique des formes cliniques

Ces phénotypes permettent de regrouper les formes de drépanocytose en trois

catégories :
o Formes majeures anémiques : SSFA2, SFA2
o Formes majeures non anémiques : SC, SAFA2

o Forme mineure (asymptomatique) : AS (trait drépanocytaire)

Sur le plan clinique, on distingue la maladie drépanocytaire (formes majeures
nécessitant une prise en charge a long terme) du trait drépanocytaire, forme

bénigne ne requérant pas de traitement spécifique.

9
KOHOU MINGNONSIE KAMAL EDDY Thése de doctorat d’état en Médecine




ETUDE DU SYNDROME PSEUDO-POLYGLOBULIQUE CHEZ LE DREPANOCYTAIRE MAJEUR EN

HEMATOLOGIE CLINIQUE AU CHU DE COCODY DE 2023 A 2025.

2. Epidémiologie
La drépanocytose est répartie en foyers originels régions ou la mutation HbS est

apparue spontanément et foyers secondaires, liés aux migrations humaines [14].
Foyers originels

On retrouve les foyers originels en Afrique noire, dans le sous-continent indien
(notamment chez les Veddoides avec 20-30 % d’hétérozygotes, 2-3 %

d’homozygotes) et dans la péninsule arabique (Arabie Saoudite, Yémen) [14].
Foyers secondaires

Les foyers secondaires sont apparus via les traites esclavagistes vers les

Ameériques et les migrations économiques récentes vers 1’Europe [15].

Aux Etats-Unis, environ 100 000 personnes sont atteintes, soit 7-8 % de la
population afro-américaine, jusqu’a 12 % en Caroline du Sud [16]. La situation
est similaire au Brésil. L’HbS est absente chez les Amérindiens, les populations
d’Europe du Nord et d’Océanie [15].

En Europe, les pays méditerranéens (Italie du Sud, Grece, Turquie, Albanie,
Portugal) présentent une prévalence endogéne (1-5 %) [15]. Ailleurs (France,
Royaume-Uni, Belgique, Allemagne), la maladie est liée aux flux migratoires

postcoloniaux [15].

En Belgique, I’incidence néonatale est de 1/1 710 a Bruxelles, 1/943 & Liege
[15].

En Allemagne, seuls 300 cas sont recensés [11,12]. En France, la maladie est

apparue dans les années 1940-50 chez les Antillais, puis s’est étendue avec les
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migrations africaines et asiatiques. Un depistage en 1977 a Marseille a montré
0,22 % de porteurs parmi 35 000 éleves [15].

Aujourd’hui, c’est la maladie génétique la plus fréquente : 1 naissance sur 1
900, contre 1/5 989 pour la mucoviscidose, avec 26 000 patients estimeés et 300

a 350 nouveaux cas annuels, surtout en Tle-de-France [17].

Afrique

L’Afrique subsaharienne concentre la majorité des cas, notamment dans la «
ceinture sicklémique » (15°N a 20°S), ou la fréquence du trait dépasse souvent
10 % [18,19].

e En Afrique de ’Ouest (Ghana, Nigéria) : 15-30 %.

En Afrique équatoriale : jusqu’a 40 %.

En Ouganda : 45 % chez les Baambas.

En Afrique du Nord : 1-2 % ; <1 % en Afrique du Sud [20].

Jusqu’a 2 % des nouveau-nes peuvent naitre atteints dans certaines régions
[20].

Lien avec le paludisme

La drépanocytose est fréquente la ou sévit le paludisme, en raison d’un
polymorphisme génétique equilibré : le trait drépanocytaire protége partiellement

contre les formes graves du paludisme a Plasmodium falciparum [15].

Cette protection repose sur la déformation des hématies infectées et leur

phagocytose rapide, freinant la multiplication du parasite.
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3. Histoire de la drépanocytose

Bien que son histoire médicale soit récente, la drépanocytose accompagne depuis
longtemps le destin des populations noires. Longtemps ignorée ou stigmatisée,
elle reste marquee par I’indifférence, la douleur et un imaginaire de malédiction
[15]. « La drépanocytose doit quitter I'ombre et le silence » écrivait Gilbert

Tchernia.

3.1. Histoire non médicale

L’histoire socioculturelle de la drépanocytose suit quatre grandes étapes :
« latraite négriére,
« le lien évolutif avec le paludisme,
« la lutte afro-américaine pour la reconnaissance,

« et ’expansion mondiale liée aux migrations economiques [15].

La mutation HbS s’est propagée hors d’Afrique des le XVlie siecle avec le
commerce triangulaire, principalement vers les Ameriques et les Caraibes.
L’esclavage, les métissages et les migrations ultérieures ont €largi sa distribution,

faisant de la drépanocytose une maladie mondiale [15].

Dans plusieurs langues africaines, des termes anciens évoquent ses symptomes :
douleurs osseuses, malédiction familiale, ou réincarnations d’enfants décédés. La

transmission maternelle est souvent présumée en contexte polygame, quand seul
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un couple parental engendre des enfants malades, ce qui entraine parfois des

répudiations [15].

La mutation HbS est apparue, selon les estimations, entre 1100 et 200 av. J.-C.,
simultanément en Afrique et en Asie, comme adaptation au paludisme [15]. Aux
Etats-Unis, dans les années 196070, la lutte des Afro-Américains pour leurs
droits a contribué a la reconnaissance de la maladie. Des militants comme les
Black Muslims (dirigés par Malcolm X) ont sensibilisé a la drépanocytose. Le
président Richard Nixon, en 1971, a officiellement lancé les premiers
programmes fédéraux de recherche et de prise en charge [15]. Au Moyen-Orient
et en Asie, LEHMANN décrit des 1952 des cas chez des Indiens védiques [18],
puis une étude de la Standard Oil Company en Arabie Saoudite identifie 42 sujets
SS sur 270 employés en 1970, souvent asymptomatiques avec une Hb > 10 g/di
[21].

3.2. Histoire médicale
3.2.1. A P’échelle mondiale

La drépanocytose est décrite cliniguement pour la premiere fois en 1910 par le Pr

James Herrick, chez un étudiant antillais [22].

e En 1917, Emmel montre la falciformation des hématies en condition

hypoxique [23].
o En 1928, Hahn introduit le terme d’anémie drépanocytaire [24].

o En 1940, Sherman identifie des différences physico-chimiques dans les

hématies drépanocytaires.

o En 1949, Pauling découvre les hémoglobines A et S et propose un lien

entre les cations de HbS et la falciformation [25].
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o La méme année, James Neel démontre la transmission autosomique

récessive de la maladie [26].

o En 1956, Vernon Ingram révele que la différence entre HbA et HbS

repose sur un seul acide aminé [27].

Les années 1970-80 voient des avancées majeures :

séquencage du geéne de la B-globine,

développement du dépistage néonatal (notamment aux Antilles dées 1981),

compréhension de 1’érythropoiése (Rifkind, 1978),

et isolement des génes B et 8 (Maniatis, 1978) [1].

En 1995, I’hydroxyurée devient le premier traitement valide, augmentant
I’hémoglobine feetale et réduisant les complications [15]. Puis arrivent les
premicres allogreffes de cellules souches hématopoiétiques (CSH), d’abord a
partir de moelle osseuse, puis dés 1998, a partir de sang de cordon ombilical. Cette
greffe a permis la guérison de certains enfants, mais reste limitée par les risques

(GVHD, infections) et la faible disponibilité en cellules souches [15].
3.2.2. En Afrique

Les premiéres études africaines sont menées principalement par des chercheurs

occidentaux :

Lehmann et Raper en Ouganda et au Congo (1949-1964),

Livingstone au Libeéria (1950-1957),

Cabannes en Cote d’Ivoire et pays voisins [17],

Sankalé, Konotey-Ahulu, Hiernaux, entre autres [28,29]
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Les premicres méthodes (test d’Emmel) ne permettaient pas de distinguer porteurs
et patients. L’ arrivée de techniques discriminantes a montré que la majorité des
enfants homozygotes mouraient trés jeunes, expliquant I’absence d’adultes SS
dans certaines enquétes. Par exemple, au Congo, sur 1 879 sujets SS identifiés,
seuls 15 avaient plus de 18 ans [15].En Haute-Volta (Burkina Faso), une enquéte
sur 1 000 échantillons a révélé 15 % de génes BS et BC, mais un seul homozygote

SS, 4gé de moins d’un an [15].

Le criblage néonatal a permis des avancées en épidémiologie. Une étude a
Kinshasa sur 31 304 nouveau-nés a identifié 16,9 % de porteurs du trait et 1,4 %
d’homozygotes SS, avec des variations selon les groupes ethniques et les

pratiques endogamiques [15].

4. Génétique et physiopathologie de la drépanocytose

4.1. Rappels physiologiques
4.1.1. Structure de I’hémoglobine

L’hémoglobine, protéine des globules rouges, transporte 1’oxygene, le CO: et les
ions H*. C’est un tétramére formé de deux chaines a (141 AA) et deux chaines 3
(146 AA). Chaque chaine est associée a un groupe heme, structure plane de
protoporphyrine 1X coordonnee a un atome de fer, capable de fixer des gaz comme
I’oxygene, le NO ou le CO [30].

La biosynthése de ’héme, a partir de la glycine et du succinyl-CoA, implique huit
enzymes. Elle se déroule principalement dans la moelle osseuse (80 %) et dans le
foie (15 %). Une fois formé, 1’héme est rapidement incorporé dans les

hémoprotéines (hémoglobine, myoglobine, neuroglobine), évitant sa toxicité.
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4.1.2. Génes de I’hémoglobine

Deux clusters géniques régulent I’expression des chaines de globine :

e Le cluster a est situé sur le chromosome 16 (16p13.3). Il comprend HBZ
(embryonnaire), HBA2 et HBA1 (adultes), contr6lés notamment par la
région MCS-R2 (HS-40) [31].
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e Le cluster B, sur le chromosome 11, comprend HBE1 (), HBG1 et HBG2
(v), HBD (8) et HBB (B), actives par une Locus Control Region (LCR)
[32].

L’expression des chailnes globiniques évolue au cours du développement

embryonnaire et fcetal.

Chromosome 16
Famille de genes aipha

MCS-R1aR4 C a2 o

HH—H H H
X 8 8 &N

Hb embryonnaire Hb feetale Hb adultes
Hb Gower/Hb Portiand al-14 HHA2 /MbA
H§S 4321 t Gr Ar 6 B
Chromosomell

PLCR \ Famile de genes bets

4.1.3. Types d’hémoglobine
o Embryonnaire : Hb Gower 1 ((z62), Gower 2 (a2¢2), Portland ({2y2) [33].

o Feetale (HbF : a2y2) : Majoritaire entre la 8e et la 36e semaine de gestation
(~90 %), puis diminue [31].

o Adulte : HbA (02fs, >97 %), HHA2 (0255, 2-3 %), HDF (<1 %).
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4.2. Génétique de la drépanocytose
4.2.1. Mode de transmission

La drépanocytose suit un mode autosomique récessif. Deux alléles mutés (BS)
sont nécessaires pour exprimer la maladie. Ainsi, un couple AS a 25 % de risque
d’avoir un enfant SS a chaque grossesse. Pour les biochimistes, il s’agit d’un

mode codominant, car I’HbS est détectable chez les hétérozygotes [33].
4.2.2. Génétique moléculaire

La mutation 6 Glu—Val (GAG — GTG) est responsable de I'HbS. Cette

substitution ponctuelle modifie le comportement de I’hémoglobine sans altérer
sa structure quaternaire. Les homozygotes SS sont atteints, tandis que les

hétérozygotes AS sont porteurs sains [14].

Certaines combinaisons de 1’allele BS avec d’autres mutations provoquent aussi

des syndromes drépanocytaires majeurs :

e Sp-thalassémie (SP* ou SP°) : réduction ou absence de chaines 3 normales.

e HbC, HbE, Hb D-Punjab, Hb O-Arab, Hb Lepore : peu pathogenes

seuls, mais graves en hétérozygotie avec HbS.

o Variants rares (HbS-Oman, HbS-Antilles) : double mutation sur le méme
allele B, entrainant un syndrome drépanocytaire dominant, méme a 1’état

hétérozygote [14].

4.3. Physiopathologie
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La mutation HbS entraine des troubles multifactorielles du globule rouge :
altérations structurales, adhérence vasculaire, inflammation et déshydratation
[34].

LCR ¢ Gy Ay o B
§'——#—C 33— -3 Chromosome 11

GTG codon 6

oxy-Hbs  désoxy-Hbs
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Figure 7: Schéma de la mutation drépanocytaire et de ses conséquences [33]
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4.3.1. Polymérisation et falciformation

En hypoxie, la valine mutée en surface interagit avec des acides aminés
hydrophobes d'autres HbS, formant des polyméres rigides qui déforment

I’hématie en forme de faucille (drépanocyte) [33].
Cette polymérisation est aggravee par :
e |’augmentation de ’HbS intracellulaire,
o le baisse du pH,
« la désoxygénation,
o latempérature

Consequences : perte de souplesse, occlusion capillaire, hémolyse, hypoxie

aggravée.
4.3.2. Déplétion en monoxyde d’azote (NO)

Le NO est un vasodilatateur essentiel. Dans la drépanocytose :

e L’Hb libre issue de I’hémolyse détruit le NO 1000 fois plus vite que I’Hb

intracellulaire [33].

21
KOHOU MINGNONSIE KAMAL EDDY Thése de doctorat d’état en Médecine




ETUDE DU SYNDROME PSEUDO-POLYGLOBULIQUE CHEZ LE DREPANOCYTAIRE MAJEUR EN
HEMATOLOGIE CLINIQUE AU CHU DE COCODY DE 2023 A 2025.

e L’hémolyse libére de I’argininase, qui consomme la L-arginine,

précurseur du NO [1].

Ce déséquilibre favorise la vasoconstriction, 1’activation endothéliale et la

vaso-occlusion.
4.3.3. Adhérence aux cellules endothéliales

Les réticulocytes de stress expriment VLA-4 et CD36, qui interagissent avec
VCAM-1 et la thrombospondine sur I’endothélium, favorisant 1’adhérence et la
stase [15,32].

4.3.4. Inflammation et coagulation
L’hyperleucocytose, fréquente, participe a :

o lastase vasculaire (via I’encombrement par les neutrophiles),

e [’activation de I’endothélium,

o la production de cytokines pro-inflammatoires (TNF, ILs) [32].
D'autres mécanismes aggravent cette inflammation :

o Oxydation de I’Hb,

« exposition de phosphatidylsérines,

o expression du facteur tissulaire,

« activation de la coagulation, avec production de thrombine [1,39,40].
4.3.5. Déshydratation érythrocytaire

L’activation du canal Gardos (Ca?'/K") et du cotransporteur K*-CI- entraine
une fuite de potassium et d’eau, augmentant la concentration d’HbS, donc sa
polymerisation [40].
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La désoxygénation, I’acidose et le stress oxydatif renforcent cette dérégulation

ionique.
4.3.6. Particularités du drépanocyte
« Oxydation excessive — formation de méthémoglobine, hémi-chromes,

perte d’héme, libération de Fe?* [1,39,40].

o Perturbation membranaire — exposition de phosphatidylsérines,

formation de microvésicules, fixation d’IgG, phagocytose accélérée

[14].

 Rigidité et hyperviscosité — ralentissement circulatoire et crises.
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11 PSEUDO-POLYGLOBULIE CHEZ LE DREPANOCYTAIRE MAJEUR
1. Définition : de quoi parle-t-on exactement ?

Le syndrome pseudo-polyglobulique correspond, dans la plupart des cas, a une
érythrocytose relative : I’hémoglobine (Hb) et/ou I’hématocrite (Ht) paraissent
élevees parce que le volume plasmatique a diminué, sans augmentation réeelle de
la masse globulaire (hémoconcentration)[35]. A I’inverse, une polyglobulie
vraie”’(érythrocytose absolue) implique une augmentation de la masse
érythrocytaire (ex. polyglobulie de Vaquez) ou une stimulation de I’érythropoiese

par hypoxie/tumeur/androgenes, etc. [35].

2. Spécificité chez le drépanocytaire majeur

La drépanocytose majeure est classiguement marquée par une anémie
hémolytique chronique et des variations de I’Hb autour d’un “steady state” propre

a chaque patient [3,5].
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Dans ce contexte, une Hb/Ht “élevée” a deux conséquences majeures :

e Risque de mauvaise interprétation diagnostique

o On peut confondre un etat de déshydratation / contraction
plasmatique avec une polyglobulie vraie, et donc déclencher des
explorations inutiles... ou rater une cause secondaire d’hypoxie

(apnées du sommeil, pneumopathie chronique) [35,36].

e Impact hemorhéologique disproportionné

Chez le drépanocytaire, la viscosité sanguine est déja pénalisée par la
rigidité et I’adhérence des hématies falciformes ; une hausse “modeste” de

I’Ht peut donc aggraver la viscosité et favoriser les phénomenes vaso-

occlusifs [37].
3. Mécanismes de pseudo-polyglobulie en dréepanocytose majeure
a) Contraction du volume plasmatique (déshydratation “systémique”)

C’est le mécanisme le plus fréquent : fiévre, diarrhées/vomissements, apports
hydriques insuffisants, chaleur, efforts physiques, ou encore diurétiques. Le

résultat est simple : moins de plasma — Hb/Ht qui montent “sur le papier”
[35,36].

En Afrique subsaharienne, ces facteurs sont d’autant plus pertinents que la charge
de maladie est élevée et que les épisodes infectieux/déshydratants restent
fréquents [38]

b) Déshydratation des globules rouges (déshydratation intracellulaire)

La drépanocytose s’accompagne aussi de déshydratation des hématies (perte de
K* et d’eau), augmentant la concentration intracellulaire d’HbS, ce qui favorise la
polymérisation et la falciformation [8]. Cette déshydratation intracellulaire

n’augmente pas a elle seule la masse globulaire, mais elle aggrave la rhéologie et
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peut rendre un état d’hémoconcentration plasmatique encore plus “toxique” sur le

plan vaso-occlusif [39]
¢) Hypoxie chronique

Si I’¢lévation Hb/Ht persiste aprés correction de 1’hydratation, il faut envisager
une stimulation érythropoiétique par hypoxie : syndrome d’apnées du sommeil,
atteinte pulmonaire chronique, cardiopathie, etc. Les algorithmes d’exploration
de I’érythrocytose recommandent précis€ément oxymeétrie, gaz du sang, et parfois

étude du sommeil dans ce cadre [35,36].
d) latrogénie transfusionnelle

C’est un point crucial en hématologie clinique. Les recommandations
transfusionnelles en drépanocytose insistent sur 1’éviction de ’hyperviscosité :
chez les patients HbSS non chroniquement transfuseés et avec Hb de base < 90
g/L, I’Hb post-transfusion ne devrait pas dépasser ~100 g/L, surtout si le %HbS
reste > 30% [40].

4. Consequences cliniques

Chez le drépanocytaire majeur, la pseudo-polyglobulie (souvent via

hémoconcentration) peut s’accompagner de :

e Mmajoration des crises vaso-occlusives (douleur, syndrome thoracique

aigu) par aggravation de la viscosité et de la stase microvasculaire [37,40]

« confusion diagnostique avec érythrocytose vraie, retardant la prise en

charge de la cause réelle (déshydratation, hypoxemie) [35,36].

e risque iatrogene si 1’élévation Hb/Ht conduit a des décisions inadaptées

(ex. transfusion supplémentaire, ou “phlébotomie réflexe” hors indication)
[40]
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5. Démarche diagnostique devant une Hb/Ht trop élevés chez un

drépanocytaire

Chez un drépanocytaire majeur, une Hb/Ht trop élevés n’est pas une bonne
nouvelle & encadrer au mur : ¢’est un signal. L’objectif de la démarche est de
distinguer rapidement une pseudo-polyglobulie (hémoconcentration par
diminution du volume plasmatique) d’une érythrocytose vraie (secondaire a une
hypoxie ou plus rarement primitive), tout en évitant les décisions iatrogenes,

notamment transfusionnelles [35,40,41].

La premiére étape consiste a confirmer I’anomalie. On recontrdle la NFS dans de
bonnes conditions (préléevement correct, garrot non prolongé), on compare si
possible aux valeurs habituelles du patient (son “steady state”), et on replace le
résultat dans son contexte immédiat : crise vaso-occlusive, infection, pertes
digestives, chaleur, apports hydriques insuffisants, ou au contraire transfusion
récente[35,41].

e L’interrogatoire doit ensuite étre trés ciblé. On cherche d’abord tout ce
qui favorise I’hémoconcentration : fievre, diarrhées, vomissements, sueurs,
douleur aigué avec restriction des apports, effort, exposition a la chaleur,
prise de diurétiques, alcool ou automédication. En parallele, on documente
précisément la transfusion (date, nombre de culots, indication, simple “top-
up” ou échange), car chez HbSS une Hb trop élevée aprés transfusion peut
augmenter la viscosité et compliquer 1’évolution [40]. Enfin, si I’élévation
est persistante ou disproportionnée, on explore une hypoxie chronique :
dyspnée, antécédents de syndrome thoracique aigu, toux, signes évocateurs
d’apnées du sommeil (ronflement, somnolence diurne), tabagisme, et plus

largement tout facteur pouvant stimuler 1’érythropoiese [35,41].
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e L’examen clinique sert a trancher rapidement entre “patient sec” et
“patient hypoxique” (et parfois les deux, parce que la vie est rarement
simple). On note les constantes, on mesure la SpO- au repos (et si possible
lors d’un effort trés 1éger), on recherche les signes de déshydratation, les
signes respiratoires, et on fait un dépistage neurologique rapide si
symptomes d’hyperviscosité ou de complication vasculaire. Cette étape est
déterminante parce qu’un chiffre biologique isolé, sans clinique, peut

mener droit dans le décor [35].

e Sur le plan paraclinique, on avance par paliers. D’abord, une NFS de
contrdle avec réticulocytes et bilan simple (fonction rénale, ionogramme, +
marqueurs d’hémolyse) pour situer le patient par rapport a son état habituel
et objectiver un contexte de déshydratation. Ensuite, on s’aide d’éléments
compatibles avec I’hémoconcentration (par exemple protéines
totales/albumine si disponibles), et surtout on évalue I’oxygénation (SpO-,
+ gaz du sang selon plateau). Si I’Hb/Ht restent ¢levés a distance d’une
crise et aprés correction des pertes, la démarche devient celle d’une
érythrocytose : recherche de cause d’hypoxie, puis éventuellement dosage
d’EPO, et si besoin exploration d’une cause primitive (ex. JAK2) selon la

disponibilité et la pertinence clinique [35,41,42].

Le piege majeur, dans ce contexte, c’est la transfusion ‘“réflexe”. En
drépanocytose, plusieurs recommandations insistent sur I’idée qu’il faut ameéliorer
I’oxygénation et/ou réduire la fraction d’HbS sans pousser I’Hb trop haut, parce
que I’hyperviscosité peut aggraver les complications. Concrétement, si le patient
a dé¢ja une Hb/Ht inhabituelle pour lui, il faut réfléchir : parfois 1’échange
transfusionnel (quand indiqué et disponible) est plus cohérent qu’une simple

transfusion additionnelle [40,43].

6. Prise en charge et prévention
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Chez un drépanocytaire majeur présentant une Hb/Ht inhabituellement élevées, la
prise en charge doit d’abord viser a corriger une hémoconcentration (pseudo-
polyglobulie) et a traiter le facteur déclenchant, tout en évitant les interventions
susceptibles d’augmenter la viscosité sanguine. Dans la pratique, la situation
s’inscrit fréquemment dans un contexte de crise vaso-occlusive, de syndrome
infectieux ou de pertes hydriques (fievre, diarrhée, vomissements, baisse des
apports), ou la contraction du volume plasmatique suffit a majorer Hb/Ht sans

augmentation réelle de la masse globulaire[44].

La correction de 1I’¢tat d’hydratation doit étre prudente et individualisée. Les
recommandations NIH/NHLBI suggerent, chez les patients euvolémiques en crise
vaso-occlusive qui ne peuvent pas s’hydrater oralement, une hydratation
intraveineuse au plus au débit d’entretien, afin d’éviter la surhydratation[45]. Par
ailleurs, des données observationnelles montrent que la perfusion IV peut exposer
certains patients drépanocytaires a une surcharge hydrosodée, ce qui impose une
surveillance clinique et une réévaluation réguliere (balance hydrique, signes

respiratoires, auscultation, saturation, fonction rénale)[44].

En parallele, la prise en charge doit intégrer le traitement structuré de la douleur
et de la cause associée (infection, déshydratation, crise). Les lignes directrices de
I’ American Society of Hematology (ASH) sur la douleur dans la drépanocytose
insistent sur I’importance d’une analgésie protocolisée avec réévaluations, et
soulignent qu’il n’existe pas d’argument de haut niveau permettant d’imposer
systématiquement des fluides IV “en plus” du traitement standard : I’hydratation

doit donc rester raisonnée, guidée par 1’état clinique[46].

La stratégie transfusionnelle constitue un point de sécurité majeur. Chez le
drépanocytaire, la transfusion vise a améliorer le transport en oxygene et/ou a
réduire la proportion d’HbS, mais une ¢€lévation excessive de I’Hb/Ht peut
majorer le risque d’hyperviscosité. La conduite a tenir doit donc étre discutée au

cas par cas (simple transfusion versus echange transfusionnel) selon la situation
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clinique et le niveau d’Hb pré-existant, en privilégiant une approche qui évite de
“sur-corriger” I’Hb[40].

La prévention des complications transfusionnelles fait partie intégrante de la prise
en charge au long cours. Les recommandations ASH “Transfusion Support” et les
recommandations BSH soulignent I’intérét d’un phénotypage/génotypage étendu
et d’un appariement prophylactique au minimum pour Rh (C/c, E/e selon
pratiques) et Kell, afin de réduire le risque d’allo-immunisation et de réactions
hémolytiques, avec sélection d’unités compatibles selon les anticorps présents ou

historiques[46].

La prévention primaire et secondaire repose enfin sur des mesures simples mais a
fort impact : éducation a I’hydratation (notamment en période chaude et lors de
fievre), prise en charge précoce des épisodes infectieux ou digestifs, limitation des
substances/médicaments favorisant la déshydratation, et dépistage orienté des
situations d’hypoxie chronique lorsqu’elles sont suspectées. A 1’échelle régionale,
I’OMS Afrique a publié en 2024 un cadre et un paquet d’interventions (“WHO
SICKLE package”) visant a renforcer une prise en charge intégrée adaptée au
contexte africain, incluant I’accés aux interventions essentielles et 1’amélioration
de la qualité des soins[47]. L optimisation du continuum de soins passe ¢galement
par le développement du dépistage néonatal et surtout par I’orientation effective
vers une prise en charge complete, comme discuté dans des travaux récents sur

les initiatives de depistage en Afrique subsaharienne[48].
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NOTRE ETUDE




ETUDE DU SYNDROME PSEUDO-POLYGLOBULIQUE CHEZ LE DREPANOCYTAIRE MAJEUR EN
HEMATOLOGIE CLINIQUE AU CHU DE COCODY DE 2023 A 2025.

Lieu de I’étude

L’étude s’était déroulée dans les services d’hématologie clinique des Centres
Hospitalier ~ Universitaire (CHU) de Cocody . La phase de collecte et

d’exploitation des données avait été réalisée sur la période du 29 octobre au 29

décembre 2025.
Type et période de 1’étude

Il était question d’une étude transversale rétrospective, a visée descriptive et

analytique, portant sur la période 2023 a 2025.

Population d’étude
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La population d’étude avait été constituée de patients drépanocytaires majeurs

suivis (consultés et/ou hospitalisés) dans les services d’hématologie clinique du
CHU de Cocody au cours de la période 2023-2025.

Echantillon et échantillonnage
Taille de I’échantillon

La taille minimale de 1’échantillon avait été estimée a 1’aide de la formule de
Schwartz :
n=z2xpx(1-p)/d?

avec .
e 2z =1,96 (niveau de confiance 95 %) ;
e P =0,12 (prévalence estimée de la drépanocytose en Cote d’Ivoire) ;
e d=0,05(marge d’erreur).

Ainsi, la taille minimale calculée avait été :
n=1962x0,12 x 0,88 /0,052 = 165.

Au total, 177 dossiers avaient été inclus et analysés.
Méthode d’échantillonnage et sélection des dossiers

Les sujets avaient été sélectionnés a partir de 1’analyse des dossiers médicaux
archivés dans les services d’hématologie clinique. La sélection s’était faite de
maniere consécutive, suivant I’ordre d’enregistrement des dossiers répondant aux

criteres, jusqu’a atteindre I’effectif requis.

Les étapes avaient consisté a :

« ldentifier les patients suivis entre 2023 et 2025 a partir des registres de

consultations, d’hospitalisations et d’urgences ;
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o Rechercher les dossiers contenant des informations exploitables sur la

drépanocytose et les parametres biologiques pertinents ;
e Vérifier I’éligibilité selon les critéres d’inclusion et de non-inclusion ;

o Retenir les dossiers conformes jusqu’a compléter 1’échantillon.

Criteres de sélection
Criteres d’inclusion

Avaient été inclus :

o Les patients drépanocytaires majeurs confirmés par électrophorese de
I’hémoglobine (HbSS, HbSC, HbSB°, HbSpB*) ;

e Quel que soit I’age et le sexe ;
e Suivis au CHU de Cocody sur la période 2023-2025 ;

e En phase de stabilité clinique au moment de I’hémogramme retenu (hors

épisode aigu) ;
« Présentant un syndrome pseudo-polyglobulique défini par :
o Homme : Hb > 18 g/dL et/ou Ht > 52 %

o Femme : Hb > 16 g/dL et/ou Ht > 48 %

sur un hémogramme réalisé en phase stable.
Critéeres de non-inclusion
N’avaient pas €té inclus :

o Les patients en crise aigué au moment du prélevement biologique ;
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o Les patients ayant été transfusés dans les 3 mois précédant I’hémogramme

retenu ;

o Les dossiers comportant une pathologie chronique sévere associée pouvant
influencer fortement les parametres hématologiques (insuffisance rénale,

hépatopathie séveére, cancer) ;

o Les dossiers inexploitables (absence d’¢lectrophorése confirmant le type,
ou absence des paramétres Hb/Ht, ou informations essentielles

manquantes).

Variables étudiées
Variables explicatives (indéependantes)

Les variables explicatives étudiées avaient éte :
o Age;
o Sexe;
e Profession ;
e Type d’¢lectrophorese de I’hémoglobine ;
« Age au diagnostic et circonstance de découverte :
« Antécédents transfusionnels ;
« Fréquence des crises vaso-occlusives ;
« Signes cliniques et complications évolutives ;

« Traitements recus (hydroxyurée, acide foligue, transfusions programmées,

autres) ;

o Réalisation d’une saignée thérapeutique et nombre de saignées.
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Les parametres biologiques retenus avaient inclus : Hb, hématocrite, VGM,
CCMH, réticulocytes, leucocytes et plaquettes, ainsi que la disponibilité d’autres

bilans (fonction rénale, hépatique, bilan martial, bilan inflammatoire).
Critere de jugement

Le critere de jugement principal avait été la présence du syndrome pseudo-
polyglobulique, défini selon les seuils Hb/Ht spécifiques au sexe, sur un

hémogramme réalisé en phase stable.

Collecte des données

La collecte des données avait été réalisée a partir des dossiers médicaux des
patients. Les informations avaient ét¢ extraites a 1’aide d’une fiche d’enquéte
standardisée. Les données avaient ete traitées de fagon strictement confidentielle,

avec respect de I’anonymat.

La durée de la phase de collecte et de saisie avait été d’environ un mois.

Méthodes statistiques

Les données avaient été analysées a I’aide de SPSS, R ou Stata.

o Une analyse descriptive avait été réalisée : moyennes * écart-type ou
médianes [IQR] pour les variables quantitatives ; effectifs et pourcentages

pour les variables qualitatives.
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e Les associations entre la saignée thérapeutique et les variables d’intérét
(age, phénotype Hb, durée de suivi, signes, complications, évolution
biologique) avaient été étudiées par des tests de comparaison adaptés :
Chi?/Fisher pour les variables qualitatives et t de Student/Mann—Whitney

pour les variables quantitatives, selon les conditions d’application.

o Des analyses de corrélation (Pearson ou Spearman) avaient été utilisées

lorsque nécessaire.

Le seuil de significativite avait eté fixé a p < 0,05.

Considérations éthiques

L’étude avait été soumise et approuvée par la Direction Médicale et Scientifique
(DMS) du CHU de Cocody, puis par le responsable du service d’hématologie
clinique dudit CHU. Le recueil avait été réalisé dans le respect de I’anonymat et
de la confidentialité, conformément aux exigences éthiques applicables aux

études rétrospectives.

Déclaration de conflits d’intéréts

Je déclare ne présenter aucun conflit d’intéréts financier, institutionnel ou personnel susceptible

d’avoir influencé la conception, la réalisation ou I’interprétation des résultats de cette étude.

Cette étude n’a bénéficié d’aucun financement spécifique.
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[l. RESULTATS
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A. ETUDES DESCRIPTIVES

| Patients drépanocytaires majeurs recensés |
| Service d’hématologie clinique |
| CHU de Cocody (2023-2025) |

| n=177 |

| Dossiers exclus |

| - Crise aigu€ au prélevement |
| - Transfusion < 3 mois |
| - Pathologie chronique sévére associée |

| - Dossier inexploitable |

[ |
| Patients inclus dans I’analyse finale |
| n=169 |
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Diagramme de flux des patients inclus dans 1’étude

1. Age

52 Repartition des patients selon I'age au diagnostic (N = 177)
29 a%]

A4
(24.9%)

39
(22.0%)

38
(21.5%)

20

10 A

0-5 6-10 11-17 =18 Non précisé
ﬁ.ge au diagnostic (ans)

L’age moyen des patients était estimé a 26,7 + 11,8 ans, avec une prédominance

de la tranche 18-29 ans (35,0 %),

2. Repartition selon le sexe

41
KOHOU MINGNONSIE KAMAL EDDY Thése de doctorat d’état en Médecine




ETUDE DU SYNDROME PSEUDO-POLYGLOBULIQUE CHEZ LE DREPANOCYTAIRE MAJEUR EN
HEMATOLOGIE CLINIQUE AU CHU DE COCODY DE 2023 A 2025.

N=177

Féminin
44.1%
Masculin
55,9%

Figure 2: Répartition des patients selon le sexe (N=177)

Les patients étaient majoritairement de sexe masculin (55,9 %), avec un sex-

ratio hommes/femme de 1,27.

3) Répartition selon la profession
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Tableau I: Répartition selon la profession (N=177)

Profession Effectif Pourcentage
Eléve / Etudiant 46 26,0
Sans emploi 19 10,7
Fonctionnaire 20 11,3
Secteur privé 28 15,8
Commercant / Informel 56 31,6
Autre 4 2,3

Non précisé 4 2,3
Total 177 100,0

Les commercants / secteur informel étaient les plus représentés (31,6 %), suivis
des éléves/etudiants (26,0 %).

4) Répartition selon le type de phénotype hémoglobinique
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Tableau I11: Répartition selon le type de phénotype hémoglobinique (N=177)

Phénotype Hb Effectif Pourcentage
HbSC 113 63,8
HbSS 30 16,9
HbSB* 24 13,6
HbSp° 10 5,6
Total 177 100,0

Le phénotype hémoglobinique HbSC était le plus represente (63,8 %), suivi de
HbSS (16,9 %) et HbSB* (13,6 %), tandis que HbSR était le moins fréquent (5,6
%).

6) Répartition selon la circonstance de découverte (N=177)
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Tableau I11: Répartition selon la circonstance de découverte (N=177)

Circonstance Effectif Pourcentage
Dépistage néonatal 4 2,3
Anémie 48 27,1
Crise vaso-occlusive 60 33,9
Infection 16 9,0
Complication aigué 29 16,4
Découverte fortuite 16 9,0
Autre 2 1,1

Non précisé 2 1,1
Total 177 100,0

La drépanocytose a été le plus souvent découverte lors d’une crise vaso-
occlusive (33,9 %), suivie de I’anémie (27,1 %) et des complications aigués
(16,4 %),

7) Antécedents transfusionnels (N=177)
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L N=177
Non precise

2%

Non
7%

Oui
91%

Les antécédents transfusionnels étaient trés fréquents, retrouvés chez 91,0 % des

patients, tandis que 7,3 % n’avaient jamais été transfusés.

7.2 Nombre total de transfusions
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Tableau 1V: Nombre total de transfusions (n=161)

Nombre total de transfusions Effectif Pourcentage
[1-3] 82 50,9
13-5] 52 32,3

>5 20 12,4
Non précisé 7 4,3
Total 161 100,0

Parmi les patients transfuses, le nombre total de transfusions était le plus
souvent compris entre 1 et 3 (50,9 %), suivi de 4 a 5 transfusions (32,3 %),

tandis que 12,4 % avaient recu plus de 5 transfusions.

8) Antécédents médicaux
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Tableau V: Antécédents médicaux (N=177)

ATCD médicaux (principal) Effectif Pourcentage
Sans particularité 137 77,4
HTA 14 7,9
Asthme 15 8,5
Diabéte 3 1,7
Autres 4 2,3

Non précisé 4 2,3
Total 177 100,0

La majorité des patients ne présentaient aucun antécédent médical associe (77,4
%), tandis que les antéceédents les plus fréquents €taient I’asthme (8,5 %) et

I’hypertension artérielle (7,9 %).

9) Antécedents chirurgicaux (N=177)
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Tableau VI: Antécédents chirurgicaux (N=177)

ATCD chirurgicaux Effectif Pourcentage
Sans particularite 151 85,3
Splénectomie 10 5,6
Cholécystectomie 11 6,2
Autres* 2 1,1

Non précisé 3 1,7
Total 177 100,0

Autres* : Appendisectomie,chirugie orthopédique post traumatisme du Ml

La majorité des patients ne présentaient aucun antécédent chirurgical (85,3 %),
tandis que les interventions les plus fréquentes étaient la cholécystectomie (6,2

%) et la splénectomie (5,6 %).
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10) Complications évolutives

Tableau VII: Répartition selon les complications évolutives (n=174)

Complication Effectif Pourcentage
CVO fréquentes 62 35,0
Syndrome thoracique aigu 19 10,7
AVC 6 3,4
Infections répétées 38 21,5
Ulcere de jambe 14 79

Non documentée 69 39

Les complications évolutives les plus fréquentes étaient les crises vaso-

occlusives répétées (35,8 %) et les infections repétées (22,0 %).

11) Signes cliniques

50
KOHOU MINGNONSIE KAMAL EDDY Thése de doctorat d’état en Médecine




ETUDE DU SYNDROME PSEUDO-POLYGLOBULIQUE CHEZ LE DREPANOCYTAIRE MAJEUR EN
HEMATOLOGIE CLINIQUE AU CHU DE COCODY DE 2023 A 2025.

Tableau VIII: Signes cliniques

Signe Effectif Pourcentage
Paleur 67 37,9
Ictere 79 44,6
Splénomégalie 27 15,3
Hépatomégalie 16 9,0
Asthénie 98 55,4
Dyspnée 22 12,4
Aucun signe rapporté 29 19,1

Les signes cliniques les plus fréquemment rapportés €taient 1’asthénie (55,4 %)

et I’ictére (44,6 %), suivis de la paleur (37,9 %).

12) Hémogramme (N=177)
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Tableau IX: Hémogramme (N=177)

Parametre n dispo Moyenne + ET Meédiane [Q1-Q3]
Hb (g/dL) 177 12,8+ 1,2 12,7 [12,0-13,6]
Ht (%) 177 42,5+ 4,0 42,0 [40,0-45,0]
VGM (fL) 167 87+ 11 86 [80-94]
CCMH (g/dL) 167 333+16 33,2 [32,2-34,4]
Réticulocytes (%) 167 5,0+ 2,7 4,4 [3,0-6,5]
Leucocytes (G/L) 167 9,7+£3,7 9,2[7,2-11,5]
Plaguettes (G/L) 167 322 + 135 300 [235-385]

L’hémogramme montrait une hémoglobine moyenne de 12,8 + 1,2 g/dL et un
hématocrite moyen de 42,5 + 4,0 %, avec des valeurs médianes respectives de
12,7 g/dL et 42,0 %, associees a une réticulocytose modérée (5,0 £ 2,7 %) et une

numeération plaquettaire moyenne de 322 + 135 G/L.

14) Autres bilans biologiques disponibles (N=177)
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Tableau X: Autres bilans biologiques disponibles (N=177)

Famille d’examens Elément / paramétre recherché Effectif (n) %

Fonction rénale Urée 96 54,2

Créatinine 96 54,2

Fonction hépatique ASAT (TGO) 78 44,1

ALAT (TGP) 78 44,1

Bilirubine totale 78 441

GGT 78 44,1

PAL (phosphatases alcalines) 78 44,1

Bilan martial Ferritine 64 36,2

Fer sérique 64 36,2

Transferrine / TIBC 64 36,2

Coefficient de saturation (CST) 64 36,2

Bilan inflammatoire CRP 55 31,1

VS 55 31,1

Fibrinogéne 55 31,1

Examen radiologique Echographie abdomino-rénale 40 22,6

Aucun bilan hors hémogramme Aucun examen complémentaire 41 23,2
Non précise Donnée manquante 5 2,8

Les autres bilans biologiques les plus fréqguemment réalisés étaient la fonction

rénale (54,2 %) et la fonction hépatique.

15) Traitements recus (N=177)
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Tableau XI: Traitements recus (N=177)

Traitement Effectif Pourcentage
Hydroxyurée 40 22,6
Acide folique 152 85,9
Transfusions programmees 16 9,0
Aucun traitement mentionné 11 6,2
Autres 6 3,4
Non précisé 4 2,3

16) Réalisation d’une saignée (N=177)
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N=177

Non précise
1,7%

Non
40,7%

Oui
57,6%

Une saignée thérapeutique a été réalisée chez 57,6 % des patients, tandis que

40,7 % n’en avaient pas bénéficié.

17) Nombre total de saignées (parmi saignés, n=102)
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Répartition selon le nombre de saignées (N = 102)

58
60 (56.9%)

32
(31.4%)
30 -

1-2 3-5 >5 Non précisé
Nombre de saignées

Chez les patients ayant bénéficié¢ d’une saignée thérapeutique, le nombre de

saignees était le plus souvent compris entre 1 et 2 (56,9 %),

18) Bilan biologique apres saignée (patients saignes)
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18.1 Valeurs Hb/Ht apres saignée

Tableau XII: Valeurs Hb/Ht aprés saignée

Parametre n dispo Moyenne £ ET
Hb apres saignée (g/dL) 92 11,7+£1.2
Ht aprées saignée (%) 91 389141

Apres saignée thérapeutique, I’hémoglobine moyenne était de 11,7 £ 1,2 g/dL et

I’hématocrite moyen de 38,9 + 4,1 %.

18.2 Avant vs Apreés ( n=90)
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Tableau XI1I: Valeur Hb et Ht avant vs Apres saigné (n=90)

Parametr  Avant (moy £ ET) Apres (moy * P

e ET)

Hb (g/dL) 133+1,0 11,7+1.2 0,000
Ht (%) 44,0 £ 3,6 38,8+£4,0 0,000

Une diminution significative de I’hémoglobine et de I’hématocrite a été
observée apres la saignée thérapeutique, avec une baisse de I’'Hb de 13,3+ 1,0 a

11,7 + 1,2 g/dL et du Ht de 44,0 + 3,6 2 38,8 + 4,0 % (p < 0,001).
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19) Evolution biologique aprés saignée (n=102)

N=102

Augmentation
2,0%

Stable
11,8%

Diminution
76,5%

Figure 7: Evolution Hb/Ht post-saigné (n=102)

Chez les patients ayant bénéficié d’une saignée thérapeutique, une diminution
des valeurs d’hémoglobine et/ou d’hématocrite était observée dans 76,5 % des
cas, tandis que 11,8 % restaient stables et 2,0 % présentaient une augmentation,

avec 9,8 % de données non évaluées.
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B. ETUDES ANALYTIQUES

1) Corrélation entre la saignée et le phénotype hémoglobinique

Tableau XIV : Corrélation entre Saignée et le phénotype hémoglobinique

Phénotype Saignée Oui  Saignée OR brut 1C95% p-value
Hb n (%o) Nonn (%)  vs HbSS (global)
HDbSS (réf.) 7(23,3) 23 (76,7) 1,00 —

HbSC 79 (71,8) 31 (28,2) 8,37 3,26-21,49

HbSB* 14 (58,3) 10 (41,7) 4,60 1,42-14,86 < 0,001
HbS° 2 (20,0) 8 (80,0) 0,82 0,14-4,80

La réalisation d’une saignée était significativement plus fréquente chez les
patients HbSC (OR = 8,37 ; 1C95% : 3,26-21,49) et HbSB* (OR = 4,60 ; IC95%
: 1,42-14,86) comparativement aux HbSS.
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2) Corrélation entre la saignée et I’ age

Tableau XV : Saignée x age

~

Age Saignee Oui  Saignée Non  OR brut 1C95% p-value
n (%) n (%) vs 10-17 (global)

<10 2 (15,4) 11 (84,6) 0,36 0,07-1,96

10-17 (reéf.) 10 (33,3) 20 (66,7) 1,00 —

18-29 39 (66,1) 20 (33,9) 3,90 1,54-9,89 < 0,001

30-39 29 (69,0) 13 (31,0) 4,46 1,64-12,15

>40) 22 (73,3) 8 (26,7) 5,50 1,81-16,68

La réalisation d’une saignée thérapeutique augmentait significativement avec

I’age, étant plus fréquente chez les patients de 18-29 ans (OR = 3,90 ; 1C95% :
1,54-9,89), 30—39 ans (OR =4,46 ; 1C95% : 1,64—12,15) et > 40 ans (OR = 5,50
; 1C95% : 1,81-16,68) comparativement au groupe 10-17 ans (p < 0,001).
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3) Corrélation entre la saignée et a durée du suivi

Tableau XVI : Correélation entre la saignée et a durée du suivi

Durée de suivi Saignée Oui Saignée Non OR brut 1C95% p-value
n (%) n (%) vs <l an (global)

<1 an (réf.) 12 (31,6) 26 (68,4) 1,00 -~

1-3 ans 48 (59,3) 33 (40,7) 3,15 1,39-7,12

>3 ans 42 (82,4) 9 (17,6) 10,11 3,75-27,30  <0,001

Suivi non précisé 0 (0,0) 4 (100) 0,24 0,01-4,72

La réalisation d’une saignée thérapeutique augmentait significativement avec la

durée de suivi, étant plus fréquente chez les patients suivis depuis 1 a 3 ans (OR
=3,15; 1C95% : 1,39-7,12) et surtout au-dela de 3 ans (OR = 10,11 ; 1C95% :

3,75-27,30) par rapport a ceux suivis depuis moins d’un an (p < 0,001).
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4) Correélation entre la saignée et les signes cliniques

Tableau XVII : Corrélation entre la saignee et les signes cliniques

Signes cliniques  Saignée Oui Saignée Non OR brut 1C95%  p-value

>1 signe 92 53 456 1,89-11,00

Aucun signe 8 21 1,00 - 0,001

La réalisation d’une saignée thérapeutique était significativement associée a la
durée de suivi, avec une probabilité plus élevée chez les patients suivis depuis 1
a3ans (OR =3,15; 1C95% : 1,39-7,12) et surtout au-dela de 3 ans (OR = 10,11
; 1C95% : 3,75-27,30) par rapport a ceux suivis depuis moins d’un an (p <
0,001).

5) Corrélation entre la saignée et les complications
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Tableau XVI1II : Corrélation entre la saignée et les complications

Complications  Saignée Oui Saignee Non OR brut 1C95% p-value

>1 complication 71 36 2,68 1,42-5,03

Aucune 28 38 1,00 - 0,03

La présence d’au moins un signe clinique était significativement associée a la
réalisation d’une saignée thérapeutique (OR =4,56 ; 1C95% : 1,89-11,00; p =

0,001), comparativement aux patients ne présentant aucun signe clinique.

6) Nombre de saignées x évolution biologique post-saignée
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Tableau X1X/ Nombre de saignées x évolution biologique post-saignée

Nombre de saignées Diminution n (%) Stable n (%) Augmentation n (%)

1-2 (n=53) 43 (81,1) 9 (17,0) 1(1,9)

3-5 (n=29) 26 (89,7) 3(10,3) 0(0,0)

>5 (n=8) 8 (100) 0(0,0) 0 (0,0)

Non précisé (n=2) 1 (50,0) 0 (0,0) 1 (50,0)
p <0,001

L’¢évolution biologique apres saignée €tait significativement liée au nombre de
saignees, avec une diminution de I’Hb/Ht observée chez 81,1 % des patients
apres 1-2 saignées, 89,7 % apres 3-5 saignées et chez 100 % des patients ayant
recu plus de 5 saignées, cette association étant hautement significative (p <
0,001).

7) Correlation entre la saignée et I’évolution globale de I’hémogramme
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Tableau XX : Corrélation entre la saignée et revolution globale de
I’hémogramme

Evolution Hb/Ht Saignée Oui (n=99) Saignée Non (n=66) p-value (global)

Diminution 70 (70,7%) 22 (33,3%)
Stable 26 (26,3%) 31 (47,0%) < 0,001
Augmentation 3 (3,0%) 13 (19,7%)

La réalisation d’une saignée thérapeutique était fortement associée a une
diminution globale de I’hémoglobine et/ou de I’hématocrite, observée chez 70,7
% des patients saignés contre 33,3 % des non saignés (OR brut = 4,83 ; 1C95% :
2,47-9,44 ; p <0,001), tandis que la stabilité¢ ou I’augmentation des parametres

était plus fréquente en 1’absence de saignée.
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1. DISSCUSSIONS
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Cette étude rétrospective, menée au service d’hématologie du CHU de Cocody, a
analysé 177 patients drépanocytaires majeurs présentant un syndrome pseudo-
polyglobulique. Elle s’inscrit dans un contexte ou la drépanocytose constitue I’une
des maladies génétiques les plus répandues au monde : plus de 100 000 nouveaux-
nés naissent chaque année avec un génotype HbSC et plus d’un million de
personnes vivent avec ce syndrome, la plupart en Afrique subsaharienne[49].
L’alleéle HbC est particuliérement fréquent en Afrique de I’Ouest, expliquant que
prés de 55 000 nouveaux-nes HbSC soient recensés chaque année dans cette

région[49].
I11.1. Fréquence du syndrome pseudo-polyglobulique et pathophysiologie

Dans notre série, le syndrome pseudo-polyglobulique a été défini par des valeurs
d’hémoglobine >13 g/dL (hommes) ou >12 g/dL (femmes) et/ou un hématocrite
>45 % (hommes) ou >42 % (femmes) en phase stable. L’hémogramme moyen de
la cohorte montrait une Hb = 12,8 + 1,2 g/dL et un Ht = 42,5 + 4,0 %, avec des
valeurs médianes respectives de 12,7 g/dL et 42,0 %. Ces valeurs sont nettement
supérieures aux valeurs de base habituellement rapportées dans la drépanocytose
homozygote, ou 1I’hémoglobine stable se situe entre 6 et 9 g/dL avec une
réticulocytose de 10 a 20 %[50]. Chez les patients HbSC ou HbSB", I’anémie est
habituellement modérée, 1’hémoglobine moyenne variant de 9 a 11 g/dL [50].
Nelson et al. ont récemment montré que le taux moyen d’Hb chez 486 patients
HbSC était de 11,5 + 1,5 g/dL contre 8,9 + 1,5 g/dL chez les HbSS[51]. Dans
notre série, I’Hb moyenne (12,8 g/dL) était donc nettement plus élevée que dans
les cohortes HbSC précédemment publiées, ce qui confirme I’existence d’une

hémoconcentration relative.

Sur le plan physiopathologique, la pseudo-polyglobulie est liée a une diminution
du volume plasmatique entrainant une augmentation de I’hématocrite sans
élévation de la masse érythrocytaire[40,41]. La co-héritance de I’hémoglobine C

ou de la B-thalassemie peut contribuer a cette pseudo-polyglobulie en réduisant le
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volume globulaire moyen et en augmentant la viscosité sanguine. Par ailleurs,
I’¢lévation d’hémoglobine feetale (HbF) observée chez les sujets HbSC exerce un
effet protecteur contre I’hémolyse[52], mais favorise une masse globulaire plus
¢levée. Chez nos patients, I’hémoglobine ¢levée associée a des volumes
globulaires moyens normaux suggére une hémoconcentration probablement liée
a un déficit en apport hydrique ou a des traitements inadaptes ; la présence de
phénotypes HbSC et HbSB* majoritaires (77,4 %) pourrait également expliquer

cette élévation des valeurs.
I11.2. Caractéristiques sociodémographiques
1. Age

L’age moyen des patients était de 26,7 £ 11,8 ans avec une prédominance de la
tranche 18-29 ans (35,0 %). Cette moyenne est légérement inférieure a celle
rapportée par Koumare et al. au Gabon, ou I’age moyen des patients adultes
drépanocytaires était de 30,4 + 7,8 ans avec un pic entre 25 et 29 ans[53]. La
différence pourrait s’expliquer par I’inclusion dans notre étude de jeunes adultes
suivis en consultation et non hospitalisés. L’¢tude de Gro Bi et al., au CHU de
Cocody menée chez des adolescents (age moyen 12,7 £+ 1,8 ans) rapportait un
phenotype SS prédominant et une forte proportion de crises vaso-occlusives[54],

soulignant la variabilité de 1’age en fonction des services et de la gravité.
2. Sexe

Dans notre série, les hommes représentaient 55,9 % des cas (sex-ratio = 1,27). Ce
résultat differe de plusieurs études africaines qui rapportent une prédominance
féminine. A Libreville, le sex-ratio hommes/femmes était de 0,5 avec une
prédominance féminine[53]. Chez les adolescents suivis a Cocody, le sex-ratio
était de 1,14 en faveur des filles[54]. La prédominance masculine observée dans
notre travail pourrait traduire une meilleure orientation des hommes vers la

consultation pour syndrome pseudo-polyglobulique ou un biais de recrutement lié
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a la profession (activité physique entrainant une hémoconcentration). Il n’existe
pas de mécanisme physiopathologique connu expliquant une prédominance
masculine pour ce syndrome ; il s’agit vraisemblablement de facteurs
socioculturels (emploi dans le secteur informel, travaux physiques) favorisant la

détection d’une pseudo-polyglobulie chez les hommes.
3. Profession

Les commercants et travailleurs du secteur informel représentaient 31,6 % de la
cohorte, suivis des éléves/étudiants (26,0 %). La forte représentation du secteur
informel reflete probablement la difficulté pour les drépanocytaires a accéder a
des emplois stables en raison de leur état de santé. Les données comparatives sont
limitées ; néanmoins, les études socio-économiques indiquent que la
drépanocytose entraine des arréts scolaires fréquents et une insertion
professionnelle précaire[55]. Notre constat souligne [I’importance d’un

accompagnement socio-professionnel des patients.
4. Phénotypes hémoglobiniques

Le phénotype HbSC était prédominant (63,8 %), suivi des phénotypes HbSS
(16,9 %), HbSP* (13,6 %) et HbSP® (5,6 %). Au niveau mondial, la distribution
des génotypes rapportée par Chan et al. est d’environ 60 % a 65 % de HbSS, 25 %
a 30 % de HbSC et 5 % a 10 % de HbSpB-thalassémies[55]. La prépondérance du
phénotype HbSC dans notre cohorte est donc inhabituelle mais s’explique par la
forte fréquence de 1’allele HbC en Afrique de 1’Ouest ; des estimations indiquent
que pres de 40 % des drépanocytaires adultes au Ghana ont un génotype HbSC et
qu’environ 55 000 nouveaux-nés HbSC naissent chaque année dans le monde
avec un pic en Afrique de 1’Ouest[49]. Cette spécificité régionale entraine une
présentation clinique différente marquee par une anémie modéree et une

hyperviscosité, justifiant la thématique de notre these.
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5. Age au diagnostic et circonstances de découverte

L’age au diagnostic était le plus souvent compris entre 0 et 5 ans (29,4 %), ce qui
traduit les efforts de dépistage précoce. Cependant, 24,9 % des patients ont éte
diagnostiqués entre 11 et 17 ans, illustrant un retard diagnostique persistant. Dans
I’é¢tude de Lionnet et al., le diagnostic d’HbSC était réalisé a 1’age adulte dans
29 % des cas, confirmant que le depistage tardif reste un probléeme majeur[56]. La
découverte de la maladie était liée a une crise vaso-occlusive (33,9 % des cas), a
une anémie sévere (27,1 %) ou a une complication aigué (16,4 %)[55]. Ces
circonstances sont cohérentes avec la physiopathologie de la drépanocytose :

anemie hémolytique chronique, crises douloureuses et complications infectieuses.

6. Antécédents transfusionnels et transfusions

Les antécédents transfusionnels étaient présents chez 91,0 % des patients ; la
moitié avait recu 1 a 2 transfusions et 32,3 % en avaient recu 3 a 5. Dans 1’étude
nigériane d’ Akinbami et al., 70,4 % des patients HbSS avaient déja été transfuses
au moins une fois. L’¢tude de Kamara et al., réalisée au CHU de Yopougon a
montré que 56,7 % des transfusions concernaient des patients drépanocytaires,
avec une hemoglobine pré-transfusionnelle moyenne de 6,5 g/dL et une
prédominance du phénotype SS (52,25 %)[57]. La forte fréquence de transfusions
dans notre série reflete probablement les complications anémiques séveres qui
précédent 1’apparition du syndrome pseudo-polyglobulique et souligne

I’importance d’une surveillance de 1’allo-immunisation et du fer[51].
7. Antécédents médicaux et chirurgicaux

La majorité des patients n’avaient aucun antécédent médical (77,4 %), les
comorbidités les plus fréquentes étant I’asthme (8,5 %) et I’hypertension artérielle
(7,9 %). De méme, 85,3 % n’avaient pas d’antécédent chirurgical, les

interventions les plus fréquentes étant la cholécystectomie (6,2 %) et la
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splénectomie (5,6 %). Ces taux reflétent I’amélioration de la prise en charge en
Cote d’Ivoire et la rareté des complications nécessitant une splénectomie ou une

intervention chirurgicale.
8. Présentation clinique et complications

Les signes cliniques les plus fréquents étaient 1’asthénie (55,4 %), l’ictére
(44,6 %) et la paleur (37,9 %), en lien avec I’anémie hémolytique et
I’hyperbilirubinémie. La fréquence €levée d’ictere s’explique par la destruction
accrue des érythrocytes falciformes et la surcharge hépatique[58]. Les
complications évolutives les plus rapportées étaient les crises vaso-occlusives
répétées (35,0 %) et les infections (21,5 %). Dans la cohorte de Lionnet et al., les
crises douloureuses hospitalisées concernaient 36 % des patients HbSC et le
syndrome thoracique aigu 20 %. Chez des adolescents ivoiriens, les crises vaso-
occlusives et les infections représentaient respectivement 73,3 % et 66,7 % des
complications[56]. Les taux observés dans notre étude sont donc comparables aux
données de la littérature, bien que Iégerement inférieurs, probablement du fait du
recrutement en phase stable et de I’impact du syndrome pseudo-polyglobulique

sur la réduction des crises.
9. Parameétres biologiques

L’hémogramme moyen (Hb = 12,8 g/dL, Ht = 425 %, VGM = 87 fL,
CCMH = 33,3 g/dL) se situait en dehors des plages habituelles de la
drépanocytose homozygote[55]. L’étude de Nelson et al. rappelait un taux moyen
d’Hb de 11,5 g/dL chez les HbSC et de 8,9 g/dL chez les HbSS [51]; notre valeur
¢levée confirme 1’hypothése de pseudo-polyglobulie. La réticulocytose modérée
(5,0 £ 2,7 %) et la leucocytose moyenne (9,7 G/L) refletent un état hématologique
relativement stable. L’exploration biologique complémentaire était limitée :
54,2 % des patients avaient bénéficié dun bilan rénal, 44,1 % d’un bilan hépatique

et 36,2 % d’un bilan martial. Ce déficit en données souligne la nécessité d’un suivi
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complet, notamment pour dépister la micro-albuminurie et I’atteinte rénale,

fréquentes dans la drépanocytose et liées a I’hémolyse chronique[51].
10.Traitements recus

Le traitement le plus prescrit était 1’acide folique (85,9 %), conformément aux
recommandations visant a soutenir 1’érythropoi¢se. L’hydroxyurée n’était utilisée
que chez 22,6 % des patients alors qu’elle réduit significativement la fréquence
des crises douloureuses et augmente I’HbF[52]. Cette faible utilisation peut
s’expliquer par la prédominance du phénotype HbSC dans notre cohorte et par la
préoccupation de ne pas accentuer I’hyperviscosité. Toutefois, la littérature
récente montre que I’hydroxyurée diminue les crises méme chez les HbSC, sans
majorer la viscosité lorsque la dose est ajustée[52]. Des transfusions programmees
concernaient 9,0 % des patients ; aucune donnée n’indique que ces transfusions
étaient mises en place pour traiter la pseudo-polyglobulie, mais plutot pour gérer

I’anémie.
11.Saignée thérapeutique

Une saignée thérapeutique a été réalisée chez 57,6 % des patients avec un nombre
de séances le plus souvent compris entre 1 et 2 (56,9 %). Apres saignée, I’Hb
moyenne est passée de 13,3 £1,0a 11,7 + 1,2 g/dL et I’Ht de 44,0 £ 3,6 % a
38,8 £ 4,0 % ; la diminution était hautement significative (p < 0,001). L analyse
de I’évolution biologique a montré que 76,5 % des patients présentaient une
diminution de I’Hb/Ht aprés saignée, 11,8 % restaient stables et 2 % présentaient
une augmentation. L’association entre le nombre de saignées et la diminution des
parametres était significative (p < 0,001) : une diminution était observée chez
81 % des patients apres 1 a 2 saignées, 89,7 % apres 3 a 5 saignees et 100 % au-

dela de 5 saignées.

La littérature sur la saignée chez les drépanocytaires est limitée mais plusieurs

¢tudes soulignent son intérét dans ’hyperviscosité. Une étude togolaise menée
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chez 27 patients (24 HbSC et 3 HbSS) avec hyperviscosité a montré qu’avant la
saignée I’Hb moyenne était de 14,3 + 1,5 g/dL ; aprés un nombre moyen de
4,9 £ 4,1 phlébotomies, les signes d’hyperviscosité ont disparu chez 91 % des
patients, le nombre annuel de crises vaso-occlusives est passé de 5,3 + 1,0 a
0,9 £ 0,07 et ’'Hb a diminué en moyenne de 1,9 = 0,8 g/dL[59]. Lionnet et al. ont
¢galement montré qu’une phlébotomie réalisée chez 36 % de 179 patients HbSC
avec une Hb de base de 11,5 g/dL prévenait la récidive des événements aigus dans
71 % des cas[56]. Nos résultats sont cohérents avec ces études et confirment
I’intérét de la saignée comme moyen simple de réduire 1’hyperviscosité et de

prévenir les complications.
Analyse des associations et facteurs liés a la saignée

L’analyse bivariée a montré que la réalisation d’une saignée était
significativement associée au phénotype hémoglobinique : les patients HbSC
avaient 8,37 fois plus de chances d’étre saignés que les HbSS, et les HbSP*
4,60 fois plus, tandis que les HbSP n’avaient pas d’augmentation significative.
Ce résultat concorde avec les données montrant que I'HbSC se caractérise par
une Hb plus élevée (= 11,5 g/dL) et une viscosité accrue[51] ; la saignée est
donc plus indiquée. La saignée était également plus fréquente chez les patients
agés de 18 ans et plus (OR = 3,90 a 5,50 selon les tranches d’age), chez ceux
suivis depuis plus d’un an (OR = 3,15 pour 1 2 3 ans et OR = 10,1 pour >3 ans)
et chez ceux présentant au moins un signe clinique (OR = 4,56) ou une
complication (OR = 2,68). Ces associations suggeérent que 'expérience de la
maladie et des complications ameéne 2 proposer plus facilement une saignée et
que le suivi régulier permet de détecter et de corriger 'hyperviscosité. Enfin,

évolution globale de I'hémogramme montrait une diminution significative
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de PHb/Ht chez les patients saignés (70,7 % contre 33,3 % chez les non

saignés), confirmant l’efficacité de I'intervention.

Limites de ’étude

Plusieurs limites doivent ¢étre reconnues. L’étude est rétrospective et
monocentrique ; la qualité des données dépend de la complétude des dossiers.
Certains paramétres biologiques n’étaient pas disponibles (mesure de la masse
globulaire réelle, viscosité sanguine, volume plasmatique). De plus, le nombre
important de phénotypes HbSC limite la généralisation aux populations HbSS. La
taille de 1’échantillon, bien que calculée, reste relativement faible pour certaines
analyses multivariées. Enfin, la quasi-absence de surveillance clinique
standardisée (comme le dépistage de la micro-albuminurie ou des complications

ophtalmologiques) restreint I’ interprétation des facteurs pronostiques.
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CONCLUSION
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Au terme de cette étude transversale rétrospective, descriptive et analytique
menée au sein des services d’hématologie clinique des CHU de Cocody et de
Treichville sur la période 2023-2025, il ressort que le syndrome pseudo-
polyglobulique chez le drépanocytaire majeur constitue une situation clinique
réelle, non exceptionnelle, et surtout source potentielle de confusion

diagnostique si elle n’est pas correctement interprétée.

La population étudiée, composée de 177 patients, était majoritairement
représentée par les adultes jeunes, avec une prédominance masculine, et un profil
socio-professionnel dominé par les activités du secteur informel et les étudiants.
Sur le plan hemoglobinopathique, les résultats suggerent une forte représentation
des phénotypes HbSC et HbSp*, ce qui est cohérent avec la tendance attendue
d’une hémoglobine et d’un hématocrite plus ¢élevés dans ces formes
comparativement a I’HbSS. Les circonstances de découverte étaient le plus
souvent dominées par la crise vaso-occlusive et I’anémie, traduisant un diagnostic

encore largement opportuniste plutdt que systématique.

Sur le plan clinique, les manifestations les plus fréquemment rapportées étaient
I’asthénie et I’ictere, suivies de la paleur, t¢émoignant d’un terrain d’hémolyse
chronique ou I’¢lévation paradoxale de I’hémoglobine et de I’hématocrite peut
induire en erreur. Les complications évolutives les plus retrouvées étaient les
crises vaso-occlusives répétées et les infections répétées, rappelant que la
pseudo-polyglobulie n’est pas synonyme de “bon état hématologique”, mais peut

s’inscrire dans des profils cliniques complexes et évolutifs.

La prise en charge thérapeutique était marquée par l’utilisation fréquente de
I’acide folique et, dans une moindre mesure, de I’hydroxyurée. La saignée
thérapeutique occupait une place importante dans la stratégie de prise en charge,
particulierement chez certains profils, avec une évolution biologique globalement
orientée vers la diminution de ’hémoglobine et/ou de I’hématocrite apres saignée

lorsque le suivi biologique était disponible. Cependant, 1’étude a mis en évidence
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un mangue de données pour certaines variables, surtout biologiques (notamment
les contrdles post-saignée), ce qui limite 1’évaluation fine de 1’efficacité et de la

cinétique de réponse.

En définitive, ces résultats plaident pour une meilleure standardisation du suivi
des drépanocytaires présentant un syndrome pseudo-polyglobulique, incluant une
tracabilité systématique des bilans biologiques avant et aprés toute intervention
thérapeutique (en particulier la saignée), ainsi qu’un renforcement des critéres de
sélection des patients afin d’éviter les biais liés aux épisodes aigus ou aux
transfusions récentes. En perspective, la réalisation d’études multicentriques
incluant des comparateurs (patients drépanocytaires sans pseudo-polyglobulie) et
I’exploration des mécanismes (hémoconcentration, variations du volume
plasmatique, facteurs environnementaux) permettraient de mieux comprendre
cette entit¢ et d’optimiser la prise en charge, avec pour objectif final
I’amélioration durable de la qualité du suivi et de la qualité de vie des patients

drépanocytaires en Cote d’Ivoire.
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RECOMMANDATIONS
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Dans I’objectif d’améliorer la détection, la prise en charge et le suivi du syndrome
pseudo-polyglobulique chez les patients drépanocytaires majeurs, et de réduire les
erreurs d’interprétation conduisant & des décisions thérapeutiques inadaptées,

nous formulons les recommandations suivantes :

A Dintention des autorités sanitaires et des décideurs (Ministere, DMS,

programmes drépanocytose)

« Intégrer la notion de pseudo-polyglobulie dans les documents nationaux
de prise en charge de la drépanocytose (protocoles, référentiels, guides de

pratique).

o Standardiser les seuils d’alerte Hb/Ht spécifiques au sexe chez le
drépanocytaire en phase stable, afin d’éviter la confusion avec une

polyglobulie vraie.

o Mettre en place un systéme de suivi structuré (dossier patient standardise)
pour la drépanocytose incluant systématiquement : Hb, Ht, VGM, CCMH,
réticulocytes, leucocytes, plaquettes, et les éléments de contexte (crise

aigué, transfusion récente, déshydratation).

o Renforcer ’accessibilité aux bilans essentiels (au minimum hémogramme
complet et bilan de controle) et encourager des contréles post-

intervention (post-saignee) dans les établissements de référence.

A Pintention des directions des CHU et des chefs de service (Hématologie,

Médecine interne, Urgences)

o Mettre en place une procédure interne de validation des dossiers (check-

list) avant toute décision thérapeutique :
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o Créer un circuit de suivi post-saignée : toute saignée doit étre associée a
un controle biologique programmeé (Hb/Ht £ hémogramme complet) et

archivé dans le dossier.

o Organiser des réunions de concertation internes (mini-RCP de service)
pour les cas atypiques ou récurrents (Hb/Ht élevés persistants, décisions

répétées de saignée).

o Encourager I’utilisation d’une fiche d’enquéte standardisée (comme celle
que tu as mise a jour) pour améliorer la tracabilité et réduire le taux de “non

précisé”.

A Pintention du personnel soignant (médecins, internes, infirmiers,

biologistes)

e Ne pas interpréter une Hb/Ht “élevée” chez un drépanocytaire comme un
signe de normalité : replacer systématiquement le résultat dans le

contexte clinique (hydratation, phase stable, transfusion, épisode aigu).

o Auvant de conclure a une pseudo-polyglobulie et/ou d’initier une saignée,

verifier et documenter :
o stabilité clinique,
o absence de transfusion < 3 mois,
o éléments de déshydratation ou infection,
o phénotype hémoglobinique (HbSC, HbSB* plus concernés).

o Améliorer la documentation du dossier : renseigner de fagon systématique
les variables “souvent manquantes” (profession, age au diagnostic,

complications, bilans complémentaires, post-saignée).
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o Harmoniser les pratiques de suivi : consigner la date, I’indication, le

nombre de saignées, et I’évolution biologique observée.

A Pintention des patients drépanocytaires et de leurs familles

o Sensibiliser sur le fait que certaines variations de I’hémogramme peuvent

nécessiter une surveillance spécifique méme en dehors des crises.
e Renforcer I’éducation thérapeutique sur :
o I’importance des consultations réguliéres,
o D’hydratation,

o l’observance du traitement prescrit (acide folique, hydroxyurée si
indiquée),
o la nécessité de réaliser les bilans de contrdle aprés un acte

(notamment apres saignée si elle est décidée).

o Encourager le patient a conserver un carnet de suivi (ou fiche) contenant

les dates d’hémogrammes, transfusions, hospitalisations, et actes recus.
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ANNEXES
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FICHE D’ENQUETE

Syndrome pseudo-polyglobulique chez le drépanocytaire majeur
CHU Cocody, 2023-2025

|. IDENTIFICATION ADMINISTRATIVE
Code dupatient: .....................

Année du dossier : 00 2023 0O 2024 (0 2025 0 Non précisé
Date d’enregistrement (1ére consultation au service) : ...... /i, /... [0 Non précisé

Durée de suivi estimée au service : 0 < 1 an O 1-3 ans (I > 3 ans 1 Non précisé

Il. CARACTERISTIQUES SOCIODEMOGRAPHIQUES

Age (années) au moment de I’étude : ...... 00 Non précisé

Sexe : O Masculin O Féminin O Non précisé

Profession :

O Eléve / Etudiant

O Sans emploi

O Fonctionnaire

O Secteur privé

0O Commercant / Informel
OAutre: ..ooovvvvvininnnnnn.

O Non precisé / Non renseigné
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I11. DONNEES SUR LA DREPANOCYTOSE

Type d’¢électrophorese de I’hémoglobine :

0 HbSS OO HbSC 00 HbSB° 0 HbSP* O Non précisé

Age au diagnostic (années) : ...... [0 Non précisé
Circonstance de découverte de la drépanocytose :
0O Depistage néonatal

0O Anémie

O Crise vaso-occlusive

O Infection

O Complication aigué

00 Découverte fortuite

OAutre : ....oovvvveeennnnn..

O Non precisé / Non renseigné

IV. ANTECEDENTS

Antécédents médicaux associés (hors criteres d’exclusion) :

O Aucun
OHTA
O Asthme

O Diabéte
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OAUtres : ..oovveveeeneeennnn..

00 Non précisé / Non renseigné

Antécédents chirurgicaux :

O Aucun

0O Splénectomie

O Cholécystectomie
OAUtIes : ovvvvieenneennnn.

0 Non precisé / Non renseigné

Antécédents transfusionnels :

00 Oui O Non O Non précisé
Sioui:
Nombre total de transfusions regues : 0 1-2 00 3-5 O >5 O Non précisé

Date de la derniére transfusion : ...... /... /... 00 Non précisé

Derniére transfusion < 3 mois avant I’hémogramme retenu ? O Oui O Non O Non précisé

V. DONNEES CLINIQUES EVOLUTIVES

Fréquence moyenne des crises vaso-occlusives (CVO) / an :

O<3/anO3-6/an > 6/an O Non précisé

Signes cliniques retrouveés (cocher tout ce qui s applique) :
0O Péleur

O Ictere

00 Splénomégalie
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[0 Hépatomégalie

0O Asthénie

O Dyspnée

0 Aucun signe rapporté

00 Non documenté / Non précisé

Complications évolutives documentées (cocher tout ce qui s applique) -

0O CVO fréquentes

O Syndrome thoracique aigu
OAVC

O Infections répétees

O Ulcére de jambe

00 Aucune complication

0 Non documentée / Non précisé

VI. DONNEES BIOLOGIQUES (phase stable)

Hémogramme retenu (phase stable)

Date de ’hémogramme : ...... /.. /il [0 Non précisé

Pour chaque parametre : noter la valeur ou cocher “Non disponible”

Hémoglobine (g/dL) : ...... O Non disponible
Hématocrite (%) : ...... 0O Non disponible
VGM (fL) : ...... [0 Non disponible
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CCMH (g/dL): ...... 0 Non disponible
Réticulocytes (%) : ...... 00 Non disponible
Leucocytes (G/L) : ...... [0 Non disponible
Plaquettes (G/L) : ...... [0 Non disponible

Autres bilans biologiques disponibles dans le dossier (plusieurs choix possibles) :

O Bilan martial O Disponible & Non disponible O Non précisé

O Fonction rénale OO Disponible & Non disponible T Non preécisé

00 Fonction hépatique O Disponible 0 Non disponible T Non précisé
O Bilan inflammatoire O Disponible &0 Non disponible & Non précisé
00 Aucun bilan hors hémogramme

0 Non documenté / Non précisé

VIII. ASPECTS THERAPEUTIQUES

Traitement recu (hors saignée) (plusieurs choix possibles) :

OO0 Hydroxyurée

O Acide folique

O Transfusions programmées
O Aucun

OAutres : ......oooveennnn....

O Non precisé / Non renseigné
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Saignée thérapeutique réalisée ?

0O Oui O Non O Non précisé

Sioui:

Date (derniére) saignée : ...... /i, /il 0 Non précisé
Nombre total de saignées : 0 1-2 (0 3-5 O >5 [0 Non précisé

Traitement associé a la saignée (plusieurs choix possibles) :

00 Hydroxyurée O Acide foliqgue O Hydratation seule O Autre : ......... 0 Non précisé

IX. BILAN BIOLOGIQUE APRES SAIGNEE

Bilan post-saignée disponible dans le dossier ?

00 Oui O Non O Non précisé

Sioui:

Date du contrdle post-saignée : ...... /... /... [0 Non précisé
Hb post-saignée (g/dL) : ...... [0 Non disponible

Ht post-saignée (%) : ...... 0 Non disponible

VGM post-saignée (fL) : ...... O Non disponible

CCMH post-saignée (g/dL) : ...... [0 Non disponible
Réticulocytes post-saignée (%) : ...... O Non disponible
Leucocytes post-saignée (G/L) : ...... [0 Non disponible
Plaquettes post-saignée (G/L) : ...... O Non disponible
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Evolution de ’hémogramme apres saignée :

O Diminution Hb/Ht
O Stable
0O Augmentation

O Non évaluée / Données manquantes
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RESUME

Objectif : Décrire le profil socio-démographique,
clinico-biologique et thérapeutique des patients
drépanocytaires majeurs présentant un syndrome
pseudo-polyglobulique, et analyser les facteurs

associés a la réalisation d’une saignée thérapeutique au
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ABSTRACT

Objective: To describe the socio-demographic,
clinico-biological and therapeutic profile of major
sickle cell disease patients presenting with pseudo-
polycythemia, and to analyze factors associated with
the performance of therapeutic phlebotomy at the
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