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Nous présentons le suivi prospectif des enfants drépanocytaires majeurs (SDM) dépistés en néonatal et pris en charge au CHIC dès l’âge de 2 mois. Les premiers dépistages néonataux réalisés dans le Val de Marne datent de 1986 mais la généralisation à toute la population ciblée datent de 1995. 

Patients et Méthodes : Cette cohorte concerne 133 enfants drépanocytaires majeurs (SDM) : 93 SS, 23 SC, 6 S0, 11 S+ chez lesquels  la mise en route de la pénicillinothérapie a été faite à 2 mois, le Pneumo 23 à 2 ans puis depuis 2001 le Prévenar dès 2 mois. Ont été recueillis l’âge et la nature des 1ères manifestations (dactylite ou non), les éventuelles séquestrations et toutes les hospitalisations. Un bilan annuel complet a été effectué en HDJ au CHIC comportant notamment un bilan sanguin, le doppler transcrânien (DTC) depuis 1992 et l’écho abdominale. Les données basales de la NFS ont été recueillies à 4 mois d’une éventuelle transfusion ou d’une CVO entre les âges de 18 mois et 3 ans. Nous avons retenu comme critères de sévérité le décès, la survenue de plus de 3 CVO hosp/an ou de 2 STA ayant justifié la mise en route de l’Hydréa, ou des vitesses anormalement élevées au DTC (> 2m/sec) ayant justifié la mise en route d’un programme transfusionnel (PT). Parmi les enfants ayant des critères de sévérité, 6 ont reçu avec succès une allogreffe génoidentique (dont 5 de sang placentaire). Les études d’estimation de survie sans événement ont été faites en arrêtant le follow-up au décès ou à la date de dernière visite dans notre centre (Kaplan-Meier) avec le logiciel SPSS 12. 

Résultats : Les formes SS se distinguent très significativement en sévérité des formes SC, S0 et S+ puisque tous les décès et les autres critères de sévérité avant 10 ans n’ont concerné que les formes SS Quatre décès sont survenus chez des enfants SS à 1.2, 1.8, 2 et 3.7 ans (1 méningite Pneumo, 1 défaillance multiorgane suite à GEA, allergie Curare au cours d’un STA et 1 décès en Afrique) 

	Kaplan-Meier
	Estimation événement à  5 ans
	Estimation événement à 10 ans

	
	SS
	SC
	Sb0
	Sb+
	SS
	SC
	Sb0
	Sb+

	n
	93
	23
	6
	11
	93
	23
	6
	11

	Décès
	5,8%
	0
	0
	0
	5,8%
	0%
	0%
	0%

	Séquestration Splénique
	22,8%
	5%
	0
	0
	25,1%
	15%
	0%
	0%

	Lithiases
	8,7%
	0%
	0
	0
	28,9%
	0
	0
	0

	Indication Hydréa (> 3 CVO/an ou 2 STA)
	19,9%
	0%
	0
	0
	53,1%
	0
	0
	0

	DTC patho > 2 m/sec
	12,9%
	0%
	0
	0
	16,9%
	0
	0
	0

	Lésions ischémiques IRM
	
	
	
	
	18,0%
	0
	0
	0

	Sévérité: décès, indic. HU, PT, greffe
	43,6%
	0%
	0
	0
	72,7%
	0
	0
	0


Un seul AVC clinique est survenu dans cette cohorte grâce au dépistage systématique par DTC : il s’agissait d’une fillette de 19 mois dont l’AVC est survenu à 19 mois juste avant le contrôle du 1er DTC trouvé patho à 18 mois. Depuis, nous commençons le PT dès le 1er DTC > 2. Le facteur le plus significatif influençant la survenue de DTC > 2 est l’anémie intense (Hb < 7g p=0.01). La surveillance par DTC n’a pas empêché complètement la survenue de lésions ischémiques infracliniques à l’IRM qui est significativement influencée par l’hyperleucocytose > 20000 (p=0.002) et un VGM > 75 (p=0.02), la microcytose jouant un rôle protecteur. Les facteurs significatifs prédictifs de sévérité ont été la survenue d’une dactylite avant l’âge d’1 an (p<0.0001), l’anémie sévère < 7g (p=0.005) et l’hyperleucocytose > 20000 (p=0.01).

Conclusion : Cette étude prospective de cohorte confirme les études de Miller (NEJM 2000) sur le rôle prédictif de sévérité de la survenue avant l’âge d’un an de la dactylite, de l’hyperleucocytose et de l’anémie sévère. La surveillance précoce dès l’âge de 12-18 mois du DTC dans notre centre a permis une excellente prévention des AVC cliniques mais la morbidité des formes SS reste très élevée justifiant chez la plupart d’entre elles d’encourager la cryopréservation des sangs placentaires de la fratrie.

