Suivi d’une cohorte de 225 enfants drépanocytaires sous hydroxyurée
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Une cohorte de suivi des enfants drépanocytaires traités par hydroxyurée a été constituée en 1992, grâce au Réseau de recherche clinique sur la drépanocytose. Quarante-neuf centres hospitaliers collaborent à cette étude. La proportion de garçons inclus est de 61 %, soulevant la question d’une réticence parentale à l’instauration du traitement chez les filles, peut-être liée à l’annonce de notre incertitude sur la fertilité ultérieure. Les enfants SS représentent 93.7 % des inclusions, alors que la proportion d’enfants SS dépistés (données de l’Hôpital H. Mondor) est de 70.3%. La proportion de malades S/-thalassémiques dans la cohorte est de 3.5 % (alors que 6.7 % des bébés dépistés ont ce génotype), celles des enfants SC est de 1.3 % (alors que 20.6 % des bébés dépistés ont ce génotype). L’âge moyen au début du traitement est de 9.2 + 4.4 ans (17 mois-19 ans). L’indication la plus fréquente est la répétition de crises vaso-occlusives (181 cas), suivie de la survenue de syndrome thoracique aigu (41 cas), puis d’une anémie sévère (20 cas). Plusieurs indications sont associées chez certains patients. La durée médiane du traitement est de 3.8 ans (0-12.7 ans). En Novembre 2003, date de l’analyse, 133 enfants étaient sous hydroxyurée sans interruption de leur traitement, 81 avaient eu au moins un arrêt, 11 étaient perdus de vue. Parmi les 81 enfants ayant arrêté au moins une fois le traitement, 10 avaient bénéficié d’une greffe de moelle (1 décès lié à la greffe), 35 étaient sous transfusions mensuelles, 29 n’avaient pas de traitement alternatif, 6 étaient de nouveau sous hydroxyurée, 1 adolescent était décédé lors d’une crise douloureuse. Les causes les plus fréquentes d’arrêt sont 1) l’échec (= non résolution ou réapparition secondaire du symptôme ayant fait initier le traitement) : 30 cas/81, 2) la non compliance : 17 cas/81, 3) l’hypersplénisme : 5 cas/81. 

