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Résumé

Introduction: La drépanocytose est une hémoglobinopathie S héréditaire la plus répandue dans le monde caractérisée par des
complications multisystémiques, parmi lesquelles I'ceil n'est pas épargné. La principale cause de ses atteintes est la falciformation
des globules rouges qui obstruent les vaisseaux périphériques. Le but de cette étude est de déterminer le profil épidémiologique et
clinique des manifestations oculaires chez les sujets drépanocytaires homozygotes SS en phase inter critique a Lubumbashi.
Méthodologie : Une étude transversale prospective a été réalisée chez 99 drépanocytaires homozygotes SS dont I'age variait
entre 4 et 29 ans, référés depuis le Centre de Référence de la Drépanocytose a Lubumbashi (CRDL) et le Centre de Formation et
d’Appui Sanitaire (CEFA) de Juin 2018 a Décembre 2018. Résultats : L'age moyen était de 11,4 + 5,8 ans. Le sex-ratio de 1,7 en
faveur du sexe féminin. Les manifestations oculaires les plus observées étaient : le subictére et l'ictére au niveau des conjonctives
(74,74%), I'atrophie segmentaire de l'iris (9,09%), les corps flottant intra vitréens (31,6%), les croisements artério-veineux
(55,56%), la tache noire solaire (black sunburst signs) (5,05%) et le décollement de rétine (1,01%). Conclusion: Les
complications oculaires sont fréquentes chez les sujets drépanocytaires homozygotes SS en phase inter critique. Dans cette étude,
les plus rencontrées étaient le subictére, la modification vasculaire périphérique : croisement artérioveineux et tortuosités artério-
veineux comme facteur favorisant la rétinopathie drépanocytaire proliférante et non proliférante.

Mots clés : Manifestations oculaires, patients drépanocytaires homozygotes SS.

Abstract

Introduction: Sickle cell disease is the most common hereditary hemoglobinopathy in the world characterized by multisystemic
complications, among which the eye is not spared. The main cause of its attacks is the sickling of red blood cells that clog the
peripheral vessels. Objective: The aim of this study is to determine the epidemiological and clinical profile of ocular manifestations
in SS homozygous sickle cell subjects in the inter-critical phase in Lubumbashi. Methodology: A prospective cross-sectional study
was performed in 99 SS homozygous sickle cell patients whose age ranged between 4 and 29 years, referred from the Sickle Cell
Disease Reference Center in Lubumbashi (CRDL) and the Training and Health Support Center (CEFA) from June 2018 to December
2018. Results: The mean age was 11.4 + 5.8 years. The sex ratio of 1.7 in favor of the female sex. The most observed ocular
manifestations were: conjunctival jaundice and jaundice (74.74%), segmental atrophy of the iris (9.09%), intravitreal floating
bodies (31.6%), arteriovenous crosses (55.56%), black sunburst signs (5.05%) and retinal detachment (1.01%). Conclusion:
Ocular complications are common in SS homozygous sickle cell patients in the inter-critical phase. In this study, the most
frequently encountered were the subictére, the peripheral vascular modification: arteriovenous crossing and arteriovenous
tortuosity as a factor favoring proliferative and nonproliferative sickle cell retinopathy.

Keywords: Ocular manifestations, SS homozygous sickle cell patients.

1. INTRODUCTION

La drépanocytose est une hémoglobinopathie héréditaire, autosomique récessive, caractérisée par la présence d'une
hémoglobine anormale « /'hémoglobine S », résultat de la substitution sur la chaine B en 6 éme position de I'acide
glutamique par la valine [1] . Cette maladie est transmise par le pére AS et la mére AS (ou AS et SS, SS et SS) a leur
enfant SS [2, 3].
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Le trait drépanocytaire est trés fréquent dans le monde mais surtout en Afrique Noire sub-saharienne, en Amérique
du Nord, Centrale et du Sud ainsi qu’en Inde et au Moyen-Orient. Sa prévalence est estimée a 9 % chez les noirs
américains, 12 % aux Antilles francaises, 5-20 % en Afrique de l'ouest, 40 % en Afrique centrale et 25 % en
République Démocratique du Congo [4]. Seuls les homozygotes sont malades [5, 2, 1]. La drépanocytose est donc a
nos jours une maladie cosmopolite, sa fréquence augmente dans le monde, mais surtout en Afrique Noire Sub-
saharienne qui est son foyer principal [6, 1].

Elle est caractérisée par des complications aigués et des complications chroniques multi systémiques dont I'ceil n'est
pas épargné [5, 3].

Cette étude a pour but de déterminer les caractéristiques sociodémographiques des sujets drépanocytaires
homozygotes SS et caractériser les types des manifestations oculaires spécifiques des sujets drépanocytaires
homozygotes SS en phase inter critique a Lubumbashi.

2. MATERIELS ET METHODOLOGIE

2.1 Type d’'étude

Cette étude prospective transversale s'est étalée sur une période de 6 mois, allant de juin a décembre 2018. Notre
population d'étude était constituée de 99 patients drépanocytaires homozygotes SS que le Centre de Référence de la
Drépanocytose Lubumbashi (CRDL) et le Centre de Formation et d’Appui Sanitaire / Lubumbashi (CEFA) avaient
référés a la clinique ophtalmologique Sainte Yvonne a Lubumbashi en République démocratique du Congo.

2.2 Choix de sujets

Nous avons inclus tous les patients présents au rendez-vous agés de 4 ans et ayant donné leur accord de participation
par signature du consentement éclairé et par assentiment. Et avons exclu les patients absents au rendez-vous, ceux
ayant subi antérieurement un traitement au laser (PPR), ceux ayant une cataracte qui empéche I'examen de la rétine
et ceux présentant des pathologies générales pouvant entrainer des rétinopathies comme le diabéte, I'hypertension
artérielle ou autre.

2.3 Collecte des données

Pour atteindre nos objectifs, un questionnaire préétabli nous a servi de fiche d’enquéte pour la collecte des données
des différentes variables répondant a nos objectifs ci-haut définis qui ont servi a lidentification du malade et
I'enregistrement des paramétres en étude. Tous les examens réalisés ont été a notre charge.

2.4 Analyse de données

Les données récoltées ont été saisies sur les logiciels EPI-INFO version 7.2.1.0 et Excel 2007 Workook (xlsx). La
fréquence, la moyenne et I'écart-type ont été calculés. Les parameétres ci-aprés ont été étudiés : I'age, le sexe, les
antécédents de la consultation générale et ophtalmologique, le nombre de transfusion et les atteintes oculaires.

Nous avons obtenu pour cette étude I'approbation du comité d’éthique numéro : UNILU/CEM/123/2018.

3. RESULTATS

Notre population d’étude était constituée de 99 patients drépanocytaires dont 62 de sexe féminin et 37 de masculin.
L'age moyen était de 11,57 + 6,04, avec les extrémes allant de 4 ans a 29 ans ; la tranche d‘age la plus représentée
était 10-19 ans soit 45,45 %. Parmi les 99 drépanocytaires, 50 ont consulté en médecine générale soit dans 50,5 %
alors que 93 patients de ce méme groupe ont reconnu n’avoir jamais consulté en ophtalmologie soit dans 93,93 %,
52 patients avaient déja regu entre 1-3 transfusions soit 52,52 %. L'oedéme périorbitaire a été de 7,07 %, I'atrophie
segmentaire de l'iris 9,09 %, les corps flottants cellulaires intra vitréens a 31,31 %, les taches noires solaires ou
black sunburst signs ont été les plus observées a 5,05 %. La rétinopathie drépanocytaire proliférante a été
représentée par les stades III et IV a 2,02% et 1,01% pour le stade V ; I'atteinte maculaire a été observée dans 2,02
%. Quant aux atteintes nerveuses et vasculaires, le croisement artério-veineux et la tortuosité vasculaire ont
représenté respectivement 55,56% et 31,31% tandis que |'atrophie optique a représenté a 1,01 %.
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Tableau 1 : Répartition des patients selon I'age, consultations générale et ophtalmologique et le

nombre de transfusion.

Paramétres Intervalle n=99 % Moyenne + Ecart-type
(Min - Max)
[4-10[ 41 41,4 11,40 + 5,82
Age (an) [10-20[ 45 45,5 (4-29)
[20-29] 13 13,1
Consultation générale Jamais 9 91
Irréguliere 40 40,4 -
Réguliére 50 50,5
Consultation Jamais 93 93,9
ophtalmologie Irréguliere 3 3,1 -
Réguliere 3 3,1
Aucune 8 8,1
Nombre de transfusion [1-4] 52 52,5 4,39 + 4,43
[4-10[ 29 29,3 (0-20)
>10 8 8,1
Non précis 2 2

M Féminin

M Masculin

Figure 1 : La figure montre la répartition des patients selon le sexe.

Tableau 2 : Le tableau montre la répartition des patients selon les atteintes oculaires.

Manifestations oculaires

Nos résultats

Atteinte des annexes et téguments :

(Edémes périorbitaires 7,07 %
Manifestations conjonctivales :

Subictére et ictére 74,74%
Modifications vasculaires conjonctivale 29,29%
Paleur conjonctivale 18,18%
Autres : papilles tarsiennes 2,02%,
hyperpigmentation bulbaire 1,01%
nagvus. 1,01%
Manifestations uvéales :

Atrophie segmentaire de l'iris 9,09 %
Manifestations vitréennes :

Corps flottants intra vitréens 31,31 %
Manifestations rétiniennes :

Tache noire solaire ou black sunburst signs 5,05 %
Manifestations nerveuse et vasculaire :

Croisement artérioveineux 55,56 %

Tortuosité des vaisseaux rétiniens 31,31 %

Atrophie optique 1,01 %

4. DISCUSSION

L'age moyen était de 11,57 + 6,04, avec les extrémes allant de 4 ans a 29 ans ; la tranche d’age la plus représentée
était 10-19 ans soit 45,45 %. Ces résultats se rapprochent de ceux de Kouna (2018) dont I'age moyen était de 10,75
ans (extrémes de 6 a 15 ans) et ceux de Kaimbo et al., (2000) qui dans leur étude ont observé une tranche d'age
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comprise entre 2-10 ans (extrémes de 1 a 18 ans), soit 62 % [7, 8]. Alors que, Dayse et al., (2010) au Brésil ainsi que
Djiguimdé et al. a Ouagadougou (2000) ont eu leur moyenne d’age respectivement de 26,7 ans (10 a 49 ans) et de
24,8 ans (0 a 56 as) ; ce qui s'éloigne de nos résultats [9,10]. Le mode de recrutement des malades, la moyenne
d’age ainsi que la méthodologie utilisée pourraient expliquer cette nuance.

Le sexe féminin était plus touché que le sexe masculin avec un ratio de 1,67 en faveur du sexe féminin. Dayse et al.
(2010) au Brésil, Dell’Arti et al., (2018) a Milan, Djiguimdé et al., (2000) a Ouagadougou ont eu dans leur série la
prédominance du sexe féminin comme dans la notre [9,12,10]. Par contre, dans la série de Kaimbo a Kinshasa le
sexe masculin était le plus représenté [8]. Ceci pourrait s’expliquer par l'intérét plus grand que porte la femme pour
sa santé, a la prédominance féminine dans la population générale dans notre milieu, mais aussi de la supériorité
féminine des hémoglobinopathies drépanocytaire dans notre milieu [1] et également a la précarité pour les soins
gu’ont les hommes.

Les patients ont consulté en médecine générale dans 50,5 % alors que 93,93 % de ce méme groupe ont reconnu
n‘avoir jamais consulté en ophtalmologie du fait que la drépanocytose étant une maladie chronique et mal vue de la
population, Iignorance de I'existence des atteintes oculaires liées a cette derniére et qu’au début, la symptomatologie
fonctionnelle est trés pauvre jusqu’a un stade avancé de la maladie.

Dans cette étude 52,52 % des patients avaient déja recu entre 1 et 3 transfusions ; ces résultats sont comparables a
ceux de Dell’Arti et al., (2018) a Milan (61 %) et a ceux de Shongo et al., (75%) (2014) [11, 1]. Ces résultats
s'expliquent par le par le fait que la transfusion sanguine est considéré comme le traitement majeur des patients
drépanocytaires [1].

Quant aux atteintes conjonctivales, le subictére et ictere dans 74,74 %, la modification des vaisseaux conjonctivaux
dans 29,29 %, la paleur conjonctivale a été observée dans 18,18 %, Ramanoaray et al., (2012) au Madagascar (12) a
trouvé une paleur conjonctivale a 20 %, Djiguimdé et al. (10) a Ouagadougou 28,7 % pour la paleur et 10,4 % de
subictére et Kaimbo et al., (2000) (8) a caractérisé d'une fagon générale les manifestations conjonctivales dans 32 %
a Kinshasa. Dans notre série, les hyperpigmentations bulbaires (1,01 %), naevus (1,01 %) et papilles tarsiennes (2,02
%) ont été aussi observés. Cette disparité pourrait s'expliquer par la difficulté de mettre en évidence la paleur
conjonctivale suite a la présence de l'ictére et subictére signe d’une anémie hémolytique.

Dans les atteintes uvéales, I'atrophie segmentaire de I'iris dans notre étude a été représentée a 9,09 %, Djiguimdé et
al.,, (2000) rapportent une fréquence de 3,4% [10]. D'autres auteurs n'y mettent pas beaucoup d‘accents
probablement par le fait qu'ils se sont plus centrés sur la rétine.

Les atteintes vitréennes : 31,31 % des corps flottants cellulaires intra vitréens ont été observés dans notre étude. La
littérature est muette a ce sujet. Ceci s'expliquerait par le fait que les autres auteurs n‘ont pas souligné la notion de
transfusion sanguine qui est un facteur favorisant la survenue de ces derniers.

Les atteintes rétiniennes : les taches noires solaires ou black sunburst signs ont été les plus observées dans la
rétinopathie drépanocytaire non proliférante soit 5,05 %, ces résultats se rapprochent de ceux de Traoré et al.,
(2006) au Mali (2,63 %), Dell’Arti et al., (2018) a Milan (6%) et Ramanoaray et al., (2012) a Madagascar (7,5%) [13,
11, 12]. Djiguimdé et al., (2000) au contraire ont observé une fréquence des black sunburst signs dans 21,3 % [10].
La méthodologie utilisée en ne nous basant que sur les drépanocytaires SS dans notre étude, tandis Djiguimdé, lui
s'était basé sur les hémoglobinopathies S et C ; et la littérature rapporte que la forme génotypique SC serait la plus
pourvoyeuse de rétinopathie drépanocytaire, ce qui justifierait cette disproportion. La rétinopathie drépanocytaire
proliférante a été représentée par les stades III et IV a 2,02% des cas et 1,01% de cas pour le stade V. Ces résultats
se rapprochent de ceux de Balo au Togo avec 1,5 % [14]. Dell’Arti et al. a Milan 30 %, Dayse et al. au Brésil 12,2 %,
Traore au Mali 55,26 %. L'age étant un facteur d'aggravation de la rétinopathie proliférante ; dans notre série plus
de 40 % des patients avaient un age compris entre 10- 19 ans. La rétinopathie drépanocytaire étant mieux objectivée
par I'angiographie fluorécéinique que nous n‘avons pas eu a notre disposition pour la mise en évidence des lésions
rétiniennes, justifie ces résultats.

L'atteinte maculaire a été observée dans 2,02 % dans notre étude. Ces résultats rapprochent a ceux de Ramanoaray
et al., (2012) au Madagascar avec 2,5 % [12]. Par contre, Dell’Arti et al., (2018) a Milan a observé 43% des cas [11].
Cette différence s’explique par la méthodologie utilisée, ou dans notre étude nous n‘avons pas eu recours a la
tomographie par cohérence optique pour le diagnostic des atteintes du pole postérieur du globe oculaire.

Les atteintes nerveuse et vasculaires : dans notre étude, le croisement artérioveineux (55,56 %), la tortuosité
vasculaire (31,31%) tandis que |'atrophie optique a représenté 1,02 %. Kaimbo et al., (2000) a Kinshasa ont trouvé
une fréquence de 29 % et Djiguimdé a Ouagadougou de 39,1 % ce qui se rapprochent de nos résultats [8,10].
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5. CONCLUSION

Notre étude révele I'existence des atteintes oculaires au niveau des différents segments du globe oculaire parmi les
patients drépanocytaires homozygotes. Les plus rencontrées étaient le subictére, rétinopathie drépanocytaire
(proliférante et non proliférante), la modification vasculaire périphérique (croisement artérioveineux et tortuosités
artérioveineux), facteurs favorisants la rétinopathie drépanocytaire proliférante. Le décollement de rétine a été la
complication la plus redoutable dans cette étude chez un de nos patients ; d'ou la nécessité d’'une prise en charge
multidisciplinaire réguliere en ophtalmologie afin de prévenir les dites complications susmentionnées.
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