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C’est une eternelleibataille contre /es lacunes, les oublis, les dispersions, les coups. de\vent.”
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Ho ' S1>1300%
HBE: -
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Baisse pOz
Baisse température
Baisse pH
Déshydratation
Ca++ intra GR
Mg++ intra GR
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Hémolyse
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Infection
inflammati
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HEMOLYSE




SYNAeMES drepanoeyiaiies CerphEneypPE Median Simeis/ s

majeurs ans
Anémie HL régénérative bien supportée, 60-95 g
Splénomégalie (involution vers asplénie)
Dactylite: Xd pieds-mains
Douleurs abdominales ou osseuses: rares

Homozygoie HSSEIFdoublESThEIEroZy0OESHBSY
an-

Hb'SE, Hb S@Arab; Hb ' SBrPunjab;

Hbi SpB-thalassémie

-
o 2 5 ., . . L]
Trels categories de signes clinigues ’ :! . 0 :
als Infiections fireguentes et graves

(Va“ab'“te"""): Pneumopathies bactériennes
m Anémie hémolytigque chronigue Osteites

) . yia ) I h - - WERIES
m Phénomenes vaso-occlusifs septicémies

m Susceptibilité extréme aux infection| ' Séquestration splénique aigue

EEN
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Le phénotype médian 5 anS / 20 DOUleUI‘S Dactylite, ¥d pieds-maiige]

Os longs
Tironc

dilS

SEQUESTrationsy * 2ene

Hepatigue

Symptéme dominant. GR A
Crises vaso-occlusives _
Spontanées ou suite facteur favorisant Infections E[m"“m
Abdomen, métaphyses '

Priapisme
Obstruction voies a€riennes superieures
Accident Vasculaire Cérebral
Hémorragie sous-arachnoidienne
. 5 5 Rétinopathie
Infections, degré moindre Lithiase biliaire

Pneumopathies bactériennes+++ Necrose osseuse avasculaire

Crises vaso-occlusives graves Pl

o Retard de croissance
AVC, priapisme Ulceres cutanés jambiers
Lithiase biliaire Insuffisance Rénale Chronique
Poumon drépanocytaire chronique
Database Imperial College School of Medicine, London, Lancet 1997; 315: 656-601
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Liomme est un voyageur qui a soif: il demande de I'eau pour boire, on la lui refuse et il meurt.
5 Agonies, Gustave Flaubert

Prevention 2

HAS novembre 2004




Ipifaciions

Protectionvaceinale paniculiere:
u Antipneumoecoceigue

Conjuguge heptavalent siimoins de 2 ans
Polyesidigue 23 valent des deux ans, rappel tous les 3 a 5 ans

Antigrippal
Annuel, hivernal, dés 6 mois

Antiméningococcigue a partir de 2 mais
Meéningococcigue C conjugué: 2 mois - 2 ans

Polysaccharidique tétravalent A, C, Y, W135 ou polyosidique
A+C >2 ans

HVA

A partir de 1 an, voyageurs zone endémie
Typhoide

A partir de 2 ans, voyageurs zone endémie
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lpifaciions

AULres antilbioprophylaxies:

m Soins dentaiies

Prévention de I'endecardite infectieuse
Soins endodontigues
Soins prothétigues a risgue hémorragigue
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Irifectiors
Antibioprephylaxie antipReumococeigue:
u| Drépanocytose SS (grade A)

m A partiif der2 mois, aulmoins;jusgu’a; 5ans
Penicilline \V/
100.000 Ul/kg jusqu’a 10 kg
50.000 Ul/kg de 10 & 40 kg
En 2 prises:
Si allergie vraie: macrolide
m Arrét définitif non défini
Poursuite au-dela de 5 ans..
Si arrét:
Relai par antibiotique bactéricide sur pneumo
dés fievre supérieure a 38,5°C
en attendant la CS médicale urgente
amoxicilline
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lpifaciions

Prevention
antipalustre
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Crises vaso-occlusives

Hydratation

m 50 ml/kg
Adapter silfievre, vomissements, diarrhée
Adapter silatmosphere seche: avion;...
Régulierement dans la journée
Sans restriction, méme si enurésie
Traiter la fievre

« Boire pour garder des urines aussi claires
que possible »
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Crises vaso-occlusives

Eviter hypoxemie relative:
m Pas de sejour en altitude > 1200 m

m Pas de vol'en avion noni (mal) pressurise
Oz 3 I/min.
m AG avec circonspection

m Traiter ronflements, obstructions voies
EEEES

m Traitement soigneux d’un asthme
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Crises vaso-occlusives

EViterrhypoexemierrelative:

m| Pas d'efiort/intempestif’ dyspneisant oulprolonge
Moins de trois étages sans ascenseur
Trajets pedestres moderés

Pas de pietinement / station debout immobile trés prolongeée

m Sports contre-indiquées:
Compétition
Apnée, méme partielle
Plongée sous-marine
Baignade en eau froide
Autorisée si eau > 25°C:

Ssi sort du bain au moindre refroidissement,
est réchauffé et séché des sa sortie du bain
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Crises vaso-occlusives

EViter ralentissements; circulatoires:

u Postlres stEnesantes
Jambes croisees,
Brasirebord d'une chaise
Avien: eviter station assise prolongéee

m \/étements trop serrées
m Exposition segmentaire au froid

m Pas de garrot veineux prolongé
Prévenir les préleveurs

m Pas de compression artérielles > 3 min.
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