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Résumé

La drépanocytose est I'une des maladies génétiques les plus répandues dans le monde. Elle est une
priorité de santé publique déclarée par I'Organisation mondiale de la santé (OMS) en raison de sa
prévalence élevée a la naissance.

Nous abondons sur 2 arguments le fait que la RDC soit le pays qui au monde paye le plus lourd tribu
de la drépanocytose.

C’est notamment le fait que la RDC soit le deuxieme pays avec le plus grand nombre de
drépanocytaires en Afrique en plus du fait que c’est le premier pays au monde avec le plus de
drépanocytaires avec haplotypes Bantu qui font la forme clinique la plus sévere de cette maladie.
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La drépanocytose est I'une des maladies
génétiques les plus répandues dans le monde.
Elle est une priorité de santé publique déclarée
par I'Organisation mondiale de la santé (OMS) en
raison de sa prévalence élevée a la naissance (1).
Les données épidémiologiques actuelles
montrent que la charge épidémiologique
mondiale de la drépanocytose reste élevée. Bien
que la mortalité lui imputée soit en baisse, sa
prévalence a considérablement augmenté au
cours des 20 dernieres années, avec une
tendance qui ne devrait pas s'inverser bient6t (2).
Notre objectif est d’argumenter sur le fait que la
RDC est le pays qui en paye le plus lourd tribut
dans le monde.

Argument 1

Le syndrome drépanocytaire majeur (SDM)
consiste en un groupe de troubles caractérisés
par la présence d'hémoglobine falciforme (HbS).
Le terme SDM fait référence a toute condition
dans laquelle plus de 50% d'HbS est présente
entrainant des  conséquences  cliniques
notamment une anémie chronique, des crises
algides et une susceptibilité aux infections en plus
d’autres symptémes et complications. En Afrique,
3 formes de syndrome drépanocytaire majeur
sont présentes, notamment : la drépanocytose
homozygote  (HbSS),  I'hémoglobine C
drépanocytaire (Hb-SC) et la thalassémie
drépanocytaire (Hb-SSthal). La forme la plus
courante (> 70%) de SDM dans le monde résulte
de I'hérédité homozygote de la mutation de la
sous-unité béta-globine et est généralement
appelée « SS » ou « drépanocytose SS » (3). En
2010, on estimait que 5 788 000 nouveau-nés
étaient touchés par I'HbS dont 5 476 000
hétérozygotes et 312 000 homozygotes SS (4).
Environ 75% de ces nourrissons sont nés en
Afrique subsaharienne (5). La RDC est le
deuxieme pays le plus touché dans cette partie de
’Afrique apres le Nigeria. La prévalence de I'HbSS
y est de 3% et représente un lourd fardeau pour
les personnes touchées et leurs familles. Entre
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temps c’est environ 40000 nouveaux nés qui
naissent avec la drépanocytose en RDC (6,7).
Dans ce méme pays, la RDC, la majeure partie de
drépanocytaires viennent des familles vivant avec
un faible revenu (8,9). Aucune aide médicale ni
assistance n’y est consentie au profit de ces
patients drépanocytaires. La précarité du niveau
de vie en plus du co(t élevé de la prise en charge
entrave sur la qualité de vie des drépanocytaires
(10,11). C’est notre premier argument.

Argument 2

Le polymorphisme clinique de la drépanocytose
est influencé par des facteurs génétiques
modulateurs du phénotype drépanocytaire
notamment I'influence de I'hémoglobine feetale
(HbF) (a2y2) et I'association entre drépanocytose
et alpha-thalassémie (12,13). Le HbF a
effectivement des effets modérateurs bien
connus sur les symptémes de la drépanocytose et
ses niveaux varient chez les patients présentant
différents haplotypes du géne de I'hémoglobine
drépanocytaire (14). Notre pays la RDC, pays
enclavé en Afrique centrale, a la particularité de
présenter une population de stock génétique en
majorité encore homogene dont les sujets
drépanocytaires portent essentiellement
I'haplotype Bantu ou haplotype de la cuvette du
Congo (15). Des 5 haplotypes existants, c’est cet
haplotype Bantu qui est rattaché a une forte
sévérité clinique de la maladie (13,16). Cette
sévérité serait liée notamment au faible taux

d’hémoglobine fcetale dans Ila population
homozygote SS (14-16).
La  prévalence de [I'association entre

drépanocytose et alpha thalassémie rencontrée
est la plus forte au monde. Cependant cette
association est corrélées a des formes moins
séveres de la drépanocytose chez les patients
congolais (17).

Notre pays est tout de méme le premier au
monde avec le plus de drépanocytaires avec
haplotypes Bantu qui font la forme clinique
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sévere de la drépanocytose. C’est notre

deuxiéme argument.

Conclusion : Ainsi sur la base de ces 2 arguments :
le deuxieme pays en Afrique et troisieme mondial
avec le plus grand nombre de sujets
drépanocytaires ; ceci en plus d’étre le pays avec
le plus grand nombre de drépanocytaires
présentant la forme sévere de la maladie. La RDC
est logiquement, le pays qui paye le plus lourd
tribut de la drépanocytose dans le monde.
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