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1.  Nécessité d'enramer la lutte contre la drépanccytose en Afrique

En Alrique, environ 14 7 de la population possédent wne hémoglobine anorwale @ on compte
eir ol tet 6% milljons de personnes avant une hémoglobinose 5 ou une hémoplobinose .

Tous les ans, quelque 170 000 enfants nalssent en Afrique aveo une forme grave de drépa-
nocylose, oo qul représente 2 % de toutes les nalssances.

Ce probléme se produit 4 90 Z dans les régions tropicales de 1"Afrique, oh L'om trouve
jusqu'® 30 7 de la population présentant une anomalie de 1'hémoglobine.

On ne possiéde que des informations partielles sur la survie des enfants atteints d'hdémo-
plobinopathle en Afrique. Il est certain gqu'une grande proportion d'emtre eux meurent dans leur
petiic enfance d'infections, parmi lesquelles le paludisme, l'ostéomyélite et les infections &
pPricumescogues,. 41nst que d'anémle, La mortalité de ces enfants est au moinsg deux & trois faolsg
supéricurd & celle des autras, et la drépanccytose compfe au minimum pour 10 % de la mortalité
actuelle de la totalité des jeunes enfants. La plupart des survivants présentent des manifes-
tations clinigues de 14 maladie pendant toute leur vie, dont une anémie chronique, des épisodes
alpiques rdcurrents et autres complications, qui exigent souvent leur hospitalisatiom.

On ne connaft pas de traitement de la drépanocytose (& part la greffe de moelle osseuse,
¢qui fait courir un risque de mortalité inacceptable). Toutefois, une surveillance régulidre ot
des mesures.simples-de protection, telles qu'une prophylaxie antipaludique continue et 1'admi-
nistraticn d'acide folique, peuvent grandement améliorer la survie et la qualité de la vie. kEn
sitre, La plupar( des complications réagissent & un traitement médical approprié, mais un tel
traftement cxige souvent des services et des personnels spécialisés ainsi qu'une hospitalisation
prolongée. L'annexe | résume les complications les plus courantes de la drépanccytose.

La prévention de la drdpanocytose est posgible. On peut identifier les couples courant
Te risque d'avoir des enfz .8 atteints de cette maladie av moyen d'examens du sang peu colteux
et fiables ct établir un diagnostic prénatal sdr, i partir de neuf semaines de grossessa, par
prélévement de la villosité choriale pour analyse de 1'ADN. L'adoption de telles mesures deit
aller de pair avec une éducation sanitaire judicieuse, L'expérience a clairement démontré que
décourager les mariapges & risgue n'est pas un woyen efficace et peut mféme Etre dangereux, mais
que des conseills gpéndl iques associds i 1'offre d'un disgnoustic prénatal sont susceptibles de
vconduire 4 une importante diminution des naissances d'enfants atteints de la maladie. Bien
entendu, il convient Jd'appliquer cette approche conformément aux trols principes fondamentaux
de la géudrique wédicale, c¢'est-a-dire 1'auteonomis de 17individu ou du couple, son droit & une
information adéquate et compléte et Iz confidentialitéd la plug stricte.

En raizon de 1'amplevr du probléme de santé publique que posent les hémoglobinopathies,
il est urgent de disposar d'une approche globale pour lutter contre ces maladies. Actuellement,
une grande partie de la population africaine n'est pas suivie ou ne regolt aucun so0in pour ces
affectrions. L'amélioration des scins de santé primaires améliore la survie des malades, mails
4 mesure que le public prend conscience du probléme les malades se trouvent stipmatisds car
aucune éducation appropriée n'est digpensée : aingi, en I'absence de toute stratégie, la situa-
Lion se détdériore-t-clle rapidement. Les quelques centres gui possiédent des moyens diagnosligues
et thérapeutiques depuis plusieurs anndes ¢roulent sous le nombre de patients ayant besoin
d'8tre suivis véguligrement ou d'un trzitement périodique. Comme cela se produit pour toutes
les affections chromiques, 1'améliorztlion de la prise en charge de la maladic crée une demande
cumulative de services. 11 est done impératif, d'ume part, que le diagnostic et fa surveillance
solent assurés au niveau communautaire par le gystéme de solns de santé primaires et, d'autre
part, que des moyens de prévention soient mis en place aussi rapidemant que possible.

Ll existe de nombreux bhesoing de santé publigque en Afrique mais, s'agissant de 1la drépano-
cytose, la digproportion entre 1'smpleur du probléme et le peu de choses faites pour le résoudre
eat exerfme.
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2. Stratégie recommandée

Four commencer 3 corriger, partiellement au moins, la disproportion évoquée ci-dessus, il
faut lancer quelques projets de lutte contre la drépanocytose i assise communautaire. Ces
projets devraient englober éducation, diagnostiec, services de conseils, surveillance, prise en
charge ot diagnostic prénatal. Par ailleurs, ils permettront d¢ recueillir 1'information néces=
saire sur 1'histoire naturelle de Ia maladie en Afrique et 1'impact qu'auront sur elle toutes
ceg prestations,

Nous ne propesons pas de mettre sur pied suffisamment de projets pour couvrir chaque
pays, mais seulement d'en lancer dans quatre endroits situés dans différentes parties d'Afrique
et cheoigls pour leur diversité. Les centres devront démontrer la faisabilité de la lutte contre
la drépanocytose, €laborer des gpproches techniques approprides 3 1'Afrique et identifier les
maniéres les plus efficaces d'introduire ces services dans le systéme de soins de santé pri-
mzires. Il leur faudra donc €tre 4 la fois un modéle et un guide pour 1'introduction d'appraoches
semblables & plus grande échelle.

Les problémes associés & la drépanccytose sout semblables dans toute 1'Afrique tropicale:
néammoins, en raison de leur ampleur et de leur densité au Nigéria ainsi que du niveau d'expé-
riemce existant dans ece pays, il conviendrait qu'un projet au moins y soit implanté.

Un groupe de travall réglonal OMS sur la drépamocytose, qui se réunit annuellement,
constitue une instance appropride pour 1'é€laboration de nouvelles méthodes et leur diffusion
dans la région.

Afin de sensibiliser les décideurs régionaux, un stage OMS sur la drépanccytose devrait
avoir lieu aussi rapidement que possible. L'cbjectif serait d'exposer aux médecins responsables
les conditions soclales et les moyens de laboratoire & réunir pour lancer ia lutte contre la
drépanocytose,

3. Services assurés par chaque projet

Une unité de scins de santé primaires d'emvirom 50 000 personnes constituerait une bonne
population & étudier, Le diamgnostic des hémoglobinopathies faiciformes dans le cadre des soing
de santé primaires devrait &tre congu comme l'une des parties d'une approche plus large de
toutes les formes d'anémic. Il conviendrait que 1'on dispose sur place de moyens permeCtant de
déterminar ou de réaliser avee exactitude :

la concentratiim #n hémoglobine

les hématics concentrées

Te dosage de la protoporphyrine deythrocytaire libre (pour un diagnostic précis et
bon warche d'une carence en fer)

les ivdines drythrocytaires tels que volume globulaire moycn ef Lengur moyenne des

hé aiies en hémoglobine (souhaitable, mais non indispenzable)
une épreuve de faleiformation ou un test de solubilicé
1'é1-~trophorése de 1'hémoglubine.

Il devrait Etre possible de procéder i des prélévements de la villositéd choriale sous
ivhographie dans une unité d'obstétrique situde & une distance raisonnable.

Un laburateire de diagnostic générique pourrait desservir plusieurs projets et prendre en
charge les couples & risque qul se présenteraient spontandment,

La stratégie diagnostique sers axéde sur les groupes cibles suivants de la population
étudiée

a) Sujets préscentant des sympidmes qui évoguent la drépanocytose (voir annexe 1) .

b) Enfants de meins de quatre ans. Ce groupe devrait finir par englober la plupart des
enfants & la naissange ou peu apras.
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e) Les femmes enceintes au stade 1o plus précoce poassible de Tewr prossesse. Pour ca

groupe cible, 1'objectif est double : i) identifier les femmes atteintes de drépanocytose
qui exigeronl une prise en charge spéclale; 1L) procdder & 1'identification prospective

de celles qui risquent de porter un eafant drédpancovtalre. I1 sera demandd aux femmes dont
i1 a été déterminé par électrophorése qu'elles ont une HbAS d7amener leur mari pour subir
dey examens. Les maris se préteront plus ou meins volontiers A ces cxamens cn fonction de
facteurs culturels el autres, de telle sorte que leur cavactére acceptable ast en Lui-mime

a

un sujer qul mérite d'&tre étudié.

Ts couples & risque alasi fdentifids et ceux gut ont déjd eu des enfants drépano-
cytalrves recevront une information compliéte el s varront proposer un diagnostic prénatal.
On ohservera l'usage qu'ils en feront alin d'en tirer des conséquences pour une future
politigue,

L1 est recommandd de recouvir au dépistage des femnes cnceintes dans la population dtudide
comme maniére d'zborder dans un premier temps lo probléms des consells généligques; en effet, on
peut espérer obtenir ainsi un maximum de résultats en minimisant e risque de stipgmatisation
des intéressés ou d'autres consdqueoces inddsirables. A mesure que 14 commoauld connaltra mieux
la maladie, le dépistage des porteurs wei les consells géndtigues seront de plus on plus dewandés
dang d'aurres situations; clest pourguol §) faudrait rendre ces serviccs faclléement accessibles.

A. Stratigle dducative

. . ‘ . . . et s : .
Lo sugeds de la prise en charge ot de s prévention des hémoglobinopathies dépend égale
o . . . y . f o R .
ment de stratépics dducatives et technigues. Les programmes d'dducation doivent s'adresser aux
proupes cibles sulvants

a} Les "décidaurs" regponsables de 1a politique de santé publique.

b) Los professionnels de 1a santé @ i1 conviendrail gue o programme d'études des méde-
cing ot des Infirmidres comporte des cours sur la transmission et la prise en charge
clinique de la drépanocytose alnst que sur les conseils concernant cette maladie. Les
Ltechniclens ont besoln d'une formation leur permetfant dlexédcuter les examens de labora-
(oire pertinents aveo précision et d'en interpréter les résultats. Los conseillers i tous
les niveaux du systeme de santé devront apprendre & trapsmebtré correctement et aveds Laot
les informations génédtiques, ot étudier les manifestaiions clinidques et la prise en charge
de 1a drépanocylose,

o) Lee geand public @ en derpiiére analyse, le succbs du projet dépendra de 1a connalssance
gqu'aura le public de la drépanocytose, or celle connaissauce ne oot s goqudris que
Tentement, C'est pourquoal [l faudra d'abord congentrer les ressources ddncatliven sur la
section de la communautd ofi ¢1lleg auront le plus d'lmpact, clest-d-dirce sur les personnes
en fige de procréer ou stapprochant de cet fige. Incorperer des informal ioir sy o drépancs
cytose dans les programmes scolaires au niveau secondaire est peut-8Lre une wél bude pacti-
culivrement appropride ot cIflcace.

- - - - _— - - . [ .
Au départ, ces efforts dducatiis devralent &tre limitds & la zone du projet, oo o fegt une
errcur on matidre d'éducation du public de créder une demande gque 1lor ne pout satisfalre fante

de services,

1.7é1aboration des programmes ot des matérielas dduratifs sera une fonction importante du
proupe de travall régional OMS recommandd.

L'engagement de la communauté représante une puigsante foree d'éducation qui peut prendre
la forme d'associations de malades ou de parents de dedpanocytairves destindes A soutenir Tes
familles touchdes et 3 Fournir des informations & 14 communeuté. Chague projet encouragers la
wise on place d'organisations glentraide de ee type.

5. Organi:

ation des centres du projet

(n pense enveglstrer guelgue 290 naissances par an danms la peopulation d'enviren
30 000 personnes sur laquelle 11 ast proposé que porre 1'étude. Chaque année, environ 200 femnes

e
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epnceintes courront le risgue de mettre au monde un enfant drépanccytaire, et on compters effec-
tivement & peu priés 50 naissamces d'enfants atteints par la mzladie. I1 faudra proceder
environ 10 000 examens du sang par an i des fins diagnostiques.

‘Pour poser un diagnostic sur cette population et la c¢onseiller, on aura besoin d'un centre

doté de deux techniciens de laboratoire, deux infirmiéres-conseilléres, deux chauffeurs et
deux camionmettes et un directeur du projet possédant les qualifications médicales nécessaires.

Le directeur du projet coordonnera le travail de 1'équipe, maintiendra la preductivicé et

veillera au respect des normes, formera les conseilléres, améliorera 1'éducation pour la santé
gt vdsoudra les problémes cliniques et diagnostiques qui se poseront. Il ou elle aura également
pour responsabilité dlanalyser et de présenter les domnédes de la recherche. Les infirmidres-
conseilléres seront chargées de surveiller les malades et de conseiller les familles et les
couples A risque, ainsi que de fournir un appui psychologique. Le projet de budget nécessaire
pour la mise en oeuvre de ces projets est présenté en annexe 2.

6.

Priorités

a) Lancement d'un programme de dépistage des nouveau-nés avec suivi de 1l'évolution des
malades, mise sur pied de 1'un des quatre projets et de 1'un des deux laboratoires de
diagunostic génétique,

b)  Formation d'unm groupe de travail sur la lutte contre la drépanccytose en Afrique.

¢} Organisation d'un cours de formation sur Lz prévention et la prise en charge de la
drépanocytose en Afrique.

Références

Les chiffres cités dans le rapport sont tirés de

a) Update of the Progress of Haemoglobinopathies Control: Report of a WHO Working Group
1984 and 1985. Document OMS non publié (HMG/WG/85.8).

b)Y  Anémies hérdditaires : bases génétiques, caractéristiques cliniques, diagnostic et
traitement, Groupe de travail OMS, Bulletin de 1'Organisation mondiale de la Santé, 61
(2) : 179=-198 (1983).

c) Sickle Cell Disease: Graham R. Serjeant, Oxford Medical Publications, Oxford Univer-
sity Press: 1985,

Participants

Dr 0. Akinyanju, Department of Medicine, University of Lagos, Nigérias : Président
Dr G. Honig, Sickle Cell Centre, University of Illineis, Chicago, Etats-Unis d'Amérique
Or L. Luzzatto, Royal Postgraduate Medical School, Londres, Royaume—Uni

Dr 8. Modell, Department of Obstetries and lynaecology, University College, Londres,
Royaume-Uni : Rapporteur

Dr M. Rabb, Sickle Cell Centre, University of Illinois, Chicago, Etats-Unis d'Amérique

Secrétariat OMS

Dr V. Bulyzhenkov, Responsable, Programme Maladies héréditaires, Division des Maladies oon
transwissibles, OMS, Genéve : Seqrétaire
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MANTFESTATIONS CLLNLQUES DI LA DREPANOCYTOSE

tin présence des manifestations suivantus, los agents de santd primaires doivent envisaper

L drapanacy Lose.

f,

9.

Anémic avec ou sans splénomépalie : chez presgue tous les patients atteints d ' 'hémoplobi-

nosoe BE ot de nombreuw malades souffrant d 'hdémoplobinase 50

syodyvors maing—pieds (dactylite) : se produit entre 1'Age de 6 mols et 4 avs; gonf Lement

donloureux de diverses zones des extrémités.

Crisvs algigues @ épisodes de deuleur aigué et débilitante durant en moyenne quelaues jours,

ros de jombe @ fréguents chez les jeunes adultes.

. . - ; — . e
Retnrd de croissance o de développement @ particuliérement courant & la puberbe, peneras
Tement rattrape par o sulte.

Douleurs osseuscs et articulaires ("rbhumatisme") @ surtout si récidivantes.

Détérivration inexpliquée de 1a vue : peut Btre due 2 une rétinopathie drépanceytaire
probifdérante.

Anomil ies neurologiques (accident cérdbrovasculaire) particul itrement chex les enfants

letbre

¢
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PROPOSITION DE BUDGET POUR UN PROJET D'UNE DUREE DE CINQ ANS (EN US DOLLARS)

Par an Pour 5 ang
Personnel
1 médecin (directeur du projer) 20 000 100 Q00
2 infirmiéres-conseilléres 10 000 30 000
2 techniclens de laborateoire 10 000 50 000
1 obstétricien 4 mi-temps 10000 50 000
Matériel
! microscope 500 A
4 cuves d'électrophorése

4 000
2 batteries - 20 040
1 compte-globules automatique 15 000
1 centrifugeuse & microbématcorite 500 -
prodults renouvelables 5 goo 25 000
matériel éducatif 15 000
2 véhicules & moteur (15 (00 chacun) 30 000
2 chauffeurs {2500 chacun par an) 5 000 25 000
frats d'entretien des véhicules (3000 chacun) 6 000 30 000
matériel dchographique + ordinateur personnel 200 000

TOTAL 395 000
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PROPOSLTLON DE BUDGET POUR UN LAKORATOIRE GENETLOUY PENDANT 5 ANS (EN US DOLLARS)

yar an Pour 3 ans
fersonnel
1 oselentiflque 20 000 100 000
1 techniclen 10000 . 50 000
Matericl |
1 wltracentrifugeuse 50 bOO
AUL TS | 10 000
produits renouvelahles i) GRo | | ‘56 DbO
enlret ion 10 OOO
TrrALL ?-*7};““00"5

ESTIMATLON D oAl DES COUTE PENDANT % ANS (EN U% DOLLARS)

Duatre projels d'étude de la Tutte contre la drépanocytose ‘ S ' 2 180 000
Deux Taboratoires pénétiques < 540 000
Groupe e travaill (30 000 = 5 : 1 par an 150 000

Vours de formation (25 OO0 = 2 1 2 pendant 5 ans) : . 0. 00
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PERSPEGTIVES DE LA FREVENTION DE LA DREPANQCYTOSE EN AFRIQUE

Par

QLU AKINYANJU, FRCP
Professeur de médecine
College of Medicine
University of Lagos
P.M.B, 12003
Lagos
Nigéria
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BESUME

En Afrique, les principales régions touchées par la drépanceytose comprenneni environ
A pays subsabarlens dont la population totale s'éléve actuellement 3 370 millions d'habitunty
et atleindra sang doute 590 milliong d'habitants en 1'an 2000, Les taux d'hétérowypotes sont
extripemcnt varlables mals pourraieat se situer en moyenne & 20 7. En raison d'une force natas
1ité, d'une mortalitd infantile élevée, d'un lourd chémage et d'une économie fragile, Ta wajo- *
Fitd de cette population ne vit pas dans des conditions acceptables et la plupart des enlants
atteints deo drdépanccytose ont peu de chance de survie. Dans ces circomstances, la survie,
plutdt gue la prévention de la drépanocytose, est la préoccupation majeure. Il semblorait quo -
pour ces populations la stratégie fondamentale et logique soit d'améliorer 1'éducation pindrale,
ln nntrition, la régulation du mouvement de ta population et la lutte contre la maladie. Dans
cos piys, la minorilé importante et sans cesse croissante qui bénéficic de meilleures conditions
de vie el survil mieux & la drépanocytose demande des mesures de prévention de la maladic, ce
gui est on cffet souhaitable pour limiter le fardeau qu'elle fait peser sur les familles touchées
gt cmp@cher que les sujcts hétérozygotes soient stigmatisés, comme cela ne manquersit pas de sc
produire sans programmes crédibles d'éducation, de conseils, de traitement el de prévention.
L} est done néesssaire de mettre au point des mesures de lutte approprides, car la stratégie
OM5 de préveniion des hémoglobinopathies, qui a été appliquée avec un ilmmense succés & la pré- ‘
vention de la thalassémie dans les pays méditerranéens, n'a gudre de chances d'aveir le méme
elfet sur la drépanocytose en Afrigque. Dans 1'état actuel des connaissances, on a de beonnes
perapectives b loag terme d'abaisser le nombre de naissances d'enfants drépanocytaires, mals
pas d'empfcher toutes ces nalssances. L'objectif principal comsisterait donc & amélliorer In
prise en charge des enfants drépanocytaires, de telle sorte que leurs parents puissenh consi-
dérer que les dlever est une alternative valable & 1'avortement.

LNTRODUCT LON

il vst réconfortant d'apprendre que la stratégie mise au point par 1'OMS pour lutter contre
les hémoglobinopathios a donné des résultats dignes d'éloge dans la diminvtion des naissances
dlonfants atteints de béta-thalassémie majeure au Royaume—lini et dans certains pays méditer-
randens, tels que 1a Griee, 17Ttalie {(district de Ferrarw), la Sardaigne et Chypre (1). Lesditii
cultés qui subsistent semblent principalement tenir % des problEmes de logistique pour appliquer
Tes techniques aux communautés plus vastes du Royaume-lni, de la Créce ot de la Sardaigne. la
stratépic utilisée englobait 1'dducation de la communauté, le dépistage des hétérozypotes, les
conseils gendbiques et le diagnostic foetal avec possibilité d'interruption de la prossesse en
vas de maladie. Le Tait que les couples 4 risque aient frégquemment cheisl cette option a conduit
aux résultats souhaités. L'un des atouts essentiels de la stratépile est la faisabilité Lechnigue ‘v
ot la précision de la méthode de diagnestic foetal, gqui est en fait plus simple et plus fiable
pour la drépanocytose que pour la thalassémie. Ayant apporté la preuve que sa stratégie de lurte
contre la thalassémic est viable, il n'est que normal que 1'OMS porte maintenant son atlLentiom
sur le probléme de la drépanocytose qui est plus grave et dont la prévalence est plus élevée
sur le continent africain, notamment dans les régioms se trouvant entre les deux grands déserts
di Sahars, av nord, ot du Kalahari, au sud. On examinera donc dans cette étude ics perspectives
de la lutte contre la drdpanocytose dans ces rédgions d'Afrique, en se fondant largement sur la
connalssance intime du Nigéria que posséde 1'auteur et sur la stratégic déjh mise asu point par
T'OMS pour lo progromme de lutte contre Tes hémoglobinopathies.

LYAMPLEUR DU PROBLEME

La région d'Afrique considérée comprend environ 34 pays dont la liste figure sur le I
tableau 1; ¢lle couvre une superficie d'environ 19 millions de kilométres carrés (2}, Econowmique-
ment, ta plupart de ces pays sont classés comme pays 2 faible revenu et le reste comme pays
revenu intermédiaire (tranche inférieure), ce qui les situe au-dessous des pays & revenu inter-
médiaire {tranche supérieure) comme lc Brésil, la Créce et le Portugal (2). Au milieu de
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1'aonde 1985, on estimalf 1la population totale dé ces pays & 342 millions de personnes, large-—
ment dispersées dans des villages isclés, encore que 1l'on observe une concentration de plus en
plus marquée dans les centres urbains. On y enreglstre une c¢roissance démographique élevée
supérieure & 3 7 par an et 1'on considére que leur population dépassera 550 millions en

1'an 2000. Le profil démographique révele une pyramide des Hges avec de nombreux jeunes 2
charge de chaque adulte actif (2),

La polygamie gqui, jadis, servait & assurer des fortunes respectables malgré 1'excés de
femmes dans la population et & fournir un supplément de main-d'oeuvre dans les exploitationg
agricoles west encore largement pratiquée dans de nombreuses répions. Les taux de mortalicé
infantile sont élevés et l'accés i des services de santé modernes est pénéralement médiocre,
avec un faible coefficient médecin ou infirmidre par habitant. De récentes pénuries de médi-
caments et autres fournitures en raison de difficultés économiques ont rendu plus minces encore
les bienfaits des consultations médicales, quand celles—ci ont lieu. La survie est la princi-
pale préoccupation des gens dans de nombreuses régions; le taux d'anaslphabétisme est élevé et
1'accks & 1'"éducation est limité. Les communications sont généralement difficiles; les croyances
et les remddes d'origine superstitieuse sont trés répandus pour de nombreuses maladies. 57i1
n'est toujours pas facile d'obtenir des informations de base précises, on pect présumer que la
siltuation est meilleure gu'il v a 20 ans, ainsi que l'indique une réduction importante des taux
de mortalité infantile et juvénile depuis 1965 (2). Onobserve également 1'émergence d'une classe
moyenae, qui grandit dans chadue pays a4 un rythme extrBmement variable.

On ne connait pas avec précision la prévalence du géne de la drépanocytose dans 1z totalité
de la région, mais on est probablement enm degd de la réalité en 1l'estimant 3 une moyenne de
20 %. Au Nigéria, environ 25 7 de 1la population sont hétérozygotes {3,4) et, dans certazines
parties d'Afrique de 1'Est, on & vapporté des taux d'hétérozygotes allant jusqu'a 45 % (5). Ces
taux varient & l'intérieur d'un wéme pays en rzisom de 1'origine hétérogine de sa population.
11 est important de comprendre gu'une infection paludique & falciparum mon contrélée qui, au
départ, conférait un avantage de survie aux personnes possédant le trait drépanccytalre HbAs
25t encore prévalente dans de nombreuses zomes rurales d'Afrique ol la proportion d'hétéro-
gygotes pourrait continuer d'augmenter. Hous nous apprétons dome & réfléchir & la lutte contre
la drépanocytose sur le continent africain ol 1'on compte actuellement 68 millions d'héréro-
zygotes au moins et ol on en comptera probablement plus de 100 millions en 1'an 2000.

CONSCIENCE ET COMPREHENSION DU PROBLEME DE LA DREPANOCYTOSE EN AFRIQUE

Malgré la forte prévalence du géne Hb 5, la consclence du probléme de la drépanogybose est
trés faible. Il est difficile de trouver des chiffres mais, en OQuganda (6) comme au Nigéria,
les agents de sancé ont l'impression trds nette que la population n'a pratiquement aucune idée
de la maladie. Il est aisé de déduire les ralsons probables de cette situation.

Jusga'h 11 v oa peu de temps, les drépanocytaires passaient virtuellement inapercus. Ils
ne surviveieni tout simplement pas assez longtemps pour &tre reconnus, jusqu'ad l'améliorationm
relativemeny récente des taux de mortalité infantile et juvénile. Cette amélioration est bien

sir plus . wrquée dans les familles qui forment 1'élite ddvuquée ou nantie et qui, pour laplupart,
vivent en miliew urbain. Le tableau est différent s'agissant des habitants démunis des campagnes.
n 1979 encove, on obscrvailt que 812 % de tous les nouveaunds d'un villuge nigérian asser rocuald

vralent atteilnts de deépanocytose, on ne pouvait trouver aucun survivant parmi les enfants de

Y ans de ce wvillapge {7). La mauvaise survie des drépanocytaires était masquée par la mauvaise
survie infantile en général, que l'on pouvailt attribuer a des infections. Ce n'est que quand les
tanx de mortalité infantile générale a'abaissérent de facon spectaculaire que l'on s'apergut que
les drépanccytaires étaient extr8mement désavantagés. Le degré de compréhension des troubles
drépanccytaires cst cpalement mddioore, mdne parml les pens conscilents de la maladlie. Chesz les
malades, nombreux sont ccux qui ignorent que la drépanocytose est hérdditaire. Certains médecins
haut placés ont une attitude simpliste vis-a-vis de la lutte contre cette maladie quil consiste

4 dirve "pourquoi® n'interdisons-nous pas ou tout au moins ne décourageons-nous pas le mariage
d'hétérozygotes. On ne se vend pas towjours compte que 1'application d'une telle politigue
entralneralt une prave stigmatisation des porteurs, et notamment des femmes.
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EDUCATTON DE LA COMMUNAUTE ET CONSEILS GENETIQUES

Il n'y a pas plus de programme efficare d'éducation du public quant zux troubles drépano-
cytaires au Nigéria que, }'imagine, dans la plupart des sutres pays dTAfrigue. Les efforts
d'éducation pour la santé ont été i juste Litre concentrés sur I'améliordtion de 1' qbﬁalnLFHC"
ment, )'amélioration de la nutritienm et la lutte contre lus infeerions. Ces efforts ont cu, bien
entendu, des effets bénéfiques sur la survic ct i¢ bien-8tre des enfancs atteints de drépano-
cybose, Aujourd'hui, 1'absence de services géndtiques géndraux ou de services spécialisés cn
maliére de drépapocytose se fait sentir de fagon aiwud  dans Tcs zones urbaines oi les enfanu,
drépanccytaires survivent en plus grand nonbre. La population a besoin d informations appro-
prifes, et ce besoin est loin d'¢tre satisfalt. Les contre-verités et ies mythes proliféfent
done, ce qui augmente lo perplexits de nombreun malades el parents. Poir rCdelET I cette
situation, une association non pouvernementale de parents ot de walades dénommée The Sickle Cell
Club of Nigeria a é1é formée en 1974 ot posscde des antenncs dans de nogbreuses villes. Depu15
1974, celle association est devenue asscz active et dynamique & Lagos : elle falt vonnaitre la
maladie, améliorve la compréhensicn qu'en a le public et a organisé un stage de Fcbi'mat"ion'pour
16 conseillers en aolit 1986, qui était le tout premier du penre, pour aulant qu’on ait pu le
vérifier. Les stapiaires regroupalent des addecing, des therlerbb, des ervalllLurs gociaux
et des enseignants qui, & la £in du stape, ont reconnu qu'il était nécessaire qu'un enseignement
semblable fasse portie du programme 4'Ctudes de leurs propres institutiods de formation.

SERVICES DL DIAGNOSTIC

TLus services de diagnostic sont rares. On Jlas trouve dans les hdpitaux universitaires, dans
qualques bopitaux généraax et dansg cortaing laboratoires privés. Les grands ét:abli.sscments sont
do moins en moing oan mesure d'effrir des prestations crédibles ou méme n'en offrent plus du tout
en raison de diverses contraintes finencifres, technigues ¢t gestionnaires. Quant aux labora-
taires privés, leurs Cravaunx ne sont soumis 3 aucun examen ou centrdle de la qualité er, de toute
fagon, 1ls sont trop peu nombrenx et trop colteux pour devenir des nutlls efficaces de diagnonstic
on de dépistage de la population. Pouvoir obtenir facilement un diapgnostic précis est une ndoes-
site qui n'ast devenue que trop evidente 4 la fin du récent stage de formation des conseillers,
giand Tes stagiaires ont réalisd qu'll ="apissait 1d d'une condition préaslable de tout entretien
an cours duque’l seront dispensds des conseils.

GROUPES DYENTRATDE PARENTS /MALADE:

Ces proupes n'existent gu'on trés petit nombre et ils sont largement en wellicuse. DMapris
les legons que nous avens tirdes d’um groupe actlf i Lagos, 11 sembleraldt yng jo uwdillieur moyen
de les aider & continuer d'exister serait de créer paralliflement de meilleurs services diapnos-
tiques, éducanifys, thérapeutiques o de lutte, car sanz cela les familles frappies par la
maladie s¢ désintéressent rapidement de leurs ackivités.

Toutefols, lo hesoin de tols groupes se fait de pius en plus sentiv danz les roplons on
1amgélioration de Ta survie des malades aceroit le nombre de drépanocytaires. Cog proupos
peuvent en effet contribuer & mieux Falre connaltre et comprendre la maladie, & mobilisew
T appul et 1'action du public, notamment dansg de noubreux pays africains of Ton trouve un
dedpanacytalre dans la plupart des familles nucldsires ou dtendues,
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11 existe sans aucun doute une demande de prévention, qui est forte chez la minerité au
courant ou comsciente de la maladie et qui a des enfants ou des parents atteints. Cette mino-
Tité me cesse de grandir, mais 1Ton ignore sa taille. Sa demande est en grande partie inmsatis-
faite, ¢e qui ewplique pourquoi ceux qui disposent de moyens se rendent en Europe ou en
Amérique pour se faire soigner, conseiller ou pour faire établir um diagnostic prénatal. La
majeure partic de cette demande provient de couples qui découvrent le risque parce qu'ils
attendent un enfant atteint de drépanccytose. La plupart des couples a risque n'ont probablement
pas eu d'enfant frappé par la maladie et, ignorant le risque gu'ils courent, n'ont demandé
aucun service. Nous avons récemment constaté quten falsant connaltre la maladie on peut créer
une demande de services qu'il ne sera pas possible de satisfaire er susciter aimsi un vif
mécontentement ot de grandes frustrations. Ayant fait prendre comscience au public de la drépa-
nocytoege, nous n'avons pas de réponse coneréte aux éditoriaux de presse et aux médecins qui
préconisent, 2 tort selon nous, le non-accouplement de partenaires possédant le trait pour
prévenir la maladie et, d'aprés eux, faire économiser au pays l'argemt qul serait sinom
consacté aux drépanceytaires. L'amélioration des services concernant la drépanccytose est donc
tout & fait urgente en Afrique.

UNE APPROCHE REALISTE DE LA LUTTE CONTRE LA DREPANOCYTOSE EN AFRIQUE

11 devrait maintenant &tre évident que de nombreux facteurs propres au continment africain
et aux pays de ce continent exigent que des programmes de lutte et une technologie appropriés
golent mis au point pour répeondre aux divers besoins. Il est notamment nécessaire d'améliorer
l'information sur la prévalence, la connaissance et la compréhension de la maladie, les atti-
tudes et les moyens de soins dans les différents pays. Il conviendrait également de déterminer
i'amplevr de la demande actuelle et potentielle de services de préventien.

Dans chaque pays, il fawdrait identifier des collaborateurs clés dont 1'intérét et
1'énergie sont indéniables, qui constitueraient le noyau d'un groupe de lutte contre la drépa-
nocytose africaine. ‘

Des séminaires devraient &tre organisés pour les respomnsables de la pelitigue sanitaire
au plus haut niveau dans chaque pays, afin de les semsibiliser aux perspectives et aux appli-
cations de la lutte contre la drépanocvtose, ainsi qu'id la nécessité de créer des centres de
recherche et d'éducation et de mieux informer les professionnels et le public sur les troubles
gzénétiques en général.

11 conviendrait de préparer des programmes réalistes tenant compte de la situation exis-—
tante et, dans chagque pays, &'en informer complétement leg professionnels de la santé. Des
stages de bréve durde gsur les techniques de diagnogtic et de conseil devralent Btre organisés
et introduits aux niveaux appropridés du systéme de santé du pays héte.

L'éducation massive du public ne dolt pas précédder la mise en place de structures permeb=
tant de faire face i la demande consécutive de services. Par allleurs, les structures permettant
de fournir des services crédibles 3 ceux qui en font déj2 la demande doivent ftre crddes pour
renforcer la confiance du publie. A cette fin, i1 faudrait introduire le diagnostic foetal
dans certains centres pour tous ceux gui le demandersient. C'egt en effer la seule maniére
d'éviter que soit exigé avec de pius en plus d'ingistance le non-accouplement des hétérozygotes
et d'empdcher la stigmatisarion des malades qui en résulterait. Il faudrait aussi appuyer et
promouvoir activement le contrdle de la croissance démographique et la lutte contre les maladies
transmissibles en tant que stratégles souhaitables pour offrir des services adéquats de traite-
ment de la drépanccytoge et de lutte contre cette maladie. Il s'agit en effet d'ume prioricé
pour les couches défavorisdes de la population qui ne connaissent pas la drépanecytose et sont
avant tout précccupées par des problémes de survie.
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CONCLUSIONS

La diminution des naissauces d'enfants drépanccytaires en Afrigue est un moyen souhaltabic
d'alléger le fardeau que cette maladie fait peser sur les familles touchées et de répondre A
Ia demande de celles qui copnaisgsent 1a maladie et comptent peut-&tre déja parmi Teurs membres
un drépanocytalre. Cette diminution contribuera aussi & la lutte contre la stigmatisation
catastrophique et trés répandue des malades. Néanmoins, en raison des nombreuses difficultés
qui connalssent les pavs en développement, il est nécessaire d'élaborer avec le plus grand
soin des approches approprides du probléme, qui devraient englober 1Tamélioration de la santé
o1 général et 1'éducation du public. 5i 1'application de la technologie actuelle pgut grande-
ment contribuer & la réduction de la prévalence de la drépanocytose, la prévention compléte de
nouvelles naissances en Afrique n'est guére réalisable, compte tenu des grands nombres de
personnes en jeu, de la pauvreté et de la probabilité qu'une proportion significative de parcuats
informis choisissent de metrre au monde des enfants atteints par la maladie.

Les ressources financiéres, technologigues etr humaines nécessaires indiquent que la
stratégie mise au point par 1'OMS pour 1a lutte contre les hémoglobinopathies aurait moins
d"impact sur la prévention en Afrique qu'en Europe, oli les communauvtés importantes enregistrent
déjd une progression heaucoup plus lente vers un taux de naissances d'enfants affectés égal &
zéro. Peut—-&tre faut~il rappeler que la thalassémie majeure est beaucoup plus grave que la
drépanocytose, et peut—8tre aussi faut—il faire comprendre aux gens que de nombreux drépano-
cytaircs ménent une vie épanouie et productive, et gqu'une meilleure maftrise des crises el de
Pinfection est une a2lterndtive viable & la seule prévention. Inutile de le dire, certaines
attitudes comcernant la prévention obligatoire (attirudes que ne partagent pas les drépanocy-
Laires cux-mmes) ont é0é encouragdes par le désespoir devant 1'absence de moyens de soins
approprids dans presque toute 1'Afrique, Riewm n'est plus urgent que de remédier & cet étar de
Lait.
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TARLEAU I. DONNEES LIEES A LA SANTE DANS 34 PAYS AFRICAINS SUBSAHARIENS
Populaticn PNG (dollars) | Taux de mortalité Déceés infantiles
Fays {millions) par hebitant | infantile £ 1 an I~4 ang
1985 2000 1983 1983 1983
Angola 8,0 13,2 NC 148 31
Bénin 4,0 6,5 290 148 31
Burkina Faso 6,7 9,2 180 148 31
Burundi 4,7 7.4 240 123 25
Cameroun 10,2 16,7 820 116 19
Congo 1,9 3,4 1230 82 8
Cire d'Ivoire 10,3 17,3 710 121 20
Cabon 0,8 1,2 395G 111 22
GCambile 0,7 1,1 290 200 Lb
Ghana 4,0 23,1 310 a7 1z
Guinée 6,0 8,3 300 158 36
Guinée-Bissau 0,9 1,2 180 158 36
Guinée éguatoriale 0,4 0,5 NC 136 29
Kenya 20,6 36,5 340 81 t4
Libéria 2,2 3,5 480 i 17
Madagascar 10,1 16,9 310 66 ]
Malawi 7,0 11,4 210 164 a8
Malt 7,5 11,2 160 148 3
Mozambique 13,9 21,7 NC 109 16
Niger 6,5 10,5 240 139 28
Nigéria 99,7 16,3 770 113 17
Quganda 14,9 24,6 220 108 21
République centrafricaine 2,6 4,0 280 142 29
Rwanda 6,0 10,2 270 125 26
Sac Tomé-ct-Principe 0,11 0,16 KA Y; B2 NC
Sénégal 6,6 10,1 640 140 28
Sierra Leone 3,8 5,4 330 198 54
Somalie 5.4 8,5 250 142 30
Seudan 21,7 33,4 400 117 19
Tanzanie 22,2 36,9 ‘ 240 a7 18
Tehad 5,0 7,3 NC 142 29
Togo 3.0 4,9 280 112 17
Zalre 31,6 49,9 170 106 20
Lambie 6,7 11,0 580 100 i9
Tetal ou movenne 366,23 543,5 310 125 25




