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C’est quoi'anémie falciforme ? Les différents types d’anémie falciforme

L'anémie falciforme, appelée aussi drépanocytose, anémie drépanocytaire ou falcémie, Il existe de différentes mutations du géne Hb qui, combinées au géne HbS,
est une affection d’origine génétique, provoquée par la présence, al'intérieur des provoquent plusieurs types d’anémie falciforme: @

globules rouges, d'une forme différente de Flhémoglobine, la protéine qui transporte « HbSS

'oxygéne a partir des poumons vers tous les tissus de 'organisme. .« HbSC

La présence de ’hémoglobine falciforme (HbS) est générée par une altération du

géne Hb, qui fait prendre aux globules rouges la caractéristique forme de faucille et qui peut * HbSp-thalassemie

étre hérité des parents. @ + Hb SD,HbSE, HbSO
Pour naitre avec l'anémie falciforme, un enfant doit hériter d'une copie du gene P t1 P t2
défectueuse de la part des deux parents. Ce cas de figure peut se produire aren aren
également dans le cas ou les deux parents sont des « porteurs sains », autrement [ ) [ ) [
dit qu’ils ont une copie du géne défectueux mais ne développent pas la maladie + - HbSS
(condition connue sous le nom de « trait drépanocytaire »).®
Que peut-il se produire siles deux parents sont porteurs sains du trait HbS HbS
drépanocytaire:
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Sil'undes deux parents est porteur sain mais l'autre pas (soit ne présente ni anémie
falciforme ni trait drépanocytaire), il estimpossible de générer un enfant atteint
de la maladie.” HbS HbD, HbE, HpbO
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Les globules rouges falciformes

Globule rouge normal

Les globules rouges normaux ressemblent a des beignets, ils
sont souples et passent facilement aussi dans les vaisseaux
sanguins plus petits.®

Globule rouge falciforme
Les globules rouges falciformes présentent une inhabituelle
forme, de faucille ou de croissant, ils sont collants et rigides.

o Hémolyse et anémie
Les globules rouges falciformes se cassent plus facilement
@& que les globules rouges sains (processus connu sous le nomde
«hémolyse »), ce qui entraine une anémie chronique (sensation
de faiblesse et de fatigue).

En présence du gene défectueux HbS, les globules rouges deviennent rigides,
prennent la forme d’une faucille et ont des difficultés a bien passer dans le sang.®
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Crises vaso-occlusives (CVO):
la manifestation principale de 'anémie
falciforme®

Lanémie falciforme concerne non
seulement les globules rouges, mais
également les vaisseaux sanguins

et dautres cellules sanguines, comme
les globules blancs et les plaquettes. ©

P Globules rouges
Q Globules blancs

Plaquettes

’ Molécules dadhérence
(sélectines)

Formation des agrégats de cellules

Suite al'action des molécules dadhérence (sélectines), particulierement abondantes
et actives chez les personnes atteintes de la maladie, les cellules sanguines ont
tendance a s’agréger et a adhérer aux parois des vaisseaux. ©

Cette situation entraine occlusion des vaisseaux sanguins et endommage les
tissus en raison du manque ou du plus petit apport en oxygéne. Ce phénomene se
trouve alabase des crises vaso-occlusives (CVO)."

Vaso-occlusion

Déficit d'apport
d'oxygéne aux tissus

Dapres des études récentes, 'occlusion vasculaire
et linflammation qui sensuit sont des déclencheurs possibles
de douleurs de la maladie falciforme.®
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Comment se présentent les crises
vaso-occlusives (CVO)

Les crises vaso-occlusives (CVO) sont des manifestations épisodiques, récurrentes
etimprévisibles, associées a des douleurs aigués. ©

Elles se produisent a une fréquence et a une intensité variables dans les différentes
parties du corps.®

Les CVO peuvent durer jusqua 10 jours.©

n?u Les CVO représentent la premiére cause d’hospitalisation et
E ooo E de passage aux urgences pour les patients atteints danémie
0 n.IEI.c! 0 falciforme. ©

Méme les crises prises en charge ala maison peuvent étre des
CVO. En effet, d'aprés une recherche, environ 25 % des CVO
sont prises en charge entre les murs domestiques. ™

Les CVO peuvent se manifester dans nimporte quelle partie du corps, par exemple :

VIS il

Mains-pieds Poitrine
(tout spécialement chez les
enfants)®

Localisation
(cotesetsternum) ©®  musculosquelettique ™

Il estimportant de surveiller chaque crise de douleur et d’en informer
le médecin.
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Quels sont les symptomes principaux de 'anémie
falciforme ?

Douleur® Troubles articulaires

Céphalées™

Stress @

Anxiété et dépression ™ Insomnie ™
Ictere Dactylite
(coloration jaunatre du blanc (gonflement douloureux

des yeux et de lapeau) @ des mains et des pieds) ©®

L'anémie falciforme est une maladie complexe qui peut concerner tous les organes
et tissus du corps.®

Les troubles provoqués par l'anémie falciforme peuvent étre pris en charge
et prévenus avec des médicaments et a l'aide de mesures visant a ameéliorer
la qualité de vie.®
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Les petites mesures peuvent faire une grande

différence
Traitement Etat de santé
+
ooo ) . .
oono Suivez un parcours de soins auprés d’'un centre
oaa spécialisé.™

Effectuezles contrdles prescrits par votre médecin
spécialiste.

Assurez-vous de suivre le plan thérapeutique indiqué
par votre médecin.

Soins personnels

Pratiquez des exercices de relaxation et de respiration pour
réduire le stress."
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Une bonne hydratation est recommandée (au moins 2 |/jour,
mais pas plus de 4 |/jour), surtout dans les mois chauds. ™

Evitez lexposition & des températures extrémes
(ex. froid-chaud, bain d’eau froide, air conditionné). ™

Effectuez les vaccinations prophylactiques d'aprés le plan de
vaccination pour les patients atteints danémie falciforme. @

Avant de programmer une grossesse, il est recommandé
de s’adresser a un organisme de conseil génétique,

et silagrossesse est déjaen cours, ce conseil doit étre
fait au plus vite. ™
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Surveillance

Rappelez-vous de monitorer et de communiquer avotre
médecin toutes les manifestations de douleur, y compris
celles prises en charge de fagon autonome ala maison.

En cas d’urgence, informez le personnel des urgences de vos
conditions de santé et rappelez-vous de toujours avoir avec
vous toute la documentation utile.

Ne sous-évaluez aucun symptome, niméme le plus léger.
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