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Introduction 

• Maladie génétique la plus répandue dans le 

monde (5% de la pop mondiale selon OMS) 

• La maladie touche les gênes de l’hémoglobine 

• L’atteinte se situe au niveau du gêne qui code 
la chaîne béta de l’Hb 

( chr 11) 



• Les gênes « mutés anormaux drépanocytaires 
»  sont responsables de la synthèse d’une 
hémoglobine anormale(Hb S) 

•  destruction des GR = Anémie hémolytique 

•  déformation des GR en forme de de faucilles 
= Anémie falciforme 



La drépanocytose maladie de l’Hb  

  Glu 6 mutée en Val sur les 2 chaines b  



HbS, sickle cell haemoglobin; PHT, pulmonary hypertension. Adapted from Inati A, et al. Pediatr Ann. 2008;37:311-21. 

Pathophysiology of SCD  

HbS 

(ɑ2βˢ2) 
Valine 

 

Anaemia, gallstones, priapism,  

stroke, leg ulcers, PHT 

 

Pain, acute chest syndrome, stroke, joint 

necrosis,  acute splenic sequestration, increased 

infections, multi-organ damage 

Sickle erythrocyte 

Haemolysis 

Deoxygenated Hb polymers Low oxygen tension 

Glutamic acid 

Inflammation 
Endothelial dysfunction   

Hypercoagulability 

β-globin gene 

Vaso-occlusion 



Blood cell and endothelial interactions 
leading to vaso occlusion 

Sickle Cell Disease in Clinical Practice 2015 



Inheritance diagrams 

• Maladie héréditaire (autosomique 
récéssive) 
• Seul les sujets SS sont malades 
(Homozygote) 
• Les sujets AS (hétérozygote) sont 
asymptomatiques mais transmetteurs 
• Et les AA sont des sujets sains 
 



Clinical Features of Sickle Cell Disease 

Pediatrics in Review 2007 ; 28 : 259-268 



Les crises ne touchent pas tous les malades :  

• 1/3 en sont indemnes, 

•  1/3 présentent 1 à 5 crises par an  

• et 15-20% font 6 à 10 crises par an ou plus (5-
8). maladie extrêmement invalidante et graves 
problèmes de prise en charge. 

• La crise douleur dure quelques jours, (qq  h à 
qq sem) 



Les circonstances favorisantes 

*Hypoxie: infection, anesthésie générale, altitude, 
effort prolongé, insuffisance respiratoire (crise 
d’asthme, pneumopathie étendue, traumatisme 
thoracique, obstruction amygdalienne) 

*Déshydratation: forte chaleur, effort ou course 
prolongée, infection avec fièvre élevée 

*Acidose: infection, choc 

*Stress:  

*Hyperviscosité iatrogène: transfusion!!! 



Les 7 grands motifs de Consultation 
aux urgences 

      1 - Les crises vaso-occlusives 
• Crise  ischémie tissulaire 

• Motif de CSLT le plus fréquent (50% des patients SS) 

• Cause de mortalité la plus fréquente 

• Pronostic des crises lié à l’association de complications 

• Possible dans tous les territoires vasculaires mais 

localisation préférentielle = osseuse 

• Os plats et/ou longs : rachis lombaire, cotes, tibia, 
fémur 



  2- Le syndrome thoracique aigue (STA)=Acute 

chest syndrome 

   3- Le priapisme 

   4- AVC 

   5- Complications abdominales : =crise vaso-
occlusive a localisation abdo. 

     Ischémie mésentérique, infarctus splénique. 

 6- L’anémie 

 7 - Les infections 



La douleur chez le drépanocytaire 

La douleur est : 

• la manifestation principale de la drépanocytose 

• Elle peut prendre différentes formes selon 

l’organe atteint : douleurs osseuses, abdominales 
ou autres. 

 

     La drépanocytose est classée parmi les   
maladies chroniques invalidantes 

 



• Douleur en général brutale et très intense 
           rapidement maximale, profonde, 
  Rongeante , lancinante, ou encore parfois 
   oppressante. 
• Elle est souvent décrite par les patients 
comme « pire qu’une fracture » ou 
 comparable à « des coups de marteau » 
• D’autres diront qu’elle dépasse de loin celle 
    d’une « colique néphrétique » 



• Cette douleur est souvent sous-évaluée par 

  les soignants 

• Croire le patient est indispensable ! 

• « La douleur est toute manifestation que la 

  personne affirme ressentir. Cette douleur existe 

chaque fois que cette personne affirme qu’elle 

existe. » Mc Cafferty, 1979 

• douleurs répétées  = conséquences 
psychologiques, familiales et sociales difficiles 

 



Aspects cliniques 
                 Le syndrome pieds-mains 
 

-Parfois révélateur de la maladie entre 6 et 18 mois 

-Caractérisé par une impotence fonctionnelle et 

 douloureuse, 

 - tuméfaction du dos de la main ou du pied  

- Pfs fièvre. 

• Rx os initiale : tuméfaction des parties molles 

• Rx ensuite : apposition périostée, lacune osseuse 

 



 
Aspects cliniques 

 
 

 

                    infarctus osseux  
• Fréquent  
• Douleur, impotence, ± signes inflammatoires 

locaux, ± fièvre 
– Os longs +++ : fémur, humérus  
– Vertèbres 
–  côtes, sternum 

 
 
 

• -diagnostic différentiel : ostéomyélite 



Ils exposent a 2 risques majeurs: 

• infarctus multiples:  
- augmentation de la douleur : difficile a soulager,  
- foyer de douleur osseuse qui persiste au-delà des délais de 

guérison d’une crise, 
-  signes inflammatoires locaux très nets en regard des os 

superficiels, fièvre très élevée, 
-  signes inflammatoires biologiques importants. 
 

• syndrome thoracique aigu (STA):  
   - fièvre et  dyspnée  
 -  thrombose pulmonaire (embolies graisseuses qui proviennent des 

infarctus osseux étendus chez ces malades.) 



Aspects cliniques 

        Crise vaso-occlusive osseuse sévère 
 

Caractérisée par :  
• atteinte osseuse multifocale  
• fièvre > 38,5° C. 
• Elles sont tres douloureuses, souvent résistantes 

au TTT antalgique y compris morphine 
• Elles méritent une attention particulière du 
fait de la difficulté de leur prise en charge, et des 

risques de survenue rapide de complications 



Aspects cliniques 

                      CVO abdominale 
• peuvent concerner tous les organes intra-abdominaux   

*Typiquement la douleur apparait progressivement et en qq 

heures se généralise et diffuse a tout l’abdomen 

* toujours se méfier des crises localisées qui sont atypiques: 

 Si douleur de l’hypochondre D, rechercher une colique 
hépatique due a une lithiase vésiculaire compliquée 

 Si douleur de l’hypochondre G, se méfier d’un infarctus 
splénique 

 Si douleur de la FID, se méfier d’une crise appendiculaire 

• demander un ASP + échographie abdominale,  

             mais le dg est clinique 



 
• CVO simple: Douleur abdominale diffuse, sans météorisme 
   abdominal, sans fièvre 
    
• CVO sévère: Douleur s’accompagne d’un iléus reflexe 

(météorisme  abdominal diffus, Arrêt des matières et des 
gaz) 

 
          2 Grands Risques: 
1- survenue de STA (hypoventilation II re douleur) 
2- Septicemie a point de depart digestif (translocation BG-) 
 

2 formes: 



Évaluation de la douleur 

 Pourquoi? 

• Etablir ou confirmer son existence.  

• Apprécier son intensité. 

• Déterminer les moyens antalgiques nécessaires. 

• Evaluer l’efficacité du traitement institué. 

• Adapter le traitement.  

 

 Comment? 



Evaluation 

AUTO ÉVALUATION 

• - par l’échelle de visages FPS-R : utilisable dès 4 ans 

• - par l’échelle visuelle analogue : EVA : de 6 à 10 ans 

• - par l’échelle numérique (EN), de 0 à 10, à proposer à 
partir de 10 ans 

HÉTÉRO ÉVALUATION 

•  échelle EVENDOL 

• échelle HEDEN 

• l’échelle DEGR 

 



 

 

 

             
   

                      

  

Présenter l’échelle verticalement 
La consigne est:  
« Place le repère (ou le doigt) aussi 
haut que ta douleur est grande.» 

Adaptée à l’enfant  de 5 à 10 ans 

Gold Standard 

Huskinsson 1974 

Intervention 3/10 

Echelle visuelle Analogique  
(EVA) 



   

                      

25 

Echelle de Bieri  

  

Intervention 4/10 

Echelle des visages 



ECHELLE NUMERIQUE (EN) 

   Elle permet au patient de noter la douleur en sachant 

que: 

 Note 0 est égale à "pas de douleur" 

 Note 10 est égale à "la douleur maximale imaginable"   

 

« Donner une note de 0 à 10 pour qualifier l’intensité de 

votre douleur. «  

    TRT : 3 / 10 

 

 



Evendol : observer l’enfant avec 5 critères 
Evaluation aux urgences ( 0-7ans)      

4/15 



Grille DEGR 

• Est indiquée dans toutes les douleurs prolongées chez 
l’enfant de 2 à 6 ans.  

• Comporte 10 Items de comportements et de plaintes côtés 
de 0 à 4 après une observation de 4 heures : 

• Signes directs de la douleur : 
– position antalgique au repos et dans le mouvement 

– protection des zones douloureuses 

– réactions à la mobilisation passive et à l ’examen 

 

• Expression volontaire de la douleur : 
– plaintes somatiques et localisation des zones douloureuses 

 

• Atonie psychomotrice : 
– manque d ’expressivité 

– désintérêt pour le monde extérieur 

– lenteur et rareté des mouvement                                                                                                                                       
10/40 



Échelle HEDEN 
Pour mesurer la douleur prolongée de l’enfant en atonie psychomotrice 

(version raccourcie et simplifiée de l’échelle DEGR) Score 0 à 10 



TRAITEMENT 

2012 



 

            PALIERS OMS 
       

1  

3  

2  
NON OPIOIDES 

- AINS 

- PARACETAMOL 

- coantalgiques 
 

 

 

OPIOIDES 

FAIBLES 

CODEINE +/- PARACETAMOL 

 coantalgiques 
 

OPIOIDES 

FORTS 

-  MORPHINE 

- coantalgiques 
 

 

 

 

D. LEGERE A  

MODEREE 

D. MODEREE A SEVERE 

ECHEC DU PALIER 1 

D. INTENSE 

ECHEC DU PALIER 2 



Principles for the pharmacological 
management of pain WHO 2012 

• The latter three principles were introduced by WHO 
as “by the clock”, “by the mouth” and “by the 
individual” in 1986, 

• this threestep ladder has been  abandoned now for 
children in favour of a two-step approach 

                                                                                                          

 
 
 

• Medicines should be administered to children by the 
simplest, most effective, and least painful route, making oral 
formulations the most convenient and the least expensive 
route of administration 



Traitement  à domicile 

 
                                  
 
                                    
    
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
         
                
 
 
 
 
 
 
                                     
 
 
 

Renouveler / 6 à 8 h en 
poursuivant le paracétamol  

Paracétamol Po 30mg/Kg ou 1g Si > 12 ans 

Renouveler 15mg/Kg/6h 
ou 500mg si>12ans  

+Ibuprofène 10mg/Kg/dose 

persistance DLR Efficace 

 +Codéine po 1mg/Kg/dose 

Tramadol     (>12ans) 

persistance DLR Efficace 

DLR cède DLR ne cède pas 

Renouveler / 6 à 8 h Urgences 



Protocole aux urgences 

Analgésie 

• Administration d’analgésique systématique et 
non à la demande ! 

• Palier I : 

    • paracétamol PO (30 mg/kg), puis  15 mg/kg 
toutes les 6 heures  à utiliser (AMM dès la 
naissance) 

   • ibuprofène (10 mg/kg/dose) si persistance de la 
douleur, après 30 à 45 mn , 



Palier 1 : Non-opioid analgesics 
WHO 2012  



Palier 2 
 

• codéine PO à associer si persistance de la 
douleur, après 30 à 45 minutes, ou en cas de 
douleurs intenses d’emblée 

 (0,5 à 1 mg/kg/dose ou 2-5mg/kg/j)  

• Ou Tramadol( AMM dès 3 ans)1 à 2 mg/kg, 3 
ou 4 fois / 24 h,   sans dépasser 8 mg/kg/24 
hinj 100mg, LP gélule 50/100/150/200 mg 

 



Alerte à la codéine en 2O13 

ANSM  , FDA  , EMA recommandent de: 

•  n’utiliser la codéine chez l’enfant de plus de 12 ans 
qu’après échec du paracétamol et/ou des AINS, 

•  de ne plus utiliser ce produit chez les enfants de 
moins de 12 ans, 

•  de ne plus utiliser ce produit après amygdalectomie 
ou adénoïdectomie(du fait du facteur aggravant du 
syndrome d’apnée obstructif du sommeil),  

• de ne plus utiliser ce produit chez la femme qui 
allaite 



Palier 2 CODEINE 
WHO 2012- 



Palier 2 : tramadol 
WHO 2012 

 



Palier 3 

MORPHINE 
• si  persistance de la douleur   
morphine PO: AMM :1mois 
• dose de charge de 0,4 à 0,5 mg/kg sans dépasser 
20 mg de morphine LI (cp ou sirop) ;  
• titration avec 0,2 ou 0,4 mg/kg de morphine LI/ 
30 mn jusqu’au soulagement de la douleur,  
• relais morphine LP , 2 à 5 mg/kg/24 h, avec 
interdoses de 0,2 à 0,3 mg/kg de morphine LI / 2 à 
4 heures si l’enfant n’est pas soulagé.  

 



Morphine IV, AMM dès la naissance 

•  une dose de charge de 0,1 mg/kg en  IVL sans 
dépasser 5 mg ;  

• • titration : 0,025 mg/kg enIVL, toutes les 5 minutes 
jusqu’au soulagement de la douleur, 

• puis relais :  
    – soit  IVC (1 mg/kg/24 h ),  
    – soit par pompe d’analgésie autocontrôlée PCA( 
analgésie contrôlée par le patient)(bolus de 0,03 à 0,05 
mg/kg).  
  

 



Starting dosages for opioid analgesics in opioid-naive 
infants (1 month – 1 year) 



Starting dosages for opioid analgesics in opioid-
naive children (1–12 years) 



 

               En cas de douleurs osseuses intenses,    
l’association Paracétamol, Anti-inflammatoires non    
stéroïdiens et Morphiniques est recommandée 
d’emblée 

 



Mesures associées 

Il est recommandé  
• De considérer le malade comme prioritaire; prévoir un circuit 

de prise en charge rapide, évitant l’attente aux urgences 
• D’évaluer la douleur dès l’admission 
• D’utiliser, la crème EMLA si ponction veineuse (difficultés 

d’abord veineux ) 
• Une Prise en charge immédiate de la douleur en tenant 

compte des médicaments déjà pris à domicile,  
• de surveiller toutes les vingt minutes l’intensité de la douleur, 

la fréquence respiratoire et le degré de sédation jusqu’à ce 
que le traitement antalgique soit efficace; 

• de  rechercher et de traiter le facteur déclenchant de la 
douleur 

 
  



Mesures associées 

• Apports liquidiens 
  une hyperhydratation  de 2,5 l/m2/24 h de SG5% avec électrolytes 
sans dépasser 3 l/24 h.  
   Si l’enfant est incapable de boire suffisamment  :  hydratation par 
voie veineuse ou naso-gastrique 

 

•  Transfusion : Un échange transfusionnel (ou une transfusion en 
cas d’anémie mal tolérée)  

• Autres: 
   -  O2 selon Gazométrie 
   -  Antibiothérapie  
   - La spirométrie incitative pratiquée toutes les deux heures est 
recommandée dans les douleurs thoraco-abdominales 



Gestion d’une douleur sévère 
résistante 

• Echange transfusionnel (ou transfusion) 

• kétamine à petite dose IVC 

• Administration de MEOPA 

• En cas de douleurs abdominales qui peuvent 
entraîner un iléus réflexe : le phloroglucinol en 
lyophilisat oral est recommandé 



Algorithm for the management of sickle cell 
associated vaso-occlusive pain 

Pediatr Blood Cancer 2014;61:1747–1753 



http://www.pediadol.org/IMG/pdf/protocole_drepano.pdf


Techniques non médicamenteuses 

• Application de chaleur 

• Trans cutaneous Electrical Nerve Stimulation 
(TENS) 

• Massages légers  

• Relaxation  

• hypnose 

 



Hydroxycarbamide (Hydroxyurea) for the 
Treatment of Sickle Cell Disease 

• Douleurs chroniques 

• 20 mg/kg/day given as a single dose. 

 



  annual rates of pain crises by 50–73%  (median 2.5 vs 4.5 crises per 

year)1 

  time to a first crisis) and longer time to a second crisis 

  incidence of ACS 

  need for blood transfusions (increases in  HbF from 5–10 to 15–20% 

                 and hemoglobin concentration (about 1 g/dl) 

  rate of hospitalization 

  recurrent neurological events  

  mortality for the group of people who took HU compared with those 

who did not take the medication2,3 

 
1. Charache S, et al. N Engl J Med. 1995;332:1317-22. 

2. Steinberg MH. et al. JAMA. 2003;289:1645-51.  
3. Lobo C, et al. Blood. 2010;116:abstract 843. 

Role of hydroxyurea in SCD 



Side Effects of Hydroxyurea  
 

 Pediatr Blood Cancer 2012;59:365–371 

 NIH Consensus and State-of-the-Science Statements 2008 25 :25–27 
 



Education thérapeutique 

permet à : 
• l’enfant de se familiariser avec la prise en charge de sa maladie 
• et aux parents d’acquérir les compétences nécessaires à la gestion 

de la maladie au quotidien. 
 
 
                           
                           

     prévention (éviction des facteurs favorisants) 
• certaines crises douloureuses  
• certaines complications comme les infections à pneumocoque  



conclusion 

• Drépanocytose = affection hématologique 

       grave aux nombreuses complications 

• Prise en charge urgente ! 

• La Morphine reste l’antalgique de prédilection 




