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RESUME  
Introduction : La drépanocytose et le déficit en glucose-6-phosphate déshydrogénase sont des 
anomalies génétiques du globule rouge pouvant s’associer. Au Niger, aucune étude n’a été réalisée sur 
cette comorbidité. L’objectif de ce travail était de déterminer l’impact du déficit en G6PD sur le profil 
évolutif de la drépanocytose chez l’enfant.  Patients et méthodes : Il s’agissait d’une étude cas-
contrôles ayant concerné des enfants drépanocytaires, suivis au Centre National de Référence pour la 
Drépanocytose. Elle a été conduite de février 2017 à janvier 2018. Les variables cliniques, paracliniques 
et la mortalité ont été étudiés. Le test de Chi² de Pearson et le test exact de Fisher ont été utilisés pour 
étudier la relation entre les variables qualitatives (p < 0,05). Résultats : Sur 947 enfants 
drépanocytaires, 79 cas (8,3%) de déficit en G6PD ont été retrouvés. Les enfants déficitaires en G6PD 
étaient plus exposés à l’insuffisance pondérale (p = 0,042) et à l’émaciation modérée (p = 0,011) que 
les contrôles. La fréquence des hospitalisations était significativement plus élevée chez les enfants 
souffrant de déficit en G6PD (p = 0,042). Par contre, il n’y avait pas de différence concernant la 
fréquence des crises vaso-occlusives (p = 0,25). L’anémie sévère représentait 50% des causes de décès 
chez les cas, versus 20% chez les contrôles (p = 0,034). Conclusion : Le déficit en G6PD est fréquent 
chez les enfants drépanocytaires. Les crises vaso-occlusives ne sont pas plus fréquentes en cas de 
comorbidité. 
Mots clés : Drépanocytose, déficit en G6PD, enfants, Niger 
 
SUMMARY 
Introduction : Sickle cell anemia and the glucose-6-phosphate dehydrogenase deficiency are genetic 
abnormalities in the red blood cell that may be associated. In Niger, no study has been carried out on 
this co-morbidity. The aim of this work was to determine the influence of G6PD deficiency on sickle 
cell anemia in children. Patients and methods : This was a case-control study that concerned children 
suffering from sickle cell anemia, followed at the national center of reference for sickle cell disease. It 
has been conducted from February 2017 to January 2018. The socio-demographic, clinical and 
paraclinical variables and the mortality were studied. Pearson's Chi² test and Fisher's exact test were 
used to study the relationship between qualitative variables (p <0.05). Results : Out of the 947 children 
with sickle cell anemia followed, 79 cases (8.3%) of G6PD deficiency were found. Children with G6PD 
deficiency were more exposed to underweight (p = 0.042) and moderate emaciation (p = 0.011) than 
the controls. The frequency of hospitalizations was significantly higher in children with G6PD deficiency 
(p = 0.042). However, we did not find any difference about the frequency of vaso-occlusive crisis (p = 
0.25). Severe anemia was the cause of death in 50% of the cases versus 20% in the controls (p = 
0.034).Conclusion : G6PD deficiency is common in children with sickle cell disease. Vaso-occlusive crisis 
were not more frequent in the case of comorbidity. 
Key words : Sickle cell anaemia, G6PD deficiency, children, Niger. 
 
INTRODUCTION  
La drépanocytose et le déficit en déficit en 
glucose-6-phosphate déshydrogénase (G6PD) 
sont deux anomalies génétiques du globule 

rouge responsables d’anémie hémolytique. 
Dans la région africaine de l’Organisation 
Mondiale de la Santé (OMS), environ 10 % à 40 
% de la population est porteuse d’un gène de 
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la drépanocytose [1-4]. Quant au déficit en 
G6PD, il constitue l’enzymopathie héréditaire 
la plus fréquente dans le monde, atteignant 
environ 400 millions d’individus [5]. Au Niger, 
la prévalence du trait drépanocytaire est de 
25% en milieu scolaire et celle du déficit en 
G6PD de 15,7 % chez les donneurs de sang à 
Niamey [6, 7]. Malgré la fréquence de ces deux 
pathologies et la difficulté de la prise en charge 
dans notre contexte, aucune étude n’a été 
réalisée concernant leur association en milieu 
pédiatrique. L’objectif de ce travail était de 
déterminer l’impact du déficit en G6PD sur le 
profil clinique, paraclinique et évolutif de la 
drépanocytose chez l’enfant.   
 
PATIENTS ET METHODES  
Il s’agissait d’une étude rétrospective de type 
cas-contrôles nichée dans une cohorte 
d’enfants drépanocytaires (SS, SC) âgés d’un à 
15 ans. Ces enfants étaient suivis de février 
2017 à janvier 2018 au Centre National de 
Référence de la Drépanocytose (CNRD). Les 
cas étaient constitués des enfants 
drépanocytaires ayant un déficit en G6PD et les 
contrôles les enfants drépanocytaires non 
déficitaires en G6PD. Il a été d’abord comparé 
les variables sociodémographiques. Ensuite les 
variables cliniques et paracliniques, le nombre 
d’hospitalisation et la mortalité ont été 
étudiés. Le déficit était défini par une activité 
enzymatique du G6PD < 6,4 U/g Hb. Le dosage 
de la G6PD a été réalisé chez 947 enfants 
drépanocytaires. La gravité de la 
drépanocytose a été évaluée par un score basé 
sur le nombre de crises annuelles (aucune crise 
= 0 point ; un ou deux = 1 point ; ≥ 2 = 2 points), 
le score variait de zéro à 16. Les données ont 
été analysées grâce au logiciel Epi-Info7 
version 7.2.1. La relation entre les variables a 
été estimée à l’aide du test de Chi² de Pearson 
et le test exact de Fisher. Le test est significatif 
si p-value est inférieur à 0,05. La quantification 
du risque a été faite par le calcul de l’Odds 
Ratio avec un intervalle de confiance à 95%. 
 
RESULTATS 
Aspects généraux 
Soixante-dix-neuf (79) cas soit 8,3% de déficit 
en G6PD ont été diagnostiqués. La tranche 
d’âge comprise entre six et dix ans était la plus 

représentée, aussi bien chez les cas que chez 
les contrôles avec respectivement 36,7% et 
45,6%. Le sex-ratio était de 1,82 chez les cas et 
de 1,34 chez les contrôles. Il n’existait pas de 
relation entre le déficit en G6PD et le sexe des 
enfants (p = 0,222).  
 
Etat nutritionnel des enfants 
L’insuffisance pondérale modérée avait 
concerné 31,7% des cas et 44,9% des contrôles. 
La différence était statistiquement significative 
(p = 0,042 ; OR à 2,38 et IC [1,12-2,84]). 
L’émaciation modérée était aussi plus 
fréquente chez les cas (25,3%) que chez les 
contrôles (20,9%), avec (p = 0,011 ; OR à 1,66 
et IC [1,46 -2,08]). Par contre, concernant le 
retard de croissance, il n’y avait pas de 
différence dans les deux groupes d’enfants (p = 
0,45). 
 
Aspects paracliniques 
Le taux de réticulocytes était supérieur à 80 
000 chez 84,8% chez les cas, versus 86,1% des 
contrôles. La relation était statistiquement 
significative (p = 0,04 ; OR à 0,15 et IC [0,15-
0,53]). Par contre, il n’y avait pas de lien entre 
la drépanocytose SC (p = 0,08), le taux 
d’hémoglobine de base (p = 0,209), le volume 
globulaire moyen (VGM) (p = 0,112), le fer 
sérique (p = 0,28) et le déficit en G6PD.  
 
Profil évolutif de la drépanocytose (tableau I) 
Le déficit en G6PD a été un facteur de risque 
d’apparition de splénomégalie (p = 0,014 ; OR 
à 0,19 et IC [0,49-0,72]). En outre, la fréquence 
des hospitalisations était plus élevée en cas de 
déficit en G6PD (p = 0,042; OR à 3,14 et IC 
[3,51-4,87]). Il n’a pas été retrouvé de lien 
concernant les fréquences des crises vaso-
occlusives (CVO) (p = 0,25), des transfusions 
sanguines (p = 0,48), des épisodes infectieux (p 
= 0,46), des accès palustres (p = 0,11), la 
présence d’hémoglobinurie (p = 0,49), ainsi 
que la survenue de complications chroniques 
(p = 0,20). Quatre décès ont été enregistrés 
chez les cas et cinq chez les contrôles. 
Cinquante pourcent des décès chez les cas 
étaient dus à l’anémie, contre 20% chez les 
contrôles, avec un lien significatif (p = 0,034 ; 
OR à 2,18 et IC [1,77-2,97]).  
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Tableau I : Profil évolutif enfants drépanocytaires atteints du déficit en G6PD 

Evènement par an 
   Cas   
n=79  (%) 

Contôles  
n=158  (%)    

OR IC  P 

CVO        

Aucun épisode 5 (6,3) 9 (5,7)    

1 ou 2 56 (70,9) 112 (70,9)    

>2 18 (22,8) 37 (23,4) 0,01 [0,08-0,81] 0,25 

Transfusion        

Aucune 47 (59,5) 71 (44,9)    

1 ou 2 23 (29,1) 61 (38,6)    

> 2 9 (11,4) 26 (16,5) 0,79 [0,25-2,53] 0,48 

Episode infectieux bactérien 

Aucun 20 (25,3) 37 (23,4)    

1 ou 2 52 (65,8) 95 (60,1)    

>2 7 (8,9) 26 (16,5) 0,78 [0,23-2,63] 0,46 

Episode de paludisme 
Aucun 

       

42 (53,2) 64 (40,5)                 

1ou 2 32 (40,5) 77 (48,7)    

> 2 5 (6,3) 17 (10,8) 1,56 [0,9- 2,7] 0,11 

 Episodes d'hémoglobinurie        

Aucun 75 (94,9) 149 (94,3)    

1 ou plus 4 (5,1) 9 (5,7) 1,56 [0,5-4,77] 0,49 

Splénomégalie        
Absente 39 (49,4) 67 (42,4)    

Stade 1,2 et 3 36 (45,5) 68 (43,1)    

Stade 4 et 5 4 (5,1) 4 (2,5) 0,19 [0,49-0,72] 0,01 

Complications chroniques        

Absentes 75 (94,9) 154 (97,5)    

Présentes 4 (5,1) 4 (2,5) 0,38 [0,07-1,97] 0,20 

Hospitalisation        

Aucune 10 (12,6) 21 (13,3)    

1 ou 2 48 (60,8) 75 (47,5)    

> 2 21 (26,6) 62 (39,2) 3,14 [3,51-4,87] 0,04 

 
DISCUSSION 
Dans cette série, 8,3% des drépanocytaires 
avaient un déficit en G6PD. L’association 
drépanocytose et déficit en G6PD a été 
rapportée par certains auteurs dans des 
proportions respectives de 6,1 % et 21,63 % [8, 
9]. L’influence du déficit en G6PD sur la 
drépanocytose a été étudiée par plusieurs 
auteurs, mais les résultats étaient divergents 
[8-14]. Les résultats trouvés dans cette étude 
ont monté que, la présence du déficit exposait 
l’enfant à l’émaciation et à l’insuffisance 
pondérale. Ceci est lié au fait que, dans la 
drépanocytose, il existe généralement un 

retard pondéral tandis que la croissance 
staturale est épargnée [1, 15].  Sur le plan 
clinique et évolutif, les enfants déficitaires en 
G6PD avaient présenté une forte hyper-
réticulocytose et étaient plus fréquemment 
admis à l’hôpital. Le taux élevé des 
réticulocytes est normalement présent chez le 
drépanocytaire du fait de l’hémolyse 

chronique 2. Cette hyper-réticulocytose 
pourrait être majorée par la présence du déficit 
en G6PD [8-12, 16]. L’augmentation de la 
fréquence des épisodes hémolytiques serait 
probablement à la base des multiples 
hospitalisations. Dans cette étude, il n’avait pas 
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été retrouvé de relation entre le déficit en 
G6PD d’une part et d’autre part la survenue 
des CVO, des épisodes infectieux. Par contre 
certains auteurs avaient rapporté une 
augmentation de la fréquence des crises et des 
infections chez les drépanocytaires déficitaires 
en G6PD [9, 10, 12]. Un taux d’hémoglobine 
inférieur à 7g/dl était retrouvé chez 25,3% des 
enfants déficitaires en G6PD de cette série, 
contre 16,5% dans le groupe contrôles, mais 
cette différence n’était pas significative 
statistiquement. Ce taux observé serait 
probablement en rapport avec la variabilité des 
taux d’hémoglobine de base chez l’enfant 
drépanocytaire [1]. Aussi, aucune relation n’a 
été retrouvée entre le paludisme et le déficit en 
G6PD. Le déficit en G6PD et la drépanocytose 
sont deux maladies génétiques du globule 
rouge interférant avec le développement du 
Plasmodium falciparum. Le déficit en G6PD 
entrainerait une entrave au développement 
intra-érythrocytaire du parasite et serait un 
mécanisme créé par l’organisme pour 
empêcher la survenue de l’infection palustre 
[16-20]. Le nombre de transfusion par an et les 
épisodes d’hémoglobinurie n’avaient pas de 
relation avec le déficit en G6PD, de même que 
la survenue des complications chroniques. Ce 
même constat a été fait par plusieurs auteurs 
[9, 12, 14]. L’hypothèse émise était que ces 
deux anomalies semblaient s’atténuer 
mutuellement, la drépanocytose rendant le 
déficit enzymatique moins apparent à tel point 
que le génotype déficient en G6PD semble être 
masqué [16-20]. La principale cause de décès 
était l’anémie du fait de manque crucial de 
sang dans nos hôpitaux. La fréquence de 
l’anémie pourrait être due à une probable 
fréquence plus élevée des crises hémolytiques 
[1, 17, 19].  
 
CONCLUSION  
Le déficit en G6PD existe chez les enfants 
drépanocytaires, mais les crises vaso-
occlusives ne sont pas plus fréquentes en cas 
de comorbidité. Le décès dans un contexte 
d’anémie sévère était plus fréquent en cas 
d’association drépanocytose et déficit en 
G6PD. En attendant la découverte d’une 
médication capable d’éviter la falciformation 
et ses conséquences, la prévention des crises 

et la surveillance rigoureuse de l’enfant 
apparaissent comme une priorité. 
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