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En 2017, 
  
 
496 enfants drépanocytaires ont été dépistés en France  
 
( 1/658 dans la population d’Ile de France testée)  
  
 
 
(10 160 nouveau-nés hétérozygotes A/S ont été identifiés) 
 



Red cell sickling Red cell sickling 

Spleen dysfunction     infection 
                                    sequestration 
 
Vasoocclusion: pain 

Vasocclusion: pain 
Vasculopathy: stroke, PHT, renal disease.. 
 

Chronic inflammation 

Intimal hyperplasia 
Impaired NO-induced vasodilation 

Des complications aiguës et une évolution chronique 



? 

Cerebral vasculopathy in SCD 

Switzer JA, et al. Lancet Neurol. 2006;5:501-12. 
 



Location of cerebral vasculopathy in SCD 
• Overt strokes 

– distal internal carotid artery and anterior 
and middle cerebral arteries can be 
affected  

 
• Silent infarcts  

– affect 20–35% of children with SCD 
– usually occur in the deep white matter of 

the frontal and parietal lobes and to a 
lesser extent in the basal ganglia or 
thalamus 

– 70% of cases are bilateral  
– are associated with cognitive defects and 

risk of overt stroke 

Switzer JA, et al. Lancet Neurol. 2006;5:501-12. 



Mean Wechsler FSIQ scores obtained from children with SCD and sibling controls as 
reported in 8 studies.  

DeBaun M R et al. Blood 2012;119:4587-4596 

©2012 by American Society of Hematology 



Le risque de retard scolaire peut être 
lié à plusieurs facteurs 

Absentéisme 
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Patient A, HbSC, 14 yrs old 
• First consultation at Necker Hospital, comes with 

father, does not talk, folded over, looks only at shoes 
 • My question: And what about the school? 

 
• Father: Catastrophic! 
• Pause, then the father: As you know, he is going to die 
    when he will be 15 
• My answer: But there is absolutely no reason for him  
    to die at 15! 
• The boy unfolds, looks at me 



Des difficultés fréquemment 
rapportées sont 

• La lenteur à l’exécution des tâches scolaires 
• La fatigabilité 
• Le manque de concentration 
• L’absentéisme 
• La survenue de crises douloureuses : 

– Imprévisibles 
– Inquiétantes 

 

Perplexité et inquiétude 
 

 des enseignants et infirmières scolaires 



Actions actuelles 
 Evaluation de la scolarité et screening de la vasculopathie cérébrale 

• Consultations/ 3mois 
• PAI 
• Point lors des hospitalisations avec les enseignants 
• Doppler transcrânien/an et IRM cérébrale  à 6 ans 

 
 Coordination RoFSED 

• Formation des médecins,  IDE scolaires,  des enseignants 
• Brochures, fiches conseils, site internet, proposition de remise à jour 

régulière du site « tous à l’école »  
• Réunions de concertation pluriprofessionnelles  
• Travail en lien avec les SAPAD (assistance pédagogique à domicile) , PAP 

(plan d’accompagnement personnalisé), PPRE  (programme personnalisé 
de réussite éducative), MDPH, SSR intégrant l’école, orthophonistes, 
ergothérapeutes,  





Projet pilote : étudier les causes du 
décrochage scolaire des enfants 

drépanocytaires 

Tripartite RoFSED/Education nationale (centre scolaire 
Necker: Marie Line Lognoz et Stéphanie Broman)/ 
Necker : 
• Identifier d’éventuels troubles des apprentissages 
• Caractériser leur spécificité vis-à-vis de la population 

générale 
• Orienter les enfants vers une prise en charge adaptée 
• En comparant des enfants drépanocytaires suivis en 

CM1 à des enfants non atteints issus de leurs fratries 



« drépanocytose et travail » ≠ « drépanocytose et handicap » !  
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