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Les hémoglobinopathics ont déja fait 1'objet de trds nombreuses &tudes
dans le monde. Au Mali trois th®ses .. y ont déja 6t consacrées.

La premi2re intitulée " Contribution & 1'étude certaines hémozlobinopa-
thies chez 1'adulte " de BEGAT (J.C.) a porté sur un é&chantillon restreint de
la population en raison de la lenteur du moyen <°exploration qu'a utilisé BEGAT.

Par contre les deux dernizres " Contribution A 1'étude des types hémoglo~
biniques au Mali''de KALIDI (1.) et"Les hémoglobinopathies Ze 1'adulte en milieu
hospitalier bamakois "d%AIDARA (A.C.) ont connu chacune un échantillon trés reprd-
sentatif de la population en raison de la simplicité et de la rapidité du moyen
d®exploration { &lectrophorése sur acitate de cellulose) u:ilisé dans ces buts,
Mais tous ces différents auteurs ( BEGAT, HAIDARA et KALIDI ) ne disposaient nas
de moyens d'exploration fiables leur pemettant de s'intéresser aux thalassimies

dusque 12 inconnues =2u Mali.

Toutefols compte tenu de la graviti <de ces maladies il nous a semblé
intéressant d'apportar une nouvelle contribuzion 2 leur étude .
Nous nous intéressons particulidrement 3
~ 1'épidéniologic des hémoglobinopathies chez 1'adulte e: chez 1'enfant
~ la recherche des thalassémies ~hez 1'adulte et le nouveauné

- 1'&tude de 1'hénoglobine glycosylée chez les diabé&tijues,

Aprés un bref rappel sur les hémoglobinopathies et notament sur les
thalassémies noms rapportemnns nos résultats avant de les discuter 3 la lumidre

de la littérature,
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1.es hémoglobinopathies sont des affections génotypi:ues caractérisdes

par un tro-uble qualitatif ou auantitatif de 1thénoglobine,

11 existe donc deux types d'hémoglobinopathies ¢
~ les hénoglobinopathies par trouble qualitatif (hémoglobinoses), ol
1a mutation d'un gene de structure est responsable de 1'apparition d'une hénoglo-

bine anomale.

- les hénmoglobinopathies par trouble suantitatif ( thalassénies)

avec déricit en chalnesoy 5 voire 4§ ou .4

1.es hémoglobinoses sont connues de tous au Mali d'autant plus qutelies
ont fait 1'objet d'études.. C'est pourquoi il ne nous seable pas nécessaire ¢'in-
sister sur ces hémoglobinopathies. &

1,es thalassénies au contraire sont peu connucs au Mali ¢ Ce sont des
affections génotypiques caractérisées par un déficit de production d'une ou de
plusieurs chatnes polypeptidirues de la Blobine, entratnant un trouble de la
synfhése d'une ou plusieurs hémoglobines normales, Sclon la ( ou les ) chatne (8)

‘touchée (g) on distingue les rhalassénies O, B, d", ﬁ~-fetx

Seules lesP ~ et les X =~ chalassénies ont un intérB8t médical par leur
fréquence ct leur gravité.
Des thalassémies om rapproche les syndromes de persistance héréditaire

de 1'hénoclobine foetale et les hémoglobinoses Leporxe,
o o &

1°) Les P - thalassénles - ¢ - .

Ellgs sont les plus frdguentes, Elles sont dues & un déficit de syntheése
des chaines P de la globine qui induit un trouble de la production de 1'hémo-
globine adulte normale ( Hb 4 = X282) |

Au lieu des c;haine.;z 5 , sont synthétisées § ou 3 dtolr é&levation

du taux de 1'hémaglobine Az) (X282) et de 1'hdnoglobine foetale (02 K 2)

sevs s weo
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cependant cette hyperproduction d"héneglobine A2 ou F est insufiisante pour
corpenser totalenent le défaut de gynthese de 1'h¢noplobine A et les hinaties

produites sont hypochrones.

La trangaission de la tare se fait sur 1e node autosoniiue codoninant.
Chez les hétérozygotes ia naladie n'a qufune traduction biologique., Chez les
homozygotes, le &ficit est toujours nal tolérd nals 1a sévirité du tableau

cliniue varic sclon les patients.

Le ndcanisne oénétijque cui provoque 1! insuffisance de synthése des chalnes

est connu : il s'agit de la formation anomiale d'A R N ~ nessagel.

On distingue 3 variétis de B - thalassénies @
- les thalassénies Qo { formes majeuxes ) od la synthése des chaines
est totalement absente.
- les thalassimies ﬁ + ( fommes nodérdes) ¢ la synthasc des chatnes
est rédulte.
- les B - § - thalasséaies ol il y a association d'un déficit de synthése
des chalines ﬁ et & .
Chez les hétérozysotes, le o4ficit nodérd e production de 1'hénoglobine
adulte est conpensé par une élevation modeste de 1'hémoblogine A2 dans les thalas~
sénies B 0 et 5 + ( ou - thalassénies Ay ) ou de 1'hémoglobine foectale dans

les B - & - thalassénies ( ou thalasséaies F ).

P
5

Chez les houogygotes, 1ec d6ficit majeur de production de 1'himoglobine adul
est ~ompens’ par un € gugnentation inportante de ia synthése de 1'hénoplobine
foetale dans les 3 variités ; il persiste un taux variable 4'hénoglobine A au

cours de thalassémi%ﬂ 4 et &'hémoglobine Az ¢ans les thalasstmles B+ et B 0.

~ Les 5« thalassénies se rencontrent dans le pourtour du bassin 0édi-

terranéen, en Afrique , en Extrine Orient, en Anéxidue.

.-"l"'fb'olo



boy
Cliniquenent on distingue 3
. Laf~- thalasséiie najeure ou naladie de Cooley.

flle se manifeste cliniquenent par un aspect " on poils de brosse® de la
volite cr@mienne, un facizs Wiongolotde"; une plleur, un gubictidre, une hépatosplé-
nonégalie, des oedénes,

Biologiruenent elle est caractérisée par une aninle intense, hypochrone,
nicrogytaire, régénérative, unc augnentation de la résistance globulaire aux
golutions hypotoniques, une ilevation de 1'hémoglobine foctale régistante &

1a dénaturation alcaline ( Hb R D A )

. LesB-— thalassénies hétérozygotes ( minimes et nmineures ) ont ume

traduction clinique nulle ou nincure.

2°) Leg 4~ thalassimies ¢
Les &~ thalassénies existen® en Asie, en Afrique et en Europe.
L!'insuffisance de synth&se des chatnes gxentra‘ine un déficit en hémoglo-
bines & (ox2 B 2), &, (X282) ., F (X282 ).
Les chafnes B ou x en excds se polymérisent pour donner des hdmoglobines
H

anornales : Hémoglobine Bart's (iétramére 3 b ) chez le nouveau-né ; hémoglobine H,

. instable ( té’craméreg 4) chez 1'adulte.

Deux thiories gé&nétiques expliquent 1a variété des fomes cliniiues
- Selon la théorie allélique, il existerait 2 mutations de gravité varia~-

ble s ~thalassénie 1 sévere ct o4 ~ thalassénie 2 moins grave,

- Selon la théorie dite des 4 génes , le géne X existerait en double cxem
plaire ¢ chaque sujetvnom.aliz’turait 4 genes; les différentes fomes d'»~ thalassé-
miess!expliqueraient pax 1’ attoinie de 1 3 4 génes,

11 existe & fomes '@~ thalassémies 3

- La fome majeure ¢

La fome najeure , incompatible avec la vie, entratne la mort in utex
ou juste apres la naissance par anasardue foeto-placentaire, Cette forne majeure
est connue en Afrique,.

.o..‘ad/.ol.
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Elle serait due & une % ~thalassénie 1 homozygote ou & 1! stteinte
de & génes X . A 1'&lectrophordse il y a une nette prédoninance d' hénoglobine
Bart's et un peu d'hémoplobine H.

1'hénoglobinose H -

Sa traduction clinique rappelle celle de la maladie de Cooley, nais
somi- pronostic est mei‘ll.eui: . Diologiquenent elle se nanifeste par une anénie
noaérée microcytaire,' hypochrone regénérative avec présence dans les hématies
é'inclusions d'hémoglobine H, |

A 1'slectrophorgse il v & prédoninance d'héuoglobine H et une faible
quantité d'hémoglobine Bart’'s { 25 p. 100 2 la naissance ).

ILYhimoglobinose H correspondrait au double hétérozycotisne &K= thatassé-

nie 1~ X~ thalasstnie 2 ou a 1'atteinte de 3 des &4 génes & - .

Les & - thalass@- ies nincures ¢
Legs & = thalassémiés ~ineures n'ont qu'une traduction biologique, elles
.b correspondraient & 1! o -thalassénie 1 hétérozygote ou a 1a présence de 2 génes
e ~ thalassédninues., L'électrophoxise de 1'hémoglobine montre § & 6p.100

A'hémoglobine Bart's 2 la naissance.

Tes o« -~ thalassénies silencicuses ?
Lesg o~ thalassinies silencicuses n'ont aucune traddciion clinigue et
hématolozicue, 4 1' glectrophorse <e 1'hémoglobine ily a 122 p. 100 d'hémoglo~

bine Bart's & la naissance.

-

Klles correspondraient 2 1’ ot~ thalassénie 2 hétérozygoie ou a la préscence

d'un seul géne X~ thalassémique.

29) Les hémoglobinoses Lepoxe :

Elles soni rares. Leur symptomatologie est voisine de celle d'une
ﬁ-"halagsémie éséociée 2 la présence 2 1'électrophorése d'une hémoglobine
anormales L'hémoglobine Leporev contenant 2 chaines ol et 2 chatnes hybrides
faites d'une partie de céha?.ﬁe ¢ et d'une partie de chatne.d . Elles résultent

vraisemblablenent dfun crossing~over entre les génes de structure 6 et & .

-.0-0.0.0/0-00



6o

4% Les gyndromes de persistances hérdditaire de 1'hémoglobine foetale :

f,es syndromzs de persistance hérsdicaire de 1'hémoglobine foetale sont
comaopolites, nais ils sont particulilrenent répandus en Afrique noixe,

Ils se rapprochent des 8 - thalassénies par le déficit de synthdge des
cha%nes :: ( et parfols 5 ) et s'en distinguent par 1a non représsion du géne ) ,
» la naissance, ce qui pemet par la gynthése d'une quintité suffigante d*hénoglo~
bine foetale pour compensexr le déficit en hémoglobine A ( et parfols AZ)'

Chez 1'homozygote il n'y a pas de traduction clinique ni hématologique
homis quelques cellules cibles sur le frottis, 1'électrophordse ne trouve qus
de 1thénoglobine foetale.

Thez les hétérozypotes il y ai

- 10a 30 p. 100 d'hémoglobine foetale dans les types "noir''ét'grec”

- 12 3p. 100 d'hémoglobine foetale dans le type "suisse",

Dans tous les cas la pépartition de 1'hémoglobine dans les hématies est
homogdne, par contre elle est hétérogéne dans les ;f; ~thalassénies ( coloration
de FLBIHAUER BETKE). |

Ie tableau I ( 0.M.8.) illustre le diagnostic hématologique des syndrones
thalassémiques qui regroupent les thalasaémies, les hémoglobinosas Lepore et les

syndromes de persistance hérédditaire de 1'hénoglobine foetale.

.O....'./'CO..C
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DEUXIEME PARTIE
METHODES UTILIGSZES




I.~- ELECTROPHORESE S
Cette méthode a &été utilisée pour 1'étude de 1'hémoglobine de tous nos
sujets ¢ adultes et nouveaux~nés,
a).~ Principe : L'électrophorse standard consiste 2 faire migrer un hémolysa:
gur une plaque d'acétate de cellulose,
Les différentes hémoglobines migrent plus ou moins rapidemen: suivant leur

tobllité &électrophorétisue,

b).~ Réactifs et mftéricl

- Tampon tris Uborate E,D.T.A. {(Suprec Hene Helena )

1 sachet cdans 1 litre d'eau distillée
- Bandes d'acétate cde cellulose Titan III H
- Réactifi hémolysanc (hémolysate reagent )
- Cuve & ¢&lectrophor2ae
= Générateur <e courant TITAN GEMINI
~ Long papier buvars { Wick paper )
- Applicateur ( Zip zone applicator )
~ Plaque d'alignement
- Rotelier
-~ Plagque a échantillon ( Zip zone samplec well plate )
=~ dieroevaporation plate

- Micropipette ( quick pipette )

e).- Technigueé -

50 ml, de tampon Supre Henz Helena sont versés dans chaamsn des compar-
tinents extr@mes de la cuve 3 ¢lectrophorise,

Un long papier buvard est placé é_cheval sur chajue support du pont

&lectrophorétique en s'assurant :u'il est bien au contact avec le tampon Supzec

Heme Helena,

0000../'0"
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Les bandes &' acétate de cellulose Titan III H sont placées dans un
rotelier 7u'on imnerge lentement dans le tampon Supre Heme Helena, Cette opéra-
tion s'effectue 20 nilnutes avant usage,

Préparation du culot globulaire : Du sang prélevé sur anticoagulant
(EDTA, héparine ) est centrifug? pour @tre débarrasé de son plasna,

Du séruz physiologique est ajouté au culot globulaire § apres agitation
et centrifugation le surnageant est &liminé,

L'opération est répétée 2 ou 3 fois,

Préparation de 1'hénmolysat : Une goutte de culot globulaire est hénolysée
par 3 gouttes de véactif hémolysant ( ou 50 nicrolitres de culot globulaire pour
200 nmicrolitres de réactif hémolysant ) dans chaque puits da ''nicroevaporation
plate" ,

Au bout d'une minute 5 nicrolitees d'hémolysat sont déposis dans chaque
puits de la plaque 2 échantillon & 1l'aide ¢'une nmicropipetie ( quick pipette)

T.es bandes d'acétate de cellulose sont essorées énergiguement et placies
sur la plaque d'alignement de telle sorte qu'une de leurs extrénités soit 2
25 ma, du éentre et leur face nate soit vers le haut,

On charge 1'applicateur en enfongant les bouches dans les puits de la
plajue 3 échantillon, L'applicateur est transféré aussit8t sur la plaque d'aligme-
ment,

On appuie sur le bouton pour maintenir 1'applicateur en bas pendant
5 secondes, Apr2s chaque série de dép@ts les touches sont rincées au liquide de
lavage s Ziw Zone prep ( 1 goutte pour 100 ml, d'eau distillée ) puis asséchécs

par un buvard spécial.

Electrophorése

Les bandes 'acétate de cellulose sont apldement placdes sur le pont
&lectrophordtique de telle sorte que leur zone de dédp8t soi: vers la cathode ot

leur face de d2pBt en bas,
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Le congpct électrique esat assurd par un long papiexr buvard appliqué
sur chaque suppo%t du pont électrophorétique d'une part ct plongeant dans le tampon
Supre Heme des compartiments extrBnes de la cuve d'autre part.
Placer quelques lames de microscope sur les bandes pour assurer un bon
contact électrique,
1,2 cuve est recouverte et l'électrophordse est mise en route dans les
15 minutes sui suivent.
L'électrophoradse dure 20 ninutes sous une tension de 350 volts .
Cette technique comporte @
- des avantages § sinplicité, rapidité, 1'étude d'un grand nombre d'é-
chantillons ¢ au nmaxinun 24 nigrations par séance,
- des inconvénients ¢ elle ne pemet pas de distinguer : les Hb A2 R

C,C et E d'une part ; les Hb 5, D et G d' autre part.

Coloration au rougze Ponceau

Pour nmieux identifier les différentes hémoglobines et pour la conservation
des bandes d'acétate de cellulose aprés l'électrophorése , nous procédons 2 la
coloration au rouge Ponceau,

Les bandes d'acétate de cellulose sont irmergées, dans le rouge Ponceau

pendant 5 ninutes,
La décoloration s'effectue en plongeant les bandes dans 1'acide acétiuc
dilut 2 5 % ¢ 3 minutes dans un premier volume, puis 2 ninutes dans chacun des

2 derniers volunes,

w4 O PP v B S W -y
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I7.- ELCCTROPHORESE SUR AGAROSE ACIDE

a).- Principe t L'électrophor2ge en milieu acide pemet une meilleure
jdentification des héaoglobines lentes qui ont la m@ne mobilité &lectrophorétique
en nilieu alcaling Ay , C E, O3 S, Det G et de quelques hémoglobines

rapides diffigiles 3 identifier en milicu alcalin aussi .

b).~ Matériel et réactifs

- Poudre d'agar
- Tanpon citrate Helena 0,05 M citrate ¥ acide citrique 30 % ajusté
a pH 6,2 ( 1 sachet dans 1 litre d'eau distillée )

- placue plastique Helena

- appiigateur Helena

-~ Sac plastique '

- grandes plagues d'alignement (Zip zome aligning base cat 4082)

~ Eponges
- HMicroevaporation plate

~ Bascule

- Générateur de courant .stabilisé S EB I A
- Ref%gérateur

- Tolidine, Ethanol

- Eéu oxygénie ( 110 volumes )

- Cuve & Clactrophorése

c) .~ Techniques
Dans un tube 3 essai mettre 10 millilitres de tampon citrate B M puls
100 milligrarmes de poudre d'agar.
Le tube plonge dans un bain-marie qu'on chauffe 2 la flame d'un bec
Bunsen;
Lorsque la gelose est fondue, 4 nmillilitres soﬁt coulés rapidement sur

une plaque plastigue Helena 2 1'aide d'une pipette gradufe. La gelose est ensuite

repartie unifomément sur la plaque 2a 1'aide 4'un agitateur en verre,

cevealeies



13,~
Guand la gelose est solidifiée 1la plaque dtagarose est placée Zans un
sac plastique huaide 3 + 4%c pendant wune heure au nininum .
. 100 nillilitres de tampon citrate Helena sont versés dans chajue comparti-
nent extr@me de la cuve & électrophorxése.

Des éponges coupées aux dimensions de la plaque plongent dans le tanpon

et son placées contre les supports du pont électrophorétique ,

. Préparation du culot globulaire

Du sang prélevé sur anticoagulant : © D T A, héparine est centrifugé et
dépourvu ce plasma. Du sérum physiologique est additionné au culot, Les globules
rouges sont nis én suspension au Vortex . Aprés centrifugation le surnageant cst
extrait .

Cette opdration s'effectue 3 fois .

. Préparation de l'hémolysat : Dans les puits du microevaporation plate
10 nmicrolitres de globules rouges sont hémolysés par 300 microlitres d'eau dis~

tillée ou 1 goutie de globules rouges, pouxr 20 gouttés de rdactif hémolysant.

. A 1'aide <'une nicropipette ('uick pipette ) 5 microlitres d'hémolysai
sont versés dans les puits de la plaque & &chantillon,

. La plasue d'agarose est ensuite placie sur la grande plajue d'alignement.

. Le dcpdt d'hémolysat sur la plajue d'agavose s'effectue avec un applica-
teur Helena en prolongeant le contact pendant 2 minutes. Les touches de 1'appli~

cateur sont ensuite rincées au liguice de lavage.

‘.~ Electrophorége

Les plaques sont transffirées sur le pont électrophorétique, en contact
avec les éponges qui plongent dans lc taupon citrate. La face de dép8t est en
bas et la zone de dép8t vers 1'anode, Quelques_lanes de microséope sont posées
sur la plasue pour pemettre un bon contact électrique,

La cuve est vecouverte, puis placée dans un refrxigérateur .

1.'é&lectrophordsc est ensuite mise en route,

la nicration dure 1 heure sous une tension de 60 vol:is et une intensité

de 15 2 20 milliamperes par plaque,
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Goloration & la tolédine

Elle est basée sur le principe suivant : Les hémoglobines ont une
grande affinité pour 1'oxygdne, Ce qui assure leur identification.
stock -
A partir d'une solution/( 1 % de tolidine dang de 1'éthanol cans
un flacon brun & 1'abri de la luaidre ) une solution extemporanée est préparée:_
1 millilitre de solution stock et quelques couttes <'acide acétique,
. La solution extcaporanée est versde sur la plague, l'excécent est
rejeté au bout de 30 secondes.
. Lfeau oxygénie diluée ( 1 volume /100) est versée ensuite sux 1a plajue
. Une coloration verte des différcntes hémoglobines spparalt, eniin la

plaque est rincée & 1'cau de robinet.

On peut conserver la gelose en la transférant sur un papier buvard,
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I11.~ DOSAGE DE L'HEMOGIOBINE R D A ( = Hb F)

a) Principe : L'hdnoglobine foetale présente une plus grande répistance

gux bases fortes que les autres hémoglobines.

b) Réactifs :
~ Potasse N/10 préparée extemporanément & partir d'une solution stock N
~ Tampon phosphgie 3,6 nr @
~Fhosphate bipotassique 30,45 g.

-~ Phosphate nonopatassique 23,50 g.
~ Egu distillée q s p 100 nl,

c) Rgaction
- Préparation de 1'hénolysat :
Dans un tube 2 hémolyse mettre 0,5 nl. de culot globulaire dans 4 nl.

d'eau distillée puis ajouter une goutte de Zap oglobin,

- Prépargtion de 1'l#fmoglobine R D A 3

Dans un tube & hénolyse vexrser 0,5 nl, d'hémolysat et 1,6 ml, de potasse

N/ 10,
Agiter en déclenchant un chronom2twe,

Au bottt de 60 secondes ajouter 3,4 nl. de tampon phosphate pH = 6,5

~ Préparation du td&aoin

Dans un tube 2 hémolyse nmettre 0,5 nl. d*hémolysat pour 1,6 nl, dfeau
distillée, puis ajouter 3,4 ml.A de tanpon phepphate pH 6,5

-~ Filtrer R D A et Témoin

Lire au photonétre 540 ma.

Calculer ZHb RDA = D, O, RDA,

D.C, Ténoin

N.B. : D.0., ¢ densité optique,

‘-oc-olt-o-o-
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Le surnageant est éliminé, L'hémolysat se conserve au froid .
Electrophorése
Les bandes de cellogel sont conservées dans 1'alcool méthylique ( 2 40 %
d'eau bidistillée )
Elles sont abondarrmient rincées 2 1'eau gvant usage, puls trempées ependant

20 ninutes au ninimx dans le tanpon T.E.B, dilué¢ 7 fois.

Le n®ne tampon T.E.B, dilué 7 fois est versé dans les bacs de la cuve
jusqu' au niveau indi ué par un trait .

Les bandes de cellogel sont essorées par un papier buyard de manidre & ne
pas les dessécher,

Les bandes ( face absorbante en haut ) sont placéds et tendues sur un
portoir spécial pour électrophorése de telle sorte que leurs extrénités plongent
dans le tampon T E B des bacs. Elles sont naintenues sur le portoir par des pinces
spéciales pour étectrophor2se. Les bandes sont placées dans l'ordre ce gauche 3
dreoite,

Un tire-ligne spécial est applisué sur ie portoir et & 1'aide d'une ntcro-
pipette 20 microlitres d'hémolysat sont diposés sur 3 ca. de large A llextrémité
cathodique .

L'ensenble est placé dans la cuve, la zone de dépdt vers la cathode,

La cuve est placde dans le refrigérateur , puis 1'électrophorzse est nise
en route ,

La nigration dure 3 heures sous une tension de 250 volts et une intensité
inférieure ou ézale 2 2 millianmp2res par bande,

Elution et Dosage

Les bandes de cellogel d'égales dimensions sont découpées pour 1'hénoglo~
bine A; et poux 1'hénohlobine A2’ puis introduites dans des tubes contenant 1 ml,
d' grmoniaque dilué [ 100 /200 ml.) pour 1'hémoglobine Ay et 10 nl, pour
1'hémoglobine Ay

Agiter au Vortex, puis centrifuger pendant 20 ninutes & 300C tours par

ninute,
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Mesurer la densité optique ( D.0.) et calculer :

D.O.% = % Hb %

D.C.A, + 10 (D.0.A7)

g a ét3 faite
a la cellule de Malassez jesqu'en Mars 1970, depuis on 1feffectue & 1faide d'un

conpte-globule &lectronijue Coulter D.N.

. Le taux de 1'hémoglobine est détemind par le dosage spectrophotionéé: -

trique de la cyaméthZmozlobine,

» L'hépmatocrite est détemind par microhématocrite cemtrifupé 2

12 000 tours par minute pendant 3 mimutas,

. Le tamx des réticulocytesAest déteminsg par numération sux lage aprés

coloration au bleu de crisyl brillant,
b).~ Le dosaze du fer sérique i

Le dosage du fer sérique a étd effectué par la méthode

au tri- (pyridyl-2) -~2,4,6 triazine - 1, 3, 5 (T PT Z ) (Biotrol ) |

."......../"...‘l..
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Nous étudions successivenent ¢

- les résultats de 2891 clectrophorgses sur acétate de cellulose
effectudes chez les adultes hospitalisés . . : - .. du Point-"G",

-~ les résultats de 302 &lectrophordses du sang de cordon effectuées
chez des nouveaux-nés de la maternité de 1'HOpital Gabriel TOURE,

=~ les résultats d'une enqulte orientée vers la recherche des thalaesé-
mies chez 1!'adulte,

~ les résultats de dosage seni-quantitatif de la fraction rapide de

1'hénoglobine A., chez 40 diabétiques ,

1’

~ enfin nmous rapporterons cuelques observations remarquables,

= e ek o Ok 209 U W OB
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T.- RESULTATS DE 2891 ELECTROFHORESES SUR ACETATE DE CELLULOSE

I.-l.- BSujets étudiés

84 7. d'entre eux étaient des malades hospitalisés dans les services de
Médecine de 1'H8pital du Point-"G': gervice de Médecime I A et B ( Pr, DUFLO ),
Médecine II ( Dr., DUFLO-MOREAU ) , Médecine IV B (‘Dr. AG-RHALY ) Mé&decine
IV A et Cardiologie { Dr, DUCAM ) ;ﬁotgﬁbg. 1977 & Septembre 1979, dans les
services de Médecine I et II, 1'é&lectrophordse, couplée 2 un bilan Aématblbgique
complet a &¢té effectudéd systénatiquenent chez tous les entrants; dans les
autres services les préldvements n'ont pas été systénatiques mais plus ou moins
aléatoires, dans des conditions ne semblent pas affectér la validité de 1'é&chan~
tillon.

4 % des Electrophoréses ont été effectudes chez des enfants anémiques

hospitalisés dans le service de Pédiatrie du Pr. TOURE.

Enfin 12 % des é&lectrophorgses intéressaient des consultants externes

adressés pour des raisons diverses au Laboratoire,

Une partie de ces sujets a d&ja 6té étudide par A, C,HAIDARA dans sa these.

— W mm— o

- La principakahémoglobinopathie est 1l'hémoglobinose AS (12,8 %) suivie
par 1l'hémoglobinose AC (6,9 %).

-~ Le nombre agsez élevé d'hémoglobinose SS ou SC, trds supérieur 3 celui
de la population généréle s'explizue par le recrutement hospitalier de notre
enqudte qui majore la fréquence des fommes graves;

A 1tinverse 1'incidence des porteurs de 1'hémoglobine foetale est tris
largement sous-estinée : en effet au début de notre enqu@te, la mauvaise colora-
tion des placues ne permettait pas de nettre en évidence les bandes dfhénoglo~
bine foetale; il est prqgable qulon peut multiplier par 4 le chiffre d'hé&moglo-
nose AF indiqué dans le tableau II,

Soulignons enfin la rareté des hé&nzoglobines D et celle des hémoglobines
rapides ( 1'une d'entre-elles a pu @tre identifiée come étant trés probablement

une hémoglobine K Woolwich par électrophorése sur agarose acide );



22,-
I.3.- Ingidence des hénoglobinppathies en fonction du sexe (Tableau II )
Le Tableau IT montre qu'il n'existe _ aucune diff&rence statistiquenent

significative entre les 2 sexes ce gui n'a rien de surprenant puisque la trans-

nission génitique des hénoglobinoses est autosonique,

l.-oo.no/.otto.c
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1.4.~ Incidence des différentes hémoglobines en fonetion de 1'3ze

Le tableau ITI pemmet les constatatiom suivantes :

~ le pourcentage des porteurs du trait drépanocytaire ne diminue pas
avec 1'3ge; bien au contraire il semble plus élevé chez 1tadulte que chez l'en~
fant ( la différence qui est statisticquement significative au seuil de 03095
s'explique en falt certainement par un biais d'échantillonnage )

- ‘lé. fréquence de 1'hémoglobinose AC est la m@me quel que soit 1'age,

- presque toutes ncs‘drépanocytoses homo§§gotes ont moins de 30 ans,
il en va de m@ne de nos observation d'hémoglobinose SF; en ravanche 30 7% des
hénoglobinoses SC que nous avons rencontréep.. avaient plus de 30 ans .

- Ni l'héﬁoglobinose CC, ni 1'héumoglobinose AF ne semblent #gduire 1'es-

pérance de vie,

Les tableaux IV et V montrent que l'on peut faire les m@ies constatation

sea

chez 1'horme et chez la fame en ce qui concerne 1'incidence des difiérentes

hénoglobinoses,

l‘.'../'.l'
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PARTTTION DES DIFFERENTES HFMOGLOBINES EN FONCTION DE L'AGE
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I.-5.~ Incidence deg diffgrentes hépoglobines en fonction de 1!ethnie

En ce qui concerne le tralt drépanocytaire, ¥a fréquence est la n®ne chez
les Bazharas, les Malinkés, les Peulg et les Sarakolés.

Par contre la fréquence de 1'bémoglobinose AC est plus &levée chez les
Banbaras que dang les autres ethnies &tudides ; 3 1'inverse elle est particulig-
rement faible chez les Sarakolés; ces différences sont significatives au seuil
de 0,001 poux les Banbaras et gu geuil de 0,01 pour les Sarakolés.

Signalons que les 5 hémogiobines rapides ont totttes &té retroduviées chez
les Bambaras,

Pour les autres hémoglobines il n'existe aucune diffé&rence cthnigue évident

que '

Leg 2 tableaux sulvants VII et VIII montrent/ les remarquesg ci-~degsus

s'appliquent dant les 2 sexes,

il.‘..l..'/....‘i.
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TARLIAT VII.~ REPARTTTTON DES DIFFERENTES HEMOGLOBINES GIEZ_LES HOMME
m.f}f, —~ > ;ﬁﬁﬁ“ﬂﬂg& - = e -

!  Hémoglobines! AA- ! As Y ac Vv gs Vv gcc ! s¢g t s¥ ! AfF !t AD ! scFr! w ! romar !
{ —Ethnies I ¢ { 1 1 1 1 | 1 1 1 I { !
! pgabara ! 433 I 81 I 53 ! o ! 3 I 3 1 ! 12 ! . b ! o3 ! 610 !
g b (ro,9%) ! (13,2%) ! (10,3%) ! (1,4%) ! 1 ! Yo m ! 1 ! taiooz) !
4 - 5 k4 ] 13 BERE 3 T t 3 T t m w —
“ Malinké 1 125 P ! 2y 2 r - t 5 1 P 3 1 1 - 1 - ! 182
i 1 {68,6%) | (18,6%) 1(6,5 %) | ! 1 (2,77%) t ! ! ! ! 1(100%) 1
1 1 H - T ! ~1 r t -t 1 2 t 1 N ¢
| Peulh 1 22¢ ! 41 1 m.w 1 2 ;- 1 4 i 1 5 ! - [ - | - 1 296 t
n i (77.3%) ¢ (13,8%) (57 ) 1 1 (3,3 %) 1 (1,67%) g { ! 1(100%)
" T I T T I T I 1 ] T Y T T
g Sarakols § 151 1 29 1 8 ] 1 ) 14 [ ! | S 1 - t - P~ ! 199 {
1 ! (75,8%) 1 (4,500 1 (G %) ! f b (2% ' (2 %) 1 i ! 1(100%) !
1 - } } e i 4 i ! L i i ] !
t Sonrhat ! 55 i 14 i 5 ! - { 1 1 2 12 1 - ! - ! = | S ] 77 i
! ! (7L,47) Y (18,1%) 1 (6,4 %) 1 ! ! (2,57)1 i ! 1 ! 1(1007%) !
_ - - t — 1 ! t +- 3 t t t t t
" Kassonké 1 \z.,m ; { 1 l I 1 2 t - 1 - § { - - - i - [ - i 34 1
X g (83,2%) ! ! ! ! ! ! ! ! ! 1 (1007%)
| I T I I I T I I T T T T
Bozo g 2 oy 1oy 4 4 14 -y o= g 1t - 1 - 1 - - p 38
Somono ! (%4,2%) 1 1 (10, 5%) 1 [ { { 1 { { i 1 (100%) {
| Autres “ 72 4 1 “ i4 4_ 2 ” 2 5 T Lo g 215

{ 8c ) (7,97) { 5,5%) , 2,37 T {1, 3%) {100%)
{ TOTAL 1 1227 ! 218 i 122 1 1¢ | 8 ! 23 ! {27 ! 1 i 1 t 3 {1651 !
| U (74,3%) ! (13,27) ! (7,3%) 1 (4,17 | | (1,47 ! ! (L6567 ! ! ! 1 (1oo7) !




.WHO’
TABLEAU VIIT.~ REPARTTTION DES DIFFERENTES HEMOGLOBINES EN FONCTION DE I'ZTHNIE GHEZ L3S FESES
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1.-6.~ Relagion entre le taux d'hémoplobine pondérale et les difidrentes

hénoglobines

— g e wmp eews W

L' exanen du tablesu I pemet de faire les remarques suivantes g

- 23,9 7 des sujets que nous avons &tudiés sont anéniques (Hémoglobine
infériecure 2 10 g. par 100 nl.); pami eux la noitié a un taux d'hémoglobine
pondérale inférieur & 8 g,

~ paradoxalement la fréquence du trait dfépanocytaire est plus faible chez
les sujets anéniques que chez les sujets saing; cette diffé&rence est statistijue-
ment significative au seuil de 0,005; nous nous expliquons mal ce xésultat; il
est en tout cas certain que le trait drépanocytaire n'est pas une cause d'@ménie

-~ en ce cul concerne l'hémoglobinose AC elle est aussi fréquente . chez
les sujets andniques que chez les sujets sains, '

~ 90 % des drépanocytaires homozygotes et 75 % des sujets atteints de
thalasso~drépanocytose sont anémiques, mais seulement 3¥% des sujets atteints
d'hémoglobinose SC ont une hémoglobine pondérale inférieure & 103,; cette hino-
globinose apparaft donc corme beaucoup nieux tolérée que les précédentes.

L'analyse des deux tableaux X et XI pemiet de remarquer que les anénies sont
beaucoup moins fréiuentes chez les hommes (21,3%) que chez les femes (27,5%);
la différence est hautenent significative (seuil supérieur a 0,001)

Par contre en ce sui concerne les relations entre le taux d'hémoglobine
pondérale et les différentes hémoglobinesg il n'y a pas de différence entre les

deux sexes,

.Ol..!.../..‘..
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TABLEAU X.- EHHOZ mz_.hﬂr_
CHEZ LES HOMMES .

D' HEMOGLCZINE PONDERALE ET LES DIFFERENTZES HEMOGLOBINES
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TABLEAU XI.- RELATION ENTRE LE TAUX ' HEMOGLOBINE PONDERALE ET LES DIFFERENTES HEMGLOBINES CHEZ LES FEMMES
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1.7.~ _lie_]_._aj_:_i__n__eg_tg_e__l es dif _@é;egt_g_s_hé;ngg}p_b_ige_s_ et _les

Déficit en G-6-P.D. ( Tableau X11.)

.—u—.-—-—-—-—-——--—--—

gur les 2821 malades , ayant eu une &lectrophordse de 1'hémoglobine ,

1946 ont en simultanément un dosage de leur glucose-6—phosphate déshydrogénase

par la méthode semi-quantitative d'F118 et KIRKMAN ( qui dérive du test de

MOTULSKY )¢ 8,5 % a' entre-cux présentent un déficit en G-6-ID; chez $#"wave e

pourcentage gtslave 2 12,5 % alors qutil n'est que de 3,7 % chez la feme.

En ce qui concerne 1es hémoglobinoses AS et AC 11 n'existe aucune ditférence

statisticquement significative de leur incidence qu'il existe ou mon un déficit en

G-6-P. D,

Tar contre en ce qui concerne 1es hémoglobinoses ss , SC, SF et S C F on est

frappé par 1'abagence de sujets Jdéficitaires pami eux. Nous retrouvons la consta~

tation faite par A. ADIALLO dit KOSSY mais nous pourrons maintenant affimer que

1a différence est gtatigtiquenent significative au geuil de 0,02.

Cette congtatation peut s'expliquel de deux manidres @

- ou bien 1'hémolyse induite par 1'hémoglobinopathie g8ne la nise en

évidence de déficit de la G-6-P.D,

- ow bien le déficit en G~6~ T.D, aggrave 1'hénoglobinopathie entrainant

une nort précoce.

Cveensaselavees



TABLEAU XII .- RELATION ENTRE LES DIFFERENTES HEMOGLCRINES ET LE DEFICIT EN G-6-P.D.

rlllllvln.u“u.ll.‘ﬂll\l oo IEEESUITE

w; mmuomu.ovw.ﬂww i AA

=t~ 4

I o5 ! ac }os t ¢c¢c ! scc ! sF t o7 ' ap !

! 1 ! 1 ! ! r U7 S 1 ! AD

{G-6=P. D, 1 1 ! ) ! ! | { ! ] 1

1 1 1 1 ] ] 1 ] i ] 1 ]

{ Déficitaires 132 10 1 9 p - 1 2 ¢ - { - { 3 {o- 1 1

| en G-6-P.D. 1(8,87%) ! (7,79 ! (6,6%) | ] | i WCREAR 1 t

! , t 1 1 ! 1 { ! 3 o y !
] ]

M on deficicairy 1362 D22 Pig ) 28 T s o Lo _,

{ res en G-6-P.D3(91, 17) 1 92,27%) 't (93,3%) 1 1 1 { 1(90,6%) 1 {

- t t ' t t t 'S t t t

“ r o T & L! 1394 I o245 V135 ,. g + 10 Yoz ' B ! wms ” - w

1 1y 1 (100% 1 ! P 1 (100%
i Wﬁwmo.wv i G.OO%V i AH v 1 i { { »A P i



1I.~ RESULTAIS DES 302 ELECTROPHORESES SUR LE SANG DE CORDONM
DE uggygégg-NEs H

I1I.1l.- Sujets étudiés et pI
Nous avons effectué 302 prélevements chez des nouveaux-nés de 1'hdpital
Gabriel TOURE.
Pour chaque prélévenent nous avons sinultanénent précisé le domicile
des parents, 1'ethnie des parents, le poids de nalssance, le sexe, les accidents
pathologiques sventuels des nouveaux-nés.
Notre échantillon comporte un peu plus de gargons que de filles ( le
sexe ratio de 1,1 est identique 3 celui de 1'ensenble des nouveaux-nés de Baaako)
T.e donicile des parents est parfois assez @loigné de la capitale
(cf. Tableaux XVII et XVIII) mais la répartition ethnique des parents est super-
posable 2 celle de 1'ensemble de la population banakoisefcf.Tableaux AV et XVI)
- Tous les sangs de cordon prélevés ont fait 1'objet d'une électrophorese
standard sur acétate de cellulose avec appréciation qualitative des différentes

fractions, en particulier de 1'hémoglobine Bart's,

11.2,~ Résultats d'ensemble !

a.~ Hémoglobinoses ( Tableau ¥IIT)

71 % des nouveaux-nés possédent de 1'hé&noplobine A et Fj ils sont nomaux
et deviendront des sujets AA & 1'8ge adulte; ce pourcentage de sujets AF 2
1a paissance ne differe pas statistiquement du pourcentage de sujets AA trouvé
dans notre enqute effectuée chez desadultes ( cf, Tableau II )

15, 8% des nouveaux-~nés ont un mélange d'hémoglobine S, F et A; et devien~
dront des hétérozygotes A S & 1!'43ge adulte,

2,6% de nouveaux-nés possddent 1'hémoglobine § et T seulenent; ils
deviendront en principe des drépanocytaires homozygotes; Ce pourcentage ne dif-
fare pas d'une ngniére statistiquenent significative du pourcentage de 1,44%
que 1lton peut calculer 3 partir de 1'incidence du trait deépanocytaire en appli-
quant la loi de HARDY WEIMBERG ( rappelons que cette loi stipule que dans une

population la fréquence d'une affection homozygote est égale au carré de la



fréquence de la mine affection 3 1'état hstérozyzote)
7,27% des nouveaux-nés sont C F A donc de futurs sujets A C et 1,97 sont
C T donc 2 priori de futurs homozygotes C C.‘ Ces incidences sont tout 2 fait

superposables & celles retrouvées { chez les adultes.

b. ~-thalasgénies_( Tableau XIV )

Plus de 30 % des nouveaux-nés &tudiés qt.‘gl 98€ it leur sexe présentent
des signes évocateurs d! « -thalassénie ninime ou gilencieuse: &levation forte
ou modérée de 1'hémoglobine Barxt's, Il faut reconnaltre qu'il nous a été impos-
sible de doser avec précision cette hé&noglobine e&ue nous gvons dil nous contenter
d'une appréciation seni-=quantitative,

Les incidences indiquées dans le tableau XTIV sont donc & considérer come
approxihatives.

5 sujets présentaient une hémoglobine H apparemment incontestable ce qui
est un résultat trds surprenant dans la mesure ot 1'hémoglobinose H est en prin-
cipe inconnue en Afrique noire,

Malgré les linites de notre travail il nous semble que ces premiers résul~

tats montrent bien la trds grande fréquence desci-thalassémies 3 Bamako et

justifient de nouvelles enquites avec une néthodologie plus fine ..

.0..'00‘/.0.-.
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TABLFAU XITT,- REPARTITION DES DIFFERENIES ENBGLOBINES IN FONCTION
DU SEXE CHEZ .LFS NOUVEAUX-MNES .

™ b, i i'SFA : S ¥ icsr" :CFA : CF :TOTAL :
Sexe T 1 R I— : L s !
)

{ Masculin | 108 | 24 be 13 | 12 P o5 1 158 :
" l(65 ,3%), (s, 1% (37 (( l§7.5%) ,(3,1%) | (100%) ,
! 1 1 1 B 1 1 ! 1
! Fepinin | 107 1 24 {2 1 - {1 1 { 1 14 !
! 1( 74,3%) (16,6%) 1(1,3%) ! 1(6,9%) ! 1 (1007) ]
L ! ! ! ! ] { | |
¢ ! 1 ! ! 1 1 { !
! R B U ! ! ! !
1T G TA Ll 215 48 i o 1 3 ! 22 1 6 1 302 {
1 !(7,1, 1%) ! (15, 8%) i 2, 6%) 1 i !(7, 2%) 1 (1, o%) ! (10070) t
! 5 e d 4 e { { N ek

~

TARLEAU XIV.~ REPARTITION DES - THALASSEMIES EN FONCIION DU SEXE
CHEZ LES NOUVEAUX~NES

,Nombre d? Ense::bke

9\ thal. ;1w 17w ! D oaen ' nmS

] Ny ipart's | Bart's IBart's +! lsuspects'des nout
o ~.

i_Qm:e f , ; ;Hb}{ z ld'\— hal:veatm-nas
1, ! 43 i 4 I 1 { - ! 48 ! 158 |
‘Masculi g

pooocunEn L@z,27 ¢ 2,40 ! ! I(3c,3%) ! !
{ ! { ! 1 _1
- ’ 3% ’ 8 Py T 7 A 7/ S
Fenini ; E
PR dog 57yt (5,57 ! 1(31,0%) ! !
1 ! i ! 1 ! i !
f 1 1T 4 1 1 1 1
{ { ! ! } ! 1 1
ITOTAL i77 : 12 i 2 : 3 : 94 :mn {
! . o

, ‘(25,47.)! (3,9%) ) " ‘(31,14) { .
' ! ! ! ! 1 ! !
!W s SR e ! ! i



4l.-

71.3.~ Résultats en fonction de 1'ethnie des parents

Le tableau XV ne montre aucune diffirence ethnique appréciable en ce qui
concerné la répartition deé hémoglobinoses; les effectifs sont trop faibles pour
qu'on puisse tenir compte des différences enregistrées,

En ce sjui concerne les X ~thalassénies (tableau XVi) , la répartition
ethniquazn'est ras homogene 3 elles semblent plus fréquentes chez les Malinkés
et lesBambaras que chez les Peulhs et les Sarakolés. La différence est signifi-

cative au seuil de 0,05.

11.4.- Répaxtition en ronction <

Conpte tenu de la taille de 1'¢chantillon, il est difficile de tirer des
conclusions précises du tableau XVII qui indique 1!incidence des différentes
hénoglobinoses an fonction de l'or;gine des parents.

En ce qui concerne les & «thalassémies (tableau XVIII), leux incidence

parait pratiquement jdenticque & Bansko et dans les 5 premi2res Réglons.

co-s--o/¢o----



TABLEAU XV,- REPARTITION DES DIFFERENTES HEMOGLOBINES EN FONCTION

42,-

! .
1 Hum°81°bme* F A : ST A i ST icsz‘ :CFA iCF iTOTAI i
’Ethnles \\~1 ! ! 1 1 ! 1 !
1 1 ] i I T 1
! Danbara { 185 1 44 t 8 {2 1 20 1 17 { 266 {
i 1(69,5%) 1 (16,5%) (3 M) 1(7,5%) 1(2,6%) 1 (100%) 1
R L 4 ] L _%_
'y Peulh s 1 2 ™ 1 - {3 1 -~ 1 T
i 1(63,237) 1 (30,9%) ! 14,2%) { (1007) 1|
] T I 1
! Malinké i 38 § 11 2 3 ;2 i 1 | 55 1
: i (69%) { (207:) 1 (5 N 4%) i { 1 | (10079) 1
- I Y ! I
i Sarakolés ! 52 ! 5 { 1 i 2 { 7 ! 1 { 638 1
i 1(76 /7:-) i (7, 3%) 1 ] !(10, 2%) { i (10079) !
I Autres § 110 ! 14 : 3 : - : 13 !F & { 144 :
!l ‘(76,3‘3}‘ 9,7%) (2% { O %y 2,7%)) (100%)
1 1 1 1 1 ] 1 {
: TOTAL ! 430 y 96 ] 16 ) 1 44 { 12 | 604 {
{ 171,10 1 (15,8%) 1(2,6%) 1 1(7,2%) 1(1,9%) | (1007%) 1!

TABLEAU XVI,~ REZARTTTION DES = ~Fh

ES P, S DES NOUVEAUX-NES.

P Thalassé ié 1 ! {Nbre de |

| A-Thalasséniés, 12Hb - l S re de Igffectif
1 - ! ' 'y . i Iparents ldes pa-l
i ~ jBart’ s !bart (Bart's y |suspectsirents |
(Ethnies __~w.! !  HBH g 1d' -Thall !
} ! ! f ! i | }
| Bambara y 74 1 11 ! 3 t 5 1 93 1 266 |
$ 1(27,8%) 1 (4,1%) 1 ! 1(35,9%) 1 !
{ -t T T 1 1 ! T
y Peulh 1 17 1 2 { L { 20 { 71 i
] 1025,3%) 1 (2,8%) 1 ! 1(28,1%) 1 1
{ I 1 ! 1 t ! !
) Malinlké 17 5 i - 1 1 23 1 55 !
1 (30 9%)1 © %) 1 { !(41 8%) { i
i z ! I T T T T
1 Sarakolé { 12 { 2 1 - {f - 14 { 68 |
1 1(17,’%)1 (,9%) 1 | 1(20,5%) | 1
{ 4 ) 3 . - } -+
i Autres : % % 4 i - : - : 38 : 144 i
‘ ‘(23,64)! (2,8%) " { l(26,5%) " "

g ]

lrorarn ‘e o2 o, Vs Ytigs 'eo !
; 1(25,4%) ¢ (3,9%) ! ! 1(31,1%) ! i

.00'9'/'.."..
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TABLEA! XVII.- REPARTITION DIS DIFFERENTES HEMOGLOBINES EN FONCTION
DE L'ORIGINE DES PARENIS =

—r JuD Gt b=m Sas SR VAR Sum bbb v Ael Sem @M S bem go Sem W=

!" Hemoglobinet AT 1 SFA | SF 1CSF 1CFTA 1CF | Effectif]
{ T ! ! ! ! 1 1 ldes parents
Origine ~. | ! ! ! ! ! 1 1
{ i i i i ! i 1
District de § 122 {28 1 6 1 1 ¢ 11 1 2 ¢ 17Cc
Baraako 171,771 (16,4%) 1 (3,5%) | 1(5,4%) 1 (1,1%) 1 (100%) |
1 . 1 i ' { ! 1 1 !
lare Région | 47 y 1o { - 1 - i 5 P - 1 62 {
1. (75.8%) . (16, 1%) 4 ! 4 (B8R 1 (aoc%) 4
2&me Région | 53 1 16 1 3 ! - 1 o ! 3 1 11
1@2,6m)! (4% 1,69 ! ! (7,8%) 1@2,6%) | (1007,)_!*
=3 T K3 L § 1 3 1 4 -

3eme Région ; 5¢ 1 16 1 1 1 3 7 1 1 74
167,57 1 (21,6%) 14 %) | 1 G5 { (1007%) 1|
! 1 ! I 1 1 1 T
Lane Région 64 11 { 1 ! 1 i 8 1 { 8] t
!(71,903)1 (12, 3%) { i 1 (8,9%) l(ll- [}- 79)! (100%) 1
: l 1 I T I 1
5pme Région { J 20 4 1 1 1 - 1 4 ; 2 { 31 4
t(ﬁl}, %)l (12, 9%) t $ 1 (12,970)! (6, 4/)! (100%) 1
- —T T T T I T I T
62me Région § 5 ! - 1 - i 2 1 - P - i 7 !
— ; 4 + t -+ t t !

& ;\V" 3 1 - - - >~ /)
| Teme Kston | s 1l ! ! SR S
:Pays voisins !} 36 L 1) oo ! 1 ! A ' 53 !
i 1(6 7,,%)1(18, 8%y 1(3,77%) | 1 (7,5%) ! ! (Lo0%) !
:T o T A L' 430 Y ' 16 ! 6 ' a Py b oeos '
: 1(7 17y 1(15,8%) 1(2,67% | ! (7,2%) 1(1,9%) ! (10c7%) |
{ i ! i ! i } !
O = ,

...n'/.‘l.
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°f~zABBEAb xvxﬁi - RE?APTITIQN D“S - 1§é§£§SEHIES o) rgucr:on DE

L'ORIGINE DES PARENIS DES I»DINEAUX

A

i

[ s -Té;a:]ias‘- l ?Hb‘ 4 Hb B (IR _— INbre de tEffectif -
! sémie !Bart' Yhartts !Bart' g +! *: lpatents ldes pa-l
- . 1 bubn i lsuspectslirents |
Origine 4 1 1 ] 4 it 1
: pistriee | a1 1o 12 1o 15 170!
. de Banako (24 1‘73) (5‘,‘8%) 3 L J (32, 3%) ;
! lcre Réaloﬁ 17 ! 2 ! - I ! 62 1
! l<27 19 )! ! ! ! (30,6%)! !
L : - ul 4 X ! !
128ne R,égion! 25 1 2 t 2 1 1 ! 30 | 1141}
! 1(21,9%) 1 ! ! ! (26,3%) !
I ' +- -~ b {  ; + i
13&me Régiony 1¢ 1 6 | 1 3 { 28 74 |
1(25,6%) 1 (8,1%) 1 ! 1 ¥37,8%) 3 1
1 . . i L ] N L -5
42me Région] 26 | 1 { - { = 1 27 g 2
! 1(29,2%) 1 ! ! 1 (30,30} I
f—me $ ~—3 t t $ ~$- t
{5&ne Régiony 10 ¢ =~ N ] - i 10 i 31
! x(JZ 27)1 ! ! 1 (32,2%) 1
I T T T 1 1 !
fbeme Region| 1 { - { - ! - 1 1~ 1 7 1
} .
{§dne Région! - ! - | B ! - ! - ! 4 1
! | } ] ! ! ! {
:Pays voisin% 15 g 3 : - ; - i 18 i 52 :
N L
" !(28, .fm)i (5,6%) H y 1(33’9%-) X y
! } ! ! { § 1 §
!T OTAL 1 154 g 24 { 4 ] ¢ 188 y 604 1
{ '(24,5 ) i (3 o%) { { !(31, 17%) ! ¢

i
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_____ ction des gceldents néonatgux

Les tableau XIX‘indique que le pourcentage des nouveaux-nés ne présentant
aucun signe pathologique 2 la naissanée est identique:qu'ils solent AF, SF A ou
CFA: nile trait'drépanbcytaire ni 1'hénoglobinose C hétéfoztgoté ne semblent
donc augmenter la fréquence des accidents nébnataux.

La moitié des sujets S F (drépanocytaires homozygotes) a présenté un acci-
dent néonatal sévére, mais compte tenu du nombre des malades il est difficile
d*affimer qu'il s'agit d'autres choses que du hasard,

Le tableau XX montre que les nouveaux-nés suspects d'« -thalagsénies

semblent présenter plus souvent des signes pathologiques & la naissance que les

sujets sains, mais la différence n'est pas statistiguement significative,

00000‘.00/'.'!0



TABLEAU XIX,~ REPARTITION DES DIFFERENTES HEMOGLOBINES EN FONCTION
DES ACCIDENTS NTCNATAUX .-

!

r Hémodobmesg FA

TABLEAU XX.~ RELATION ENTRE LES < -THALAS!

tsra | s tecs¥ tcra ! crv ! qoman !l

§ cc1dents § ! i ! i ! ! i
Inéonataux ~_ 1 ! ! R 1 ! 1 1
T T T 1 ! T ! !

!Réanmation { i { 1 i i i
{pour noxt ap~ 6 1 1 ! 2 { 1 1 3 1 - ! 13 1
jparente et/ou ! 1 { | | p &4,3%)
jcyanose 1 | B i 1 1 1 i
! ! ! ! ! ! 1 ot 1
jMort-né ! 6 { 1 { 1 1 - ! - { - i 8 i
! ! | ! ) 1 1 g (2,6%)
! { 1 { 1 1 ! i !
tlctere S B oS SRS SR ST S !
{ ) { 4 —3 ! } 3 3
IAbsence de crid ! ' ! l ! ! 1 !
13 1a naissance! 7 1 3 L ! - 111 !
. ! ; ! ! ! | (3,6%) 1
Pnaturits | 23 | 6 = | = | 2 R :
l ( 2 500 L{go I(Lo’ 7%)! (12, 5%) ! ! ! ! l (11, 3%) !
Phvcnstgne L3 L ow Vo4 12 1w ba |2k |
! (QO 570) ! (17 1%) ! i 2 (77’ 370) l i (78’ 270) i
1 v 1 T
(T O T A L: 215 : 4 L8 1 3 : 22 6 ; 2 |
1 (100%) (1o0%) ° (100%) (100%)
!==:=======:==ué=c=:uwmsug ! ﬁa’ } ! == ! jé

< ~THALASSEMIES ET LES ACCIDENT:

NECNATAUX.
— - : -
| fw Thal. 1 ™® 17Hb 1 Hb | HbH | Nbre delEnsenblé
! T IBart's IBart's | Bart's | INouv,nésldes Noud
fAccidents~. | ! I+ HbBH ! Isuspectsiveaux |
Ingonataux ™.} ! ! 1 ! Inés !
Y. . T { I f T T !
1 Réanimation ! 1 i 1 i ! 1 q
{pour nort ap- " 3 { - " 1 | - i 4 13 1
jparente et/ou 1 o 1 1 1 1(4 3%) I
!gyanose 3 g i $ Iy {
e . L ] * L ] I

| Mort-né [ | ! - 1 - 1 2 1 8 |
i | i § { ! 1(2,67%) 1

e | S I [ | - | | §
g ferere ! { | ! ! ! B
: Absence de cr%s 3 - i - ! 1 SA P11 1_
A la naissance I : ! ! ! (3,6‘7Ll
: T T 1 1 1 r 1
{ Prématuriil 3 14 3 1 - 1 - 1 17 1
1 < 2,500Kg. |f (18, 17% j' [ i !( 8,17) ‘ S11,37
! Aucun signe | 55 g 9 ! 1 % 2 l 65 % 236 !
; Yam ! H , f(69,17%) ao,mi
H , p ] 1) : A 2 T - T
g .
promAL f Ol 17 SRR Fer. A)§0m4§
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I7.6.-Répaxtition en fonction du poids des nouvegux-nés

Le tableau XXI nontre qu'il n'existe pas de différence &vidente de poids

entre les nouveaux-nis qu'ils soient F A, SFAou CF A,

Le tableau XXII semble montrer qu'il existe parmi nos suspects d'X-thalas-
sénie un pourcentage anomalement &levé de nouvegux~nés de petit poids; la diffé~
rence avec l'ensemble des nouveagux-nés dtudiésg est significative au seuil de 0,05.

Cette constatation peut s'interpréter de deux nmanidres 3

- ou bien 1'¢ -thalassémiec est une cause de prématurité
- ou bien nous gvons considéré 3 tomt comme CKA~thalasséniquef certains
prématuris prisentant encore 3 la naissance un taux plus élevé d'hémoglobine Bart's

qgue kes nouveaux-nés 3 terne,

-OEQa--.Q/cocc-oo
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TAPLEAU XXI.- REPARTTTION DES DIFFERENTES HEMOGLOBINES EN FONCIION
DU_POIDS DES NOUVEAUX-NES.-

==

| Hémoglobined p o ! lgpatl sv! csr! cra! cF !moear |

o ! ! ¥ 1 K ! 1
lpoids de-. ! ¥ 1 1 ! ! 1
ipaissance 1 1 1 1 | 1 R -l
! ! { ! ] ] 1 ! 1
| <2,500%g. ! 23 1 6 1 - 1 - 1 2 1 3 1 3% |
; 1(10,6%) 1{12,5%) 1 ! ! ! 1(11,2% |
- ' t ; t } + p—m]
! 2,500-3,500 1. 155 b o33 1os b2 u b2 ] 208 :
x a2 % 168,70 ! 6 1(68,87) |
| 3500850, 22 18 )2 | o1 g 11 | 50 {
! 1(13,4%) | (16,6%) | ! 160,9%) | 1(16,5%) |
! T T I T 7 r T —
R ¢ &1 11 11 - 1 - 1 - 1 101
! ] ! TR 1 ! ) 1
tro TAL )V 215 ! 48 1 8 1 3 1 22 I 6 I 302 !
! Y007y tioomy ! ! Laoomy ! Laoozy !
! i | ! L1 1 1 !

. TADLEAU XXII.~ RELATION ENTRE LES (¢ ~-THALASSEMIES ET LE POIDS
DES NOUVEAUX~NES,

a=d— ki ot et - o B o

{\"“"%'t’i-Thal. ; »:be‘ @Hb. I Wb, ! t Nombre desl Engemble
;o IBart's Bart's IBart's! jnouveaux~nég des nouveauy
. |Poids dé- ! ! t+ HbH | ysuspects | nés. !
lnaissance 4 i i 1 ! 1 i
" S } —+ t ~ t +
b 2,500 ke, A R S T U - :
v 3 ' 4 t t t —t
{ 2,500-3,5008g. 42 ! 7 1 2 ! 3 1 54 ! 208 !
| 1 (54, 5%) ! ! o 1 (7% ! (68,97 !
" ! ! 1 ! 1 1 !
| _ I 131 2 -, 1+ 1 20 1 50 !
! 3,532-4,500,(23’3%) ! i | 1 (12) 1 (16,56 %) !
" B 1~ t t t t 1 1
" ” 1, N S 4 1
— i 1 I | 1 ] 3 ;o 1
 TOTAL 1 77 1t 12 t.2 t 3 1 9 1 302 1
! | i ooy ! ! ! U ooy ' (oomy !
' ! ! ! | ! !
| ! ! ! ! ! ! i
| ! ! ! ! ! ! 1
: % * e B } $ = i




T17.~ RESJLTATS DE L'ENQUETE SUR LES THALASSEMIES DU GRAND FiFANT
ET DE'L'ADULTE

117.~-1.- Malades gtudiés et prbtocoles de_travail

it adugli— S g WPs gty B R R il et

En principe, nous aurions gouhaitd effectuer un dosage de 1l'hémoglobine
AZ et de l'hémoglobi-ne F et une mesure dg 1a sidérémie chez tous les sujets donti
le bilan hénatologlque standard ré¥élait :

- goit une microcytose et/ou une hypochromie (cela quel que goit le nombre
des globules rouges et le taux d*hénoglobing).

- soit une bande anomale d'hémoglobine Az et surtout d'hénoglobine F sur
1'&lectrophordse standard 2 pH 8,6.

En réalité notre enjuBte s'est awdrée difficile pouxr plusieurs raisons
indépendantes de notre voionté :

- nous n'avons '_pu disposer dié constantes hématologiques fiables qu'a partir
du mois im@ 1979 date 3 laguelle les nénérations ont comencé A etre efifec-
tufes au compte globule &lectronique COULTER,

- nous nfavons disposé du matériel indispensable au dosage de 1'hémoglobine
A, qu'a partir du mois‘de Juin 1979 et la nise au point de la technique n'a pas
&té sans soulever quelques difficultés. \

~ les réac;tifs nécessaires au dosage de la sidérémie ne nous sont pamvenus
qu'au début du mois de Juin,

Toutes ces considérations expliquent les linmites de notxe travail gui ne

constitue qu'une premigre ébauche d'une enquBte a poursuivre,

'0.60/'.’-
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III.Z.I- Régultats du dosage de 11 hgngglogip_e_A%eg de_1'hénoglobine foetale

Poeiggr1Auy S A N ot

chez 42 gujeks présentant ung microcytose ou_une_hypochromic,

Le tableau XXIII montre que chez les sujets &tudiés la noitié présente
une &levation de 1'hémoglobine A supsrieure 2 3,5% et le quart une élevation
de 1'hémoglobine F supérieure 2 2%.

Par hypothiésge tous les sujets sont hypochromes ou aicrocytaires; 17
présentent une pseudopolyglobulie, 12 un taux normal de globules rouges, 13
une andmie franche,

Ces résultats peuvent g'interpréter de la maniére suivante :

a.~ 1es 17 sujets présentant une élavation de 1'hémoglobine Ay i30lée sonkt
a priori atteints de © ~thalassénie hétérozygoteg 0 ou ﬁ +; 1la pseudopolyglobu~
1ie retrosuvée chez la moitié de ces sujets est certainement imputable 2 leuxrs
thalae;éémies; en revanche 1'anénie que présentent 6 d!entre-ecux est peut-2tre
contingente; c'est du reste ce que suggére la sidérémie gsub-nomale de ces mala-

des .

b.- Les 7 sujets présentant une augnentation isolée de 1'hémoglobine F peuvent
avoir

~ golt une {3‘! —S-thalassémie hétérozygote

- soit un syndrome de persistance hérsditaire de 1'hémoglobine foetale.

11 est impossible de trancher en 1'absence de test de KLETHAUEP-BETKE
permettant de préciser la répartition de 1'hémoglobine foetalve dans les globules
rouges ( répartition homogéne dans les syndrones de pe:;sistance héréditaire de
1'hénoglobine foetale et inhomogene dans les [ -thalasséales ).

c.- Les 4 sujets présemtant une &levation sinultanée et modérée de 1'hénoglo~
bine A, et de I'hémoglobine foetale sont certainenent des gujets présentant un
syndrone de persistance héréditaire de 1'hénoglobine foetale a 1'état hétérozy-

gote,

..l."/l.'t.
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d.- Le seul malade présentant une élevation tr2s importante de 1'hémoglobine
foetale associée 2 une élevation modérée de 1'hémoglobine A, et une baisse in-
portante déll'hémoglobine Ay, est atteint de ¢ ~thalassénie homozygote dans sa
variéts f +. Ce patient avait du reste déja été dépisté par le Pr, TOURE en
1978,

e.~ Les 13 sujets dont 1'hémoglobine A, et 1%hénoglobine foetale gont nomales
ne constituent pas un groupe homogéne;fgggmi8 d'entre-eux qui présentent une
pseudopolyglobulie il existe probablement de sujets atteints d'xX-thalassénie

h&térozygote mais une enqute familiale serait nécessaire pour 1'affimer,

III.3.- Analyses des résultats hénatologiques chez les 40 sujets présen~

tant une élevation de 1'hémoglobine foetale sur 1'électrophordse standard.

Deux Slevations de 1'hémoglobine foetale sont manifestement acquises cﬁez
des sujéts suivis pour leucose myélofde chronique.

Sur les 38 autres 10 présentent une microcytose, 8 une hypochromie et 10
une nicrocytose avec hypochromie.

Bien que 1l'association 2 une carence en fer ou un syndrone inflammatoire
ne puisse Btre exclue, il est tentant de penser que ces 28 sujets ont une

5'-tha1assémie hétérozygote (od la microcytose est de ragle) et non un gyndrome

de persistance héréditaire de 1'hémoglobine foetale (ol les constantes hénatolo~
giques sont nomales).

Bien entendu cela demande confimation par des exanens plus poussés tel

le test de XLEIHAUER,

II1.4,~ Double hétérozysote [ ~thalassémie hépozlobinose S ou €
Le dépistage de ces patients est pérticuliérenent difficile .,
Plusieurs éventupalités doivent %tre distingules g

a.~ Hémoglobinose S E

Nous en avons dépisté 10 cas pour lesquels il était toujours difficile

de trancher entre 3 hypothéses :

.".l./...f
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~ drépanocytose homozygote banale avec persistance d'un pourcentage
relativenent &levé d'hénoglobine foetzale,

- double hétérozygotisme drépanocytose ,* -thalassénie,

- double hétérozygotisme drépanocytose syndrome de persistance héréditaire
de 1'hémoglobine foetale,

La constatation d'une microcytose, la présence de cellules cibles sont
trés en faveur d'une J ~thalassénie; comme toujours le test de KEEIHAUER est
précieux pour différencier ! -thalassénie et syndrone de per;sxistance hérgditaire

de 1'hémoglobine foetale,

ae  tmem W e o o

Nous n'en avons rencontré aucun cas, Tlle souldve des problémes mnalogue 2
1'hémoglobinose S F.

. c.- Hémoglghinose 5 A

ﬁlle se caractérise par un pourcentage d'hémoglobine S trds supérieur 2
celui de 1'hénoglobine A (alors que -+ chez les porteurs du trait drépanocytaire
habituel, le taux d'hémoglobine A- est toujours supérieur 3 celui de 1'hénoglobine

Nous en avons rencontré un seul cas, malheureusement incompldtenent exploré
car il s'ggissait d'un malade externe; nous regrettons en particulier de n'avoir
pu doser 1'hénoglobine A, chez ce nalade,

Ces hémoglobinoses S A correspondent vraisemblablement & des doubles h;té-
rozygotismes drépanocytose E;ﬁ%talass@ie ol la synth2se des chatnes ;") n'est
pas totalement inhibée ,

d.~ Hémoglobinoge G A

Corme la précédente elle se caractérise par un pourcentage d‘hénoglobine @
supérieur 3 celui d'hémoglobine A (c'est 1'inverse chez les sujets atteints
d*hémoglobinose A ). Il s'agit vraisemblablement 13 encore d'un double hétérozy=
gotimme hémoglobinose C [+ ~thalassénie. Nous an avons rencontxd un seul cas
chez une jeune ferme ne présentant pas dfanémie, mais une discrite splénomégalie
et des avortements 3 répdtition. Pour des raisons techniques il &tait &videment

inpossible de doser L' AZ ( qui nigre 3 la mBne vitesse que 1'Hb C sur
cellogel )

'oo---/-in-



~ Bépoglobinose § € E.
Rare { 1 cas dans notre &tude ) elle souléve les n@aes probldmes que les
hénoglobinoses S F et CF.

I¥1,8,~ Conclugion

Malgré le caractire restreint de notre &tude, le cBté discutable de certains
de nos résultats, il apparalt clairement que les thalassémie sont txes répandues
au Mali,

wz,s’a'v:ies.l.

Les{{ ~thalassénies semblent parfaitement outefois leur étude n'est

pas sans intéx@t non seulement sur le plan génétique nais aussi parce qu'elles

sont susceptibles de modifier la tolérance de la drépanocytose.

Les C» Thalassénies de 1'adulte, toujours hétérozygotes, sont parriaitenent
supportées. Il n'en va pas de m®me des - thalassénies homozygotes dont la lé&talité
dans 1'enfance est telle qu'elles ont peu de chance & se rencontrer chez 1'adulte

d'ol leur rareté dans notre enquite,

TABLEAU XXIII.~ RESULTATS DU DOSAGE DE L'HIMOGLOB%“ . ET DE L'HFEMOGLOBINE TF.
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IV.~ RESULTATS DU f{bo& E,_SHII-QUANTTTATIF " DE L'HEMOGLOBINE
GLYCOSYLIE (HbAy. ) CHEZ 40 DIABETIQUES .

L'hémoglobine glycosylée est une hémoglobine A 2 laguelle une molécule de
glucose est fixée 3 1'extrémité N- teminale des chatnes -

On sait depuis 10 ans que la proportion d'hémoglobine glycosylée qui
représente nomalenent moins de 5 % de 1'hémoglobine totale s'éldve chez les
diab&tiques surtout lorsque le contrBle de la glycémie est imparfalt,

Depuis peu, le dosage de cette famction de 1'hémoglobine est de plus en
plus utiligé pour juger de la qualité de 1'équilibration du diabiéte dans le
mois précédent,

Les ﬁéchniques préconisées habituellement pour doser 1'hémoglobine glyco~
sylée sont complexes et irréalisables & Banako,

Toutefois corme 1'hémoglobine glycosylée migre un peu plus rapidenent que
le reste de 1'hénoglobine A, il nous a semblé intéressant de volr g?il sétait
ﬁossible d'apprécier son augmentation sur 1'électrophortse standard sur acétate

de cellulose.

—— G A o o —— . GG e e v e oW

Les 40 diabétiques &tudiés &taient des malades hospitalisés dang les
services de Médecine I et II de 1'HBpital du Point-"G" pour lesquels un bilan
hénatologique standard avec électrophortse de 1'hémoglobine avait &té demandé
A titre systémétique corme chez tous les entraats de ces services.

En collaboration avec notre colldgue SIMBO DIAKITE nous avons exaniné toute.
les &lectrophortses standard effectuées de Mars 2 Septembre 1979 2 1'exception
de cuklques plaques non coloriées,

Sur chaqﬁe plajgue nous avons apprécié comparativement 1'importance de la
trafnée rapide de 1'hémoglobine A (correspondant 2 1'hémoplobine glycosylée) et
noté si elle étalt nomale, augmentée ou trds auguentée,

Bien entendu, lors de cette lecture nous ignorions si le nalade était
diabétique ou non,

00060.0/#.-00
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IV.3.~ BRégultgty

Le Tableau XXIV est éloquént ¢ Tous les diabétiques, sans exception, ont
une augnentation incontestable de leur hénoglobine glycosylée.

Dans 85 % dea cas, cette augnentation est trés importante témoignant d'une
gquilibration tr¥s médiocre du diabétique.

Dans 15% des cas seulement 11!augnentation de 1'hémoglobine glycosylée est
plus modeste cela surtout chez des malades déja traités.

I1 est intéressant de remarquer que 1'augmentation de 1'hénoglobine glyco-
sylée se rencontre aussi bien chez les diabétiques insulinodépendants que chez
les diabétiques d_e type I.

11 faut &zalement souligner que nous n'avons rencontré -ue deux augnentation:
de la trafnse rapide de 1'hSmoglobine A chez des sujets non disbétiques: il s'agis-
salt dans les 2 cas de maladegcachectiques dénutris sous perfusion depuis plusieurs

jours au moment du dosage.

IV, 3.~ Comclugion

Malgré le caractdre extr@mement gwossier de notre "dosage" de 1'hémoglobine
glycosylée, il apparait nettement qu'on peut facilement 1'utiliser & Bamako, non~
pas pour faire le disgnostic de diabdte, mais pour chercher a en apprécier 1'équi-

1ibration.
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V.~ OBSERVATIONS REMARGUABLES

Pous rawvporteron:s bridvement guelques observations de syndromes thalassé-
miques en soulignant les difficultés qu'lls ont pau soulever

Dans toutes nos observations nous utiliserons les abréviations sulvantes :

G.R, = Globules Rouges V G M,= Volune globulaire moyen-
H.b. = Hémogxlobine C CM H = Concentration corpusculaire
H t. = Hématocrite moyenne en hénoglobine

G B. = Globules blancs

? N, = Polynucléaires neutrophiles

19)-__ 7 - THALASSEMIE HOMOZYGOTE

CBSERVATION n®l1,-

M, ..MMoussa , Sarakold, @ ans est hospitalisé dans le Service du Pr, TOURE
le 12 Juillet 1978 pour une volunineuse splénonégalie, un épanchement pleural,
une insuffisance cardiague “décompensée,

Depuls sa naissance l'enfant présente de la diarrhée, des vomissements,
desttemblenents, une fidvre intemittente, de la toux, une augmentation progres-
sive du volune de 1'abdomen, une émission d'urines rougefBtxes; il se plaint
de douleurs précordiales et osido-~articulaires, de céphalées, de toux émétisante

et de dyspnie,

L' exanen clinique met en évidence un mauvais &tat général,uge anénie, un
subictdre, un facits "aongoldide'", un crBne natiforme ,On note une tachycardie,
un souffle systolique de pointe, une turgescence des veines jugulaires, un
tirage sus-sternal, La rate, é&nomme, descend dans la foose iliaque gauche, le
foie est gros, douloureux 2 1'dbranlement,

La radiographie du thorax montre une cardionégalie globale, une stase
vasculaire, Les radiographies de la colonne vertébrale et du bassin sont noxmales,
nais le crBne présente un aspect ' en poils de brosse',

L'hénograme est le suivant ¢ G R= 2 150 000; Hb= 6,2g5./100 nl; Ht= 197
VGM = 88 -3; COMH = 32 %; réticulocytes= 300 000; GB = 16 900

L’électrophorese révéle 2 bandes A et F,

Au dosage 1'Hb R.D.A. est de 75,5% et 1'Hb A, est de 6,1 7%,

La sidérénie est de 217 ¥/1CC nl.

La résistance globulaire au soluté hypotonique est augaentée (Institut
National de Biologie Humaine )

L'hdmograme du pére est le suivant ¢ GR= 7 380 COC ; Hb= 16,43/100 nml.
Ht= 497%; VG165 +3, CQM= 33 %, GB= 6 800; son &lectrophorse montre une bande
F, au desage H> RDA = 6,3 %

Donc il s'agit d'une  ~thalassénie hétérozygote 2 forme pseudopolyglo-
bulidue mnicrocytaire,

L'hémozrame de la nérc est le suivant : GR= 4 330 000; Hb=10,4g/100 nl.
Ht=33%; V@i= 76 3; CQMH = 31 % ; GB= 4 14D . Son électrophorése montre une
bande F; au dosage Hb RDA = 6,8 %

Donc dgalement - —thalassémie hétérozygote

oo‘ooo‘n./.c-’¢:.¢
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2°) !’ ~THALASSEMIES HETEROZYGOTES ET SYNDROMES. DE_PERSISTANCE

@\ED:__ITAIRE DE L'Hﬂ*iOC{LOBINE FOETALE

a).- Avec - ugaen atlonﬁe 1'Hb A.Z isolée

OBSERVATION n°2=a-
)Aonswur C... Sitafa, Bambara, 20 aus, originaire de DioYla es_t hospita-
lisé dans le Sexvice de Médecine I"B" en mal 1979 pour ictdre,

L' examen c11n:mue net en évxdence un mauvais état général, des eonjonctives

. jaumes, une splenomégalie { type I1I), des douleurs du genou droit.

L'hé&mogracmie montre les, résultata ‘suivants s GR= 4 40C 000; Hb:1l, 7g./ 100 ml.,
Ht. =37%; VGM=81 : 3- CCMH= 32%'rét1culocytea= 140 ©00; G,B.=8 300; P N.=% 300, .

RS 7 électrophorése de l'Hb riontre une élevation de la fraction Ap(5,27%)

L! hyperb:.hrubinéme ( 60°ng. / litre ) est faite de bilirubine libre .
En résumé . -thalassémie héterozygote avec hémalyse dlscréte.

5

OBSERVATION n°3.

Mademo:.selle De.o» Anmi, Peulh 22 an.,, omginalre de San est admise dans
le Service de Mc.ciecine I7 le lex Octobre 1979 poux un jectére apparu 5 jours plus
tét.

Depuis 10 jours elle se plaint de fitvre, de vertiges, de douleurs articu~
‘laires, e

Hlle sxgnale des antécédents d'ictdre dans l'enfance.

L} examen clinique ne retrouve que des conjonctives franchenent jaunes.

L'hénogra:me montre : GR= 3 450 000; Hb= 9,9g./100 nl. ; Ht= 34 % ; VGM=0 8 +: 33
casl =29 % ; ; réticulocytes = 152 GO0 ; GB = 7 600; PN = 6 000; des cellules
cibles,

L'électrophordse de 1'Hb uontre une &levation de la fractlon Az(S 2 %)

La sidérémie est de 196 - /100 nl,

L'Hyperbilirubinfinie 2 126 mg,flitre est essentlellenent conjuguée,
1'antigéne Austvalia est négatif,. les transaninases sont trés élevées,

. En resv.né on peut discuter une; Haalasséuw hétérozygote avec hémolyse
discrépe et/ ou une hépatite virhle avec une élevation nodérCe de 1'H‘D A, come
cela a parfois” &té déerit, '

“Seul un nouveau dosage de 1! Hb Al a distance dg 1'ictére pemettra de trancher

ey L
T et

"b) - Avec agg;e_:} t 1__& de _;”Hb F

OBSEEQ IO0N n®

Madane S...Salan.a, Kassonké Agde de” 35 ans_est: adx:u,se'dma le Service de
Cardialogie :Le 3Juillet 1979 pour insuffismce cardiaque et splénonmégalie,.

«Depuls 5 mo:Ls -La patlente se plaint de dyspnée d'effort, de douleurs
thorac:.ques 5y de toux, de- fir_vre., -

L' exanien phys:.x ue met en ev1dence » une ascite , des oedimes des membres
inférieurs, une hepat:cmegalle, une splénonégalie (type III) mn reflux hépato~ju-
gulaire,

La radiographie du thorax nontre un 2ros cosur, L'électrocardiagrare met en
évidence une hypertrophie ventriculaire droite associde A une hypertrophie auri-
culaire gauche,

A 1'hemgrame nous avons 1es résultats suivants ¢ GR ¢ 6 540 COO ; Bb=
14,1g./100 nl; HE=48 %; VGM: 73 ;. 3; COM= 29 %; réticulocytes = 110 000 :
GB=7400' PN==2960

L'étude électrophorétique de 1'Hb montre une élevation de 1'Hb F ( 2, 9%);
1'Hb A, est nomale ( 2,2 %)

La sidérémie est de 100 ‘{;/100 ml.v , ,
En conclusion 11 s'agit d'une * -  ~thalassénie hétérozygote A fome pseudo=
PQIYg].Obu"lique. csens b/o see
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OBSERVATION n®5,&

Hadane X, Hawa, Bambara, 3gée de 67 ans est entrée dans le Service de
Médecine I"B" le 6 Septembre 1979 pour une anémie, ‘

La malade a des antécédents de douleurs atticulaires,

Elle se plaint de troubles visuels, de douleurs des fosses iliaques et de
rectorragies, L!'examen clinique ne déc2le aucun signe .

A 1'hénogramme nous avons les résultats suivants :
GR= 3 300 000; Hb= 8,3g/100 nl; Ht= 28 %; VGM= 80 ;. 3; CQH= 29 %; réticulpcytes=
300 000.

L'étude &lectrophorétique de 1'Hb montre une augmentation de 1'Hb F (3 K);
1'Hb Aiaest nomale ( 2,5 7).

sddérinie est de 8 ¥ /100 nl.
L'enqu@te familiale n'est pas possible,
En conclugion § il s'agit d'une [ - thalassémie hé&térozygote avec

discréte hémolyse dont témoigne la réticulocytose &levée ( la sidérénie basse
pourrait s'expliquer par la rectoxragie associée ),

OBSERVATION n®, -

Hadame XK,.. Adana, Malinké, 27 ans, domiciliée 2 Bamako est hospitalisée
dans le Service de Médecine I"A" le 8 Aolit 1979 pour des douleurs épigastriques.

Lfexgnen clinique est nomal, la fibroscopie également,

.. L'Bdpograme donne les résultats suivants: GR= 5 020 000; Hb= l4g/100 wnl;
Hiode 48 7; VGM = 87 +3; COH = 31 % 3 G.B. =3 700 ( P N =1 200 )

A 1'électrophordse de 1'Hb nous avons une augmentation de 1'Hb F (Hb RDA=3, 8%

Au total il s'agit de < ¢ ~thalassémie hétérozygote ou de persistance
héréditaire de 1'hémoglobine foetale,

OBSERVATION n®7, -

Monsieur D,,. Sériba, Bambara, 54 ans est hospitalisé dans le service
de Médecine I"A ", le 6 Aolt 1979 pour une bronchopneunopathie aigu®,

L'hémograme nmontre : GR=4 480 000 ; Hb= 13g/ 100 ml.; Ht=3 %; VGM=96, 3;
CQH = 30%; GB= 6 300; P N = 2500, '

L'électrophordse montre unc élevation de 1'Hb F ( 5 %)

Au total il s'agit de .- © -thalassémie h&térozygote ou persistance
héréditaire de 1'hémoglobine foetale,

c).~ Avec 1laugmentation de 1'Hb A, et de 1'Hb F
SRVATION n®8.y Monsieur S... Fauara, Sarakolé, 49 ans, entré dans le sexvice de Mé&decineIl

le 23 Juillet 1979 pour des douleurs thoraciques, une dyspnée d'effort, des pal-
pitations, une toux productive,

1! examen clinique ne trouve que des adénopathies sus~claviculaires et
épitrochléennes et des rares extrasystoles., La radiographie thoracique montre
une légére cardiomégalie,

L'hémograme révile les résultats suivants : GR = 6 880 000; Hb=15,8 g./1C0ml
Ht= 51 7%; VGM= 74 ::3; CQMH = 30 % ; réticulocytes = 340 000; GB = 8 200;
PN, =2 500,

L'étude électrophorétique de 1'Hb montre une Hb AF; au dosage : HbF =9,4%
et Hb A= 9,1 %,

La sidérénle est de 148 7 /100 nl.

* Au total: pseudopolyglobulie nicrocytaire avec élevation de 1YHbF et de
1'HbA2. Il s'agit soit d'une persistance héréditaire de 1'hémoglobine foetale

( quiexplique mal la pseudopolyglobulie) soit d'une - thalassémie (qui cadxe
mal avec 1'élavation de l'HbAz) '

*ve -‘od’f-';’_o'
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Monsieur S,..Manadou, Malinks, 26 ans est adnis dans le Service Médecine II

le 22 Septembre 1979 pour une plauropnewopathie- aigu'é
‘L'hémograme montre les résultats suivants 3 GR= 4 127 000; Hb= 13, 83./ 100 nl,
Ht=%42 %; VGM = P9 | 3; CMH = 33 %; réticulocytes s 140 000; G,B, = 7n700; P N= 5 500,

L'é&lectrophorise de 1'hémoglobine met an évidence :une Hb AF avec, au dosage:
Hb RDA = 4 % et Hb Ay= 3,5 %)

La stdérénie est de 77 % /100 al, .

L'enqu@te faniliale n'est pas posaible,

En résunéd il s'agit probablement d'une persistance héréditaire de 1'hémoglobine
foetale,

OBSERVATION n°10. -

Madane D,.. Coni, Ouolof, oriszginaire de Conakry est admise dans le service
d'Urologie 1le 16 Septembre 1979 pour des douleurs abdomino~pelviennes et des
dysménorrhées.

L'exanen clinique ne déczle aucun signe particulier en dehors d'une plleur,

L'hémograme nontre les résultats suivants g GR= 2 600 000; Hb= 5,4g, /100 nl.;
Ht= 20 7; VGM = 76:-3; CQMH = 27 %; réticulocyges: 200 000; et &xythroblastose 2
3% ; GB=5 1007 ; P N= 4200,

1'¢&lectrophordse de 1'Hb il y a une bande anommale d'HbF; au dos 1t
est'deAS,l»é% etn]).?Hb F est de 4,1 %.y ’ age, 1ibAy

Le fer sérique est de 55 » / 100 ml.

L'enquBte faniliale n'est pas possible.

En résuad 1l'&levation simulthége de 1'Hb et de 1'HL F évoqye une persistance
héréditaire de 1'hénoglobine foetale; 1'anémie hypochrome hyposidérémique est 2
priori due 3 une hémorragie; toutefois, la réticulocytose &elevép, 1l!'érythroblastose
cadresit nieux avec une hémolyse,

OBSERVATION n®11,=

Madane C.,,, Fanta, Banbbra, 8zée de 26 ans, domiciliée & Bamako, est hospita-
ligée dang le Setvice de Médecine I"B" le 2 Aolit 1979 pour des vomissements gravi-
diques et de la fidvre,

A 1'hénograme nous avons les résultats suivants: ¢ G R= 3 960 000 ; Hb =,7g,
par 100 ml, ; H t= 31 %; VGM= 78 !'3; CQH = 31 %, GB =5 00; P N 2 700,

Il y e 3,4 % d'HbF et 5,6 % d'Hb A, 2 l'&lectrophordse da 1'hémoglobine.

La sidéxénle est de 61 > pax 100 nl.

L'hémogramme et 1'Hb de la mdre sont normaux,

En résud il s'agit d'une persistance héxéditaire de 1l'hémoglobine foetale
chez une ferme enceinte ,

OBSERVATTION n“E, .

ilademoiselle C..., Badialo, Sarakolé, B8gée de 13 ans est admise dans le
Service de Médacine IV"B" le 25 Mai 1979 pour une maladie de BASEDOW et une insuf-
fisance mitrale,

Elle se plaint depuis 8 ans de douleurs des gemux et du rachis dorso=lombaire
limitant ses mouvenents,

‘L'examen clinigue déc2le un impubérisne, un souffle systolique de pointe, une
. exophtalnie modédrée, un goitre ,

L'hénogramie indique les résultats-sgivants ¢ GR = 4 190 000; Hb = 10,4g/100 nl
Ht=2357%; VGi{ = 83 3; COMH =29 7%; réticulocytes = 4C 000; GBs 16 100; P N= 6 100

L'électrophorése montre une bande anomale d'HbF et une élevation de la fractic
Ay; wu dosage 1'HbF = 22, 2% et 1'Hb A2:12,1 %}

Le fer sérique est bas (60 [ )

~.."[..
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- L'enqute familiale n'a pu Btre effectuée que chez la mére dont le bilan
hénatologique standard est normal,
En résuié il e'agit d*une persistance héréditairve de 1'hémoglobine ifoeta’e.

OBSERVATION n®13,.

Mademe 8... Fatou, Malinké, 70 ans est hospitalisée dans le Service de
Médecine I"3", le 21 Septembre 1579 pour des douleurs ostéo-articulaires, une
dyspnée de dicubitus accompagnée de toux et d* expectoration nuco~purulente,

1! exazen clinique décdle une obésitd, une goutte,une insuffisance cardio-
respiratoire et vénale. :

L'hénograme montve les résultats suivants: GR= 5 400 000; Hb= 13,4g./100 n

CH t.=45 %3 VGI = 831 3; COW = 29 %; réticulocytes= 77 000; GB = 5 300;

P N =1 500, _

A 1'&lectrophordse de 1'Hb nous avons 7,2 % d'Hb F et 5,6 % d'Hb.Az.

La sidérénie est de 77 7/ 100 nl,

L'enquBte faniliale a &té effectude chez ses enfants: seule 1'atnée présent
une Egdre augnentation de 1'Hb ¥ (1,1%), les antres ne présentent aucune anonalie
hémoglobinique.

Au total il s’agit d'une persistance héréditaire de 1'hémoglobine foetale

piatdt que dfune . thalassémie hétérozygote,

3°) ARSIENTATION ACQUISE DE  L'Hb F

QBSFRVATION n°14.=-

Monsieur T... N'Tio, Bambara, 27 ans est entrée dans le Service de Médecine
I"B" le 4 Octobre 1979 pour une leucose myélofde chronidue et un abeds du pownon,
Sa leucoss est connue et traitée depuis 3 ans irrégulidmement. L'abcés a
débuté 2 mois plus t8t mais a été uniquement "soigné'' par les thérapeutes tra-
ditiomnels,

L'hénograme donne les rdsultats suivants : GR= 3 470 000; Hb= 10,4g/100 =t.-
H t=36 %; VG = 103  3; CQfl = 28 %.; GB, = 25 0C0 dont 30 % de PN, 30 % de
nétanyélocytes neutrophiles, 20 % de myélocytes ; 5 % de promy&locytes .

L! &lectrophordse de 1'hémoglobine nous montre deux bances d'Hb A; et
d'Hb F ( Hb RDA = 15,4 %)

I1 s'agit d'une élevation acquise de 1' Hb F chez un malade #r atteint
de leucose myéloide chronique,

4°) HEMOGLOBINES S ¥
ODSERVATION n°l15, -

Madenoiselle C,.. Calimata, Bambara, 13 ans, originairce de Banako est
hospitalisée dans le Service de Médecine IVV'B" le 22 Juillet 1972 pour fine
insuffisance nitrale,

Depuis 2 ans la nalade se plaint de douleurs thoraciques et ostéo-articulaixe

L'examen clinique déctle une p3leur cutanéo-muqueuse, un retard staturo-pon
déral, une énorme hépatonégalic emp@chant 1l'exploration de la rate, un reflux
hépato~jugulaire, un souffle systolique de pointe, des douleurs ostépp~articu-
laire( coudes, chevilles, genoux ).

L'hénograme domne les résultats suivants ¢ GR= 3 200 COO ; Hb = 8g./100 nal. -
Ht=20 %; VGM =90 -3 ; CAfl =27 7 wéticulocytes 100 COO. ; G B = 25 200;

F N =9 500, Sur le frottis on note 50 % d'érythroplastes acidophiles; des
cellules cibles + + ot des drépanocytes + + ,

L'&lectrophordse montre une bande d'Hb S et une bande d'Hb F; il y a 10,2%

d'Hb F et 5,2 % d'Hb A,

. ...0“/@00“
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La sidéménie est de 87 ~+ /100 ml,

L'enqulte feniliale n'a pu Btwe effectiide que chez la mére qui posside
une hémoglobinoge AS.

En régué, 11 s'agit probablement d'une thalasso~drépanocytose ou 2 la
rigueur d'une Hb § homozygote avec perxsistance d'un taux é&levé d'HUF,

OBSERVATION n®15, -

Monsieur D,.,, Modibo, Peulh, 18 ans domicilié 2 Bamako entré dans le
Service de Médecine I'"B" le 8 Mars 1979 pour ictére, hépatonégalie, insuffisance
cardiaque. Des antécédents de céphalées, de douleurs abdominales et ostéo~arti-
culaires sont notés chez le patient,

L'exanen clinique reldve les signes suivants : hépatosplénomégalie, reflux
hépato-jugulaire, souffle systolique, ictdre cutanéo-nmuqueux, douleurs articu-
laires, tuticéphalie, épicanthus, bouffissure du visage., La radioscopie découvre
une lé&gére cardiomégalie,

L'électwpcardiograme montre une hypertrophie ventriculaire gauche.

L'hémograme donne les résultats suivants : GR= 1840000; Hb =6g/100 nl,;
Ht=257%; VGM‘135(?)‘CCMH 24 73 GB= 17 300; P N = 8 100.

L'8lectrophorése de 1'Hb montre une bande d'Hb S et une bande d'Hb
(HbF =24 7 ).,

L! enquite fanillale n'a pas été falte,

En résuaé, il s'agit probablement d'une thalasso-drépanocytose en raison
du taux élévé d'Hb F.

OBSERVATION n LZ,

Madame S... Kankou, Sarakolé, 17 ans est admise dans le Service de Médecine
I"A " le 2 Avril 1979 pour les signes suivants : picotements de tout le corps;
douleurs abdominales, thoraciques, lombaires; poly-arthralgies ( coudes, chev:.lleS;
genoux, poignets; hanches, épaules); vonissenents.

Des antdcédents de lombalgie et de dystocie sont notés chez cette patiente.

L'exanan clinique met en évidence une altération de 1'état général, un
subictdre conjonctival, un souffle systolique de base sans irradiation,

I '"hémogramie montre ¢ GR = 2 000 000; Hb = 8,1 g/100 ml., Ht= 25 %3
VGM=125 -3 (2) ; COMH = 32 %; G B= 13 800; P N=7 100,
L'électrophorése de 1'Hb montre une bande d'HbS et une bande d'Hb F :
il y a 31 % d'Hb F au dosage.
L'enqute faniliale effectufe chez la soeur et le fr2re montre ¢
Frére = Hb AS
Soeur = Hb A

Au total il s'agit ¢'une thalasso-drépanocytose probable avec anémke
sévdre et forte &levation de 1'Hb F,

QBSERVATION n°L3,- .
Madane 'Iv.... Nianoye, Sonrhal, 55 ans est hospitalisée dans le Service
de Médecine I"A"™ le 19 Octobre 1979 pour asthme et hypertension artérielle,

Depuis 8 jours elle se plaint de dyspnée et de douleurs précordiales, Elle
signale des douleurs ostéo-articulaires multiples prédodnant au bras et 2
1'épaule droits; des oed®mes du bras dyoit.

L!exanen clinique révéle une obésité, une douleur de 1l'hypochondre droit,
un reflux hépato-jugulaire,
Le foie et la rate sont normaux,

Ql‘l../..."
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L'hémograme est le suivant: GR= 6 140 000; Bb = 15,3g. /100 ml; H t= 46 %3
Vet = 74 §~3, Ccam = 33 %, réticulocytes 30 700; G B= 3 600; P N = 2500.

L'électrophordse Al 1'Hb met en évidence une Hb SF; au dosage 1'Hb RDA est
de 25,1 %.

L'enqute familiale effectufe chez 2 de ses enfants donne les késultats
suivants ¢

- Fille ¢ Hb AF avec un dosage 2,9 %
- Fils .
. Hénograme : GR= 5 470 000; Hb ¢ 14,5g./100 nl,; H t: 45 %
V@M = 82 |'3; COE = 32 %; GB = 3140 ; P N = 1 400,
" . Ilectrophorése Hb AF Hb RDA = 14,1 %)

En résuné il s'agit d'une thalasso-drépanocytose bien supportée,

OBSERV. n°19,~ ,

Maderoiselle S... Balo, Hinianka, 14 ans, domicilide 2 Bamalto se présente
3 nous le 28 Septembre 1979 pour des douleurs thoraciques, ostéo-articulaires
(poignets, coudes, chevilles, genoux ) dont elle se plaint depuis 5 ans.

L'exazen clinique ne découvre aucun signe t il n'y a ni hépatosplénonégalie,
ni retard staturo-pondéral.

L'hénograme montre : GR= 3 010 000; Hb = 7,9 5./100 ml, H t= 25 %;
VaM = 83 | 3; COL H= 31 %, :

1L'&lectrophorése de 1'Hb montre une bande d'Hb S et une bande d*Hb F(7,6 %
au dosage). _

L'enquBte faniliale faite chez la mire et la soeur nontre que ces dernigres
sont porteuses du trait drépanocytaire,

Au total il s'agit d'une drépanocytose homozygote probable; 1'glevation
nodérée de 1'Hb F est compensatrice sans doute.

5°)HEMQGLOBINOSE _CA
OBSERVATION n°20 $

Madane S... Ma, forgeron , 22 ans, originaire de Banamba, s¢ présente 2
nous le 9 Octobre 1979 pour des douleurs sbdominales et des dysaénorrhées, Elle
signale des avortements 3 répétitiomn.

L'exanen clinique ne déctle que des douleurs abdomino-pelviennes et une
discréte splénonégalie,

L'électrophordse de 1'Hb montre 90 % d'Hb C et 10 % datub A,

Au total il stagit d'un double hétérozygotisme thalasséaie B +
hénoglobinose C,
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Nous serons brcis sur le probléme des hémogtobinopathies déjd largenent
discuté & Bamako,
Par contire nous discuterons plus longuement nos résultats concernant les

thalassémies et 1%hénoglobine glyéosylée chez les diabétiques..

f.- LES HEMOGLOBINOPATHIES

Nous avons relevé les enquBtes suiventes déjd effectuées au Mali par 3

- BEGAT et Mne DEFONTAINE en 1974 dans les services de Chirxurgie de
1'Hdpital du Point-"G" ( 3 )

~ CABANNES et Collaborateurs en 1964 sur 1'ensenble du territoire nmalien(8

~ CHAVENTRE et Collaborateurs en 1977 chez les Touareg du cercle de

Ménaka ( 13 )

~ DEIMOND g Collaborateurs en 1973 dans 2 villages du Cercle de Banako
( Sananba et Diarabougou) (16)7 .

- DEFRENOT et Collaborateurs cn 1970 dans différents Cercles du Mali (18)

~ FOFANA , 1973 & ce jour; pami la client2le msentiellenment banmaloise
de 1'Institut National de Biologie Hunmaine .

~ GENPILINI et Collaborateurs pami les travailleurs naliens émigrés &
Paris ( 23) ,

- KALIDI ( en 1978 au Centre de Transfusion sanguine de Bamako, et d'autrc
part dans 2 villages du Cercle de Bandiagara ( 27 )

= RANQUE et Collaborateurs dans les Cercles de Kadiolo et de Kolokani,

- VOVAN dans le Cercle de Gao ( 44)

- Quant au travail de HAIDARA (25) effectué en 1978 dans le méne Labors-

toire jue le nBtre, rappelons que ses résultats ont &té additionnés aux nBtres.

B).- Fréquence deg hemoglobinoses AS et AC gu Mall

Le tableau XXV tassemble les résultats des différentes enqu@tes effectule:
au HYali,

On esttpar les variations impressiomnantes de IY¥incidence de ces

h&aoclobinoses selon les suteurss P
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- pour 1'hémoglobinose AS 1'incidence varie de O (CHAVENIRE ) 2 23 %
(POFANA ); 1'incidence que nous avons trouvée se situe dans les valeurs inter-
nédigires, |

- pour 1'hémoglobinose AC 1'incidence varie de O (GHAVENIRE ) a16,27%
( DELMONT ) |

Ces différences s'expliquent en fait aisément par la conmposition ethnique
variable des &chantillons d'autre part; certaines enqutes sont effectuées sur
des populationssaines alors que d'autres portent sur des malades hosp_italisés

ou consultants externes.

Quoi qu' 1_1 en soit 1'incidence des hémoglobinoses AC et AS est tx@s
élevée au Mali : 7,07 % pour 1'Hb AC et 18,4 % pour 1'Hb AS si 1'on cumile
1'ensemble des données brutes. |

On peut m@me calculer en appliquant la loi de HARDY WEINBERG 1'incidence
théorique des hémoglobinoses mafjeures & la naissance au Mali 3

~ Hénoglobinose 8S = 3,24 %
- Hémoglobinose CC = 0,49 %
- Hémoglobinose SC = 1,26 %

i

Ces résultats sont en fait discutables en raison méne de 1'hétérogéndité

des populations &tudides,

'Q...."/.'.
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TABLEAU XXV.;- FREQUENCE DES HEMOGIOBINOSES AS ET AC AU MALI

] 1 - T i

Auteurs i Effectif A 8 l A C }

t L . !

BEGAT (3) i 281 boasaz,4 i 32 (11,3 %) :

CABANNES (8) ! 4988 : 489(9,8 %) : 376 (7,5 %) 1

GUVENIRE (13) | 38 0 | 0 !

DELMONT (16 ) i 327 i 38(11,6 %) : 834 (16, 2%) :

DUFRENOT (18) 1 545 ! 38(6,9 % : 71 (13 %) {

{

FOFANA | 4757 183828 %) ;225 (5%) !

GENTILINI(23) : 1o} oamass w L oes 6,39 ]

KALIDI (27) ] 1032 1 82(7,9 %) 1142 (13,7%) 1
§ !

POTNE-"G" b 2wl | wm2a2,8m 20 69% !
! !

RANGUE § 123 | 32,4% ¢ 13 (10,5 %) i
: L !

VOVAN (44) R S T T B S S A ¢ FE I SU

! ! ! {

T ! ! , ]

1 ! l ; 1

T 0 T A L 16 705 § 3 081(184 %) 1 182 (7,07 %)

......./‘.0..
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C) Eréquence deg hémoglobinoses AS et, AG en Fonction de 1 ethnie
Le tableau XXVI rassenble les donndes disponibles concernantll‘incidence
de 1'hénoglobinose A 8 dans les principales ethnies du Mali; le tableau XXVII

fait de m@ne en ce qui concerne 1'hénoglobinose A €,

Les Tableaux XXVIIT et XXIX inspirés de ceux dressés par KALIDI 27 )
indiquent les effectifsrthéoriques des hémoglobinoses AS et AC calculés en
tenant compte de 1'incidence dans chaque ethnie et de 1! inportance mmérique
de chacune d'entre-elles ( d'aprds le recensement de 1968 )

En cunulént ces effectifs théoriques et en ajustant les résultats 2 1a
population estimée de 1'amnée 1979, on peut estiner 1'incidence de 1'hénoglobinose
AS 2 11,58 7 et le nombre des porteurs & 695 000;

De r@me on peut estimer 1'incidence de 1'hémolglobinose AC a 9,77 % et
le nombre des porteurs du trait C a 586 000,

A 1a naissance 1'incidence des hénoglobinoses najeures au Mali, calculde
en tenantvcompte de 1'importance relative des difféwantes ethnies est donc la
suivante

Hénoglabinose 88 = 1,35 %
Hénoglobinose CC = 0,96 %
Hénoglobinose SC = 1,13 %

Ces chiffres nous semblent beaucoup plus proches de la vérits que les

chiffres précédemment calculés partir des donnédes brutes fournies par diffes-

rents auteurs,

'OO'.O'.‘/"'.'.Q.
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TABLEAU XXVIII.- X'HEMOGLOBINOSE AS DANS LES DIFFERENTES ETLHNIES :

T . B Incidencegde ! Effectif daita totalid Effectif calculﬁes '
Ethnies i 1'Hb AS 1 & de 1'ethnie (1968) Iporteurs d'HDb AS ;
Sonrhat :' 19,8 ; 300 000 : 59 000 §
Sarakolé : 15,5 : 420 000 : 65 000 ,
Peulh D 14,3 : 550 000 : 80 000 ;
Maure : 1% : 78 800 : 11 000 :
Kassonké i 13 f 75 c00 § 11 000 i
Ouolof : 12,9 i 7 300 : 900 :
Toucouleur : 12,2 ; : :
Malinks S ! 300 000 P 35000 :
Bazbara : 10,5 : 1 665 000 : 1% 800 §
Mossi ; 9,7 : 17 400 : 1 600 :
Semouts et s 7,9 ; 434 000 2 3% 000 ;
Bobo L 4,3 . 100 000 ! 4 300 '
Dogon : 3,9 f 240 000 : 9 400 :
Touareg : 1,2 : : !
! 5 H :

TOTAL (1968) f 11,58 z 4 187 500 } 485 000 i
TOTAL (1979) :: 11,58 | : #1 6 000 000 § 17 695 000 :

-..rrr/--.vo-
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TABLEAU XXIX.- L'HEMOGLOBINOSE AC DANS LES DIFFERENTES ETHNIES

e e i o o e

!
! Ethnies | Incidences | Effectif de la ! Effectif calculd !
i ! db 1'Hb AC | totalité de 1'ethnié des porteurs d'Hb AC|
: ! (1968 § !
| Dogon § 19,6 : 240 000 : 47 000 f
!
P Mosst f 16, 5 : 174 000 : 2 000 i
' sénoufo et : ; : :
! Minianka | 15,1 434 000 | 65000 "
) I !
! Bobo 1 %,6 100 000 ! 140 000 :
‘ ! ! !
' Basbara 12,4  y 1665000 | 206 000 ;
’ - ! ! '
| Sonrhat i .4 300 000 | 22 000 }
1 ‘
| Sarakols f 4,8 " 420 000 : 20 000 i
1
| Peulh " 4,4 : 550 000 i /4. 000 :
‘ 3 '
| Kassonks : 3,8 75 000 : 2 000 :
§ Maure i 2,4 i 78 800 i 1 000 };
' Toucouleur ! 2, 1 f o l
i | ! ! !
! Malinks i 2 1 300 000 ! 6 000 1
! ! ! f !
I Ouolof 1 0,8 ! 7 300 t 60 !
1 ! ! ! !
t Touareg i 0,8 ] { {
I 1 1 1 L
| TOTAL (1968 ) | 9,77 | 4 187 500 D4 40 000 §
I + + . —t
I TOTAL (1979 ) | 9,77 1 ;6 000 000 ! -# 586 000 !
!==2_,_____,___,_ e 1 L = :sL-ma L
| !

0.00.0./.00'.‘.
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II,~ LES THALASSEMIES

51 les thalassémies ont déja fait 1'objet de trés nombreuses &tudes en
Afrique du Noxrd, peu de travaux leur ont été consacrés en Afrique ﬂoyire.f Cela
s'explique essentiellement par les difficultés d'études des syndromes thalassé~

niques qu'illustrent bien nos observations.
q

A~ Ihalassépies en Afrique noire

1.~ Epidénlologle

I1 est cormundment admis que-les: ~thalassémies existent en !}frique
noire ( 5, 6, 47 ) , mais les études pemettant d'en chiffrer la fréquence
réelle sont tr¥s peu nombreuses . Les &tudes épidéniologiques ont toutes été’
effectuées par les dosages de 1'Hb A, et de 1'Hb F dans des populations théo-
riquement non sélectionnées; malheureusenent dans la plupart des études, ces
dosages n'ont pas &été complétds par la megure des constantes hématologiques
(VGM, CCHMH) ni par le test de KLETHAUER , ce qui linite leur intér@t,

Le tableau XXX rasseaible les donndes de 1'enqudte de De TRAVERSE et
Collaborateurs (42 ) effectudes chez des stagiaires africains & Paris ainsi que
les donndes d'ESAN au Nigéria (20 ) , de WILLCOX au Libéria ( 50 ) ainsi que
le résultat de diverses enquites colligées par LIVINGSTONE (29 ) et par JONXIS
(26) .

A la lecture de ce tableau il ®pparaft clairement que les . thalassénies
existent dans presque tous les pays d*Afrique noire mais que sauf excep:ion
leur incidence est faible, larxgement inférieur a celle qu'on observe sur le
pourtour du bassin méditerranden et en Asie du Sud-Est.'

Notre enqulte préliminaire coniime ces domndes en ce qui concerne le Mali

oo'an-.o./io-nn..-.
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. -THALASSEMIES EN AFRIQUE NOIRE
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2°$ Synptonato ‘:logge at diagnostic

a,= Lhalssgmiss_hqngzmtss_

Les observations de - thalassénies honozygotes en Afrique noire compa-
rablefs celle que le Pr, TOURE a dépistée ( Observatdon n®l ) sont tout 2 fait
exceptionnelles;

La plupé.rt das auteurs qui ge sont intéressés aux thalasséniies n'en ont
observées aucun cas (15,20, 42). Par contve WILLCUK (49) rapporte 19 observations
de . -thalassénies homozygotes chez des Libériens; le diagnostic saable fondex
sur des argunents solides d'ordre hématologique, biochinique et génétique; l'une
des fanilles étudides comportait 6 cas homozygotes et B hétérozygotes . WILLCOX
souligne que le tabkéem clinique é&tait toujours plus bénin que celui de la
naladie de COOLEY classique; 1'anémie , les modifications morphologiques et osseuses
existaient mais sur un mode nxineuf. Sur le plan biologique 1'anémie dtait x:elative-_
nent nodérée de type hémﬁlytique et microcytaire avec cellules cibles; le taux
d'Hb F variait de 28 & 87 %; le taux d'Hb A2 dtait également augmenté cfhez tous
les malades; cheg tous il persistait un faible pourcentage d'Hb A ce qui soulignait
qu'il s'agisgsait de t!mélassénxies de 1la variété o +

WILLCOX s'interwoge sur la raison de la meilleure tolérance des
. thalassénies homozygotes chez 1'Africain parrapport aux autres groupes ethniques
Signalons qu'il n'a rancontré aucun cas de - thalassénie, ni de persistance
héré&ditaire de 1'hémoglobine foetale,

Aux Etags-Unis WEATHIRAL ( 45 ) signale 1®existence de raves cas de

thalasséuies homozygotes chez les Noirs américains; la plupart des cas
réalisent le tableau classique de la maladie de COOLEY; quelques-uns sont relative-

nent bénins,

b, ~ P thalassérieg hétérozygotes
Plusiecurs observations éparses de thalassénies hétérozygotes sont

rapportées dans divexs pays d'Afrique ( 15,19, 20 )

"ocu--t/oi..
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Malheureusenent plusicurs d'entre-elles ne semblent pas avoir été
étudiées avec sufffsament de rigueur, .

Cliniquaggnt 1laffection est asynptomatique ou responsable d'une légere
anénie qui peut revétir deux aspects : hémolyse discrtte méis aussl carence
relative en folate voire en fer (31 ) notament 2 1'occasion d'une groséesse.»

Le diagnostic biologique de ces .- thalassémies hétérozygotes est
difficile (5) o |

~ typiquement la nicrocytose sans hyp&sidérémie; 1’é}evation de 1'Ho A?
( 3,2%) et/ ou 1'augmentation de 1'Hb F xépartie de nanidre hétérogdne
dans les hénaties pemettent de porter facilement le diagnostic. |

- le diagnostic peut Btre méconnu'déns deux circongtances; une carence
en far associée fait diminuer le taux d'Hb A2 qui ne s{éléve que 4 nois apres la
correction du déficit martiml; la nicrocytose peut nanquer en cas de déficit

associé en folate,

A 1'invexrse 1'Hb A, peut QAtre élevée dans cdrtaines anénies mégaloblastiqu
sévares (6) ot pour certaing auteurs transitoirement am cours des hépatites
virales (12)

De rfne 1'&levation du taux de 1'Hb F n'est pas strictement spécifique;
s'il est facile, du moins théoriguenent de différencier 1'élevation de 1'Hb F
des . thalassénies et celle des persistances héréditaires de 1'hémoglobine
foetale par le test de KLETHAUER ; il faut savoir dgalenent qulune &levation
nodeste de 1'Hb F peut s'observer 2 titre transitoire dans certaines affections
aigdés; une &levation importante de 1'Hb F est habituelle dans certains leucoses
(surtout loucénie nyélomonocytaire de 1'enfant) et dans l'andmie de
BLAKFAN - DIAMOND .

Ces linites de diagnostic biologique soulignent ume fois de plus 1!impor-

tance de 1'enquBte génétique pour affimer une thalassénie mineure,

‘.0..‘_“,/......1
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c)- Les - ggg;asgégieg agociées & une hémoglobinose

Piusieursrobservations de telleé associations sont rapportées dans la
littéraﬁure (15,37 , 50)

Assez souvent les difficultds du diagnostic sont mal pergues par les
auteurs,

= i thalagso-drépangcytose

Chez beaucoup de drépanocytaires il existe une élevation variable du taux
de 1'Hb F et/ou de 1'Hb A,3 en aucun cas cette augmentation ne doit &tre con-
sidérée comie synonyme de . -thalasso~drépanocytose ( ORFINI in: 7 ) ; pour
affimer le diagnostic il est indispensable d'analyser les données hénatologiques
( une nicrocytose et de cellules dibles sont en faveur d* une thalasso~drépanocy-

tose) et surtout d'effectuer une enqulte génétique rigoureuse ( au moins 1'un

des parents doit 8tre trouvé porteur d'une thalassénie hétérozygote)

Une seconde variété de thalasso-drépanocytose est moins connue et pourtant
de diagnostic plus facile: ce sont les hémoglobinoses S A bien étudides par
De BROE ( 15), elleg ge caractérisent sur électrophorése standard par la pré-
sence de beaucoup d*Hb S et d'un peu d'Hb A ( alors que les rapports sont
inverses chez les porteurs du trait drxépanocytaire). Cette fome est plus rare
que la fome habituelle aussi bien en Afrique, qu'en Anérique, ¥

Mais nous en avons observé sm cas au Mali,

OJuelle que poilt la variété de - thalasso~drépanocytose, la symptomatolo-
gle clinique des cas rencontrés em Africue noire se rapproche tant8t de celle
d'une maladie de COOLEY, tant8t de celle d'une drépanocytose homozygote; .le

ronostic d'engsemble est cependant meilleur,
P

~ Assoclagtion . _thalassénie - hénoglobinoge G :

Elle souléve les nmes problmes théoriques que les . thalasso~drépano~
cytoses, Il en existe deux variétds biologiques: 1'hémoglobinose C F et 1'hérogls
binose C A,

.'l."'.tl'..'.'..
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Bien entendu pour des raisons dfordre technique il est impossible de
doser 1'Hb AZ( qui migre cormie 1'Hb C & pH alcalin) ceci fait sans doute mécon~
naftre un certain nombre d'associations - thalassémie hémoglobinose C.
Cliniquement les sujets atteints d'un tel double hétérozygotime sont
en général bien portants; des anénies modérées avec présence de cellules cibles

ont cependant &té décrites,

B-

De connaissance béaucoup plus xécente que les ;. thalassémies,' leur &tude
est rendue particulidrement difficile paxr 1'absence de nmodification significative

des fractions hénoglobiniques du moins chez 1!adulte 4o )

1°) .- thalasgénie de 1'adulte

En Afrique, il n'existe , A notwe connaissance aucun cas connu d? tha-
lassénie majeure xéalisant le tableau de 1'hydrops foetalis (6,31; 47)

Une observation d'hémoglobinose H chez un Merina de 19 ang a §té rapportée
par CHARMOT ethollaborateurs (11) Mais il s'agit d'un Malgache et non” d'un
Africain noiz, |

Quant aux fomes nineures et silencieuses on sait que leur diagnostic chez
1'adulte est particulidrement difficile: on 1'évoque chez des sujets présentant
des signes hénatologiques de thalassénie : (mfcrocytose , hypochronie, cellules
cibles ) avec un taux nomal d'Hb F et un taux faible d'Hb Az, bien entendu il
est indispensable d'élinminer toutes les autres causes d'hypochronie et de microcy-
tose et de vérifier un caractdre géndtique des anomalies avant d'affimer le
diagnosgtic d! thalassénie niiaure ou‘ silencieuse qui reste un diagnosfic
d?exclusion, -

2°)... . thalasgénies du nouveau-né :

Nous avons montré que, 3 Banako, plus de 30 % des sangs de coxdon ren~
fement un pourcentage variable dfune hémoglobine qui sembla bien 2tre de
1'Hb Bart's et 1,7 % dfentre-eux mne hémoglobine plus rapide qui vraisemblable~

nent est de 1'HO H,

.‘Ol'../ﬁ.ﬁﬂ(
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D'autres auteurs ont également trouvé assez sottvent de 1'Hb Bart's dans
le sang de cordon des nouveaux~nées = au Nigéria, ESAN (20) en a trouvé chez
%4, 5% des échantillons et HENDRICKSE en a trouvé chez 10 % d' entre~eux;
WILLCOX ( 50 ) au Libéria et VELLE: (cité par LIVINGSTONE in : 29 ) au Soudan
relévent le n®me pourcentage,

Toutefois 11 semble bien que clest au Mali que la fréquence des nouveaux
nés portears d'une hémoglobine Bart's est la plus élevée en Afrique.

C'est ¢galement au Mali qulont &té wapportds les seuls casde ﬁouveam:-nés
porteurs d'une hémoglobinose H, A

Le contraste qui existe entre la fréquence relativement &levde vd"ea Ol
veaux~nés porteurs dfune hémoglobine Bart's et la raretc des foﬁh”e’é gréves a
" fait naftre en doute par certains la valeur diagnostique de la mise en &vidence
de 1'Hb Bart's dans le sang de cordon (20 )

En réaligé les nouveaux~nés africains porteurs d‘une'Hb.Baif{é s;nﬁ bien
atteints d*. - thalassénie.

Plusieurs hypothéses ont été errvisagées pour expliquer 1! absence d’hy-
drops foetalis en Afrique; la plus séduisante consite 3 ﬁé's'tuler ’l'eud.stence
d'un géne embryonnaire zeta associé & la lésion thalassénique; ce géne.zeta

provoquerait des avortements précoces ( et non des hyglsops),

II1.~ L'HEMOGLOBINE GLYCOSYLEF CHFZ LES DIABETIQUES

Depuis une dizaine d'énnées le dosage des hénoglobines glycosylées
souléve 1'1ntér%t voire 1'enthousiasne de dlabétologues.

L' emoglobine glycosylée constitue nomalenent moinj 5a6,5% de
1'hémoglobine globulaire totale, on distingue plusieurs Fractions dont: la pr:t.n-
cipale est l'héuaglobme Ajc qui représente & elle~seulle les 2/3 da l'hé:wglm
bine glycosylée.

Cette hémoglobine glycosylée est instable, difficile 2 dosex par les
néthodes courament utilisées pour le dosage des autves fractions hénoglobi~
niques.,
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(36,45) et -la_ radioimmxologie (14) LT R e g
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VAGUE. et muaborateurs 643) ‘utilisent cependant l‘électrophorése sur

" cellogel suivie délution et de dasage photométrique ‘de "1'&tunt (come. pour le
' dosage~de 1'Hb Ay); notre dosage "seni-—quantitatif repose sur.le nfne ptinc:l.pe° .

toutefois 1'é@lectrophortsge différencie nal les différentes fractions ds 1'Hb

'glycogylée ce qui pesKc certaing constitue ' 1nbonvéniMf: majeur, . . .

Les techniques de dosage les plus fiables et!surtout les plus. sélectives

¢ Cgont représenties par 1a chrqnatographie sur résine ‘4éhangeuse d'ions (anberlite)

»‘IL)\ RN

3 {" L

Les kitauvmnerdalz.sés sont de qualite trés frrégulidre £36)

e .
» 4!\ .‘,_ e

Le: dosage de 1'Hb glycosylée plus particuliérezaent de:ssg fraetiqn Al c
revet: un-grand intérat chez les dmbétiques. En effet, chez. eux;. R chazue poussée

"*lz“"ezid'hyperglycénie, une partie de l‘Hb A1 se transfome en-hiémoglobine glycosylée et

- -“Terreste jusqu'a. 1la mort du globule rouge. Le dosage de 1'hémoglobine glycosylée

E "‘"*diabéte pendan£ 1e moi., qui preoécIe ( Ia demi—vi“'d

chezsles. diabétiques représente donc un xmyen d*a prCei‘er l’éqﬂilibration du
<)

’ 510bu1es Fouges est en effet

S

<" d'environ 30- jm&s}& En aucun eas Te dosaa“é elr‘ﬂﬁnoslﬂbine glycosylée ne saurait

;Ia lecosurie qui domment une

se subst::li:uer au- gbs@edde T g’lycéemie
meilleure 1dée de J,'équs.ubrati'dn :lnstani:anée du digb2te. Le dosage de 1'hémoglobine %
glycosylée est par contre précieux pour gt assm.‘er de la régularits du traitement
et dle la discipline du malade : Ies diabdtiques qui "trichent"en ne suivant leur
traiteauent que la veille des contxBles biologiques seront aisément -démagquds

" Les rémﬂ.tats de 108, dosages montrmt qu' aucun de qp,gg@.adgg u’ét:aibn"
bien équilib:é rill est vral que” l:but:es les électrophoz:éses oft gté -pratiguées 3
1'entrée du malade: dans le: séi‘vice et qu'ancu:‘(xgc;ntzﬁie n'a pu Btre effectud
ultér:leurement

En tout cas notre travail montre que 1! élecﬁrophorése de 1'hémoglobine
standard suffit pour dépiéte.r les sugnentations franches de 1*hémogldbine glycosy-
1lée: le diabete s’ajoute ainsi & la liste déjd longue des indications de cet

aexanen,
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Notre travais: camporte 3 parties :

1.~ L'Gtude de 2 &1 électrophortses de 1'hénoglobine effectuses chez
les adultes hospitalisés dans les Services de Médecine du Point-"G" d*Octobre
1977 & Sepganbre 1979 pemet de faire les renarques suivantes

= 1'ineidence de 1*hémoglobinose AS est de 12,8; celle de 1M
AC est dd 6,9; elles sont indépendantes dy sexe, de 1'3ge et dg 1’ethnie pour
l‘hémoglobinoge AS; en revanche 1'hémoglobinose AC est Plus fréquente chez les
Sarakolés et plus rares chez les Basberas,

- ni l’h&aog,bbimse.As,_ ni 1'hénoglobinose AC ne sanblent engendrer

d'enénie ou modifier la fréquence du déficie en G=6=P, D,

= les h&moglebinoses majeures ( SS= 28, SC= 27, CC= 10 ) sont {réquentes,
ce qui n'a rien d'&tomnapt compte tenu du recrutement bospitalier de notre
enqu%t‘e.i |

A noter 1'abgence de déficitaires en Ge6«P-D chez ces sujets,

Toutes ces remarques n'ont. rvien de trhy original, elles confimment
simplement 1'importance en Santé Publique des hénoglobinoses notament de 1a
drépanocyt:os‘e ..

2‘5 Les électrophorésea, de 302 sangs dehdordon montrent que la fréquence
des hémoglobinoses S et C hétérozygotes est 1a mine chez 1'adulte et le
nouveau~né 2 Bamako; le pourcentage de nouveainmdss Buspects de drépanocytose
homozygote est de 3,2 % Ce qui est légdrement supérieur 2a celud qu'on peut
calculer a partir de 1'incidence deg porteurs du trait drépanocytaire en
appliquant la loi de HARDY WEINBERG,

IL.~ LES THALASSEMIES
1°) Leg J—thalggs@ieg ]

Elles existent certainement au Mali » mais leur incidence exacte esgt

difficile & pwdciger,

0....../‘...’0



82.-

Nous evons pu colligex ¢

- #he dbservatim dat i:halaaaé:ﬂ.e hawzygot:e

- 18 observations de sujets présentant une microcytoee ou une hypoehranie
at une élevation de l‘hémohlbbiné A, correspondafit tr2s probablement & une

thalusénie hétérorygote,

= 4 observations de sujets présentant une nicrocytnge une élevation eiml- :
tande de 1'Hb A2 et de 1'Hb P pouvant correspondre mit 3 we i thalassénie soit
2 une gyndrome de pers.istance héréditaire de l'hémoglobine foetale. "

- 40 sujets présentant une augmentation de 1'-Hb F appmmt 1solé'e (le
dosage de 1'Hb A2 n'a pas toujours &t& effecf:ué) pouvant eorraapondre solit a une

%. thalassénle hétérozygote soit 2 un syndrome de persistance hérédimre de

l'hénoglobine foecale._

- 10 h&noglobinosesS F » une hémoglobinose S C F,. une hémoglobinose § h
etmehénoglobiwseCAdontcertamesanminsmmmdaientadeadmblea ~
hétérozygotimes hémoglobinoses  thalassémies .

2°) Les . thalgasspies

Nous n'avons janais pu affimer avec cextitude le diagnostic 4t .
tMalasgénie ch& un adulte malien,
En revanche 1'électrophorise de 302 sangs de cordon a pemis de retrouver de
1'ib Bart's chez 29,5 % des sujets et une Hémoglobine H vraisaublable chez 1,7 %
d'eﬁtre‘-eu;:; les porteurs d'Hb Bart{s semblent avoir un poids de naissanée in-
férieur A celul des sutres nouveaux-nés, mals les autres aéddmts néonataux ne sont
pas particuliérement fréquents chez eux, L'origine et 1l'ethnie des pm:ents des |
nouveaux-nés suspects d' thalasﬁnie sont extrfnement variables,

3’) Nos résultats extrénentnt fragnentalres soulignent simplement 1'in-
uér‘ét d'une &tude plus approfiondie des syndromes thalassémiques au Mali visant
a4 en déliniter 1'incidence rédelle et le r8le pathologique.‘

cooyo-,oa/ooooo



Nous avons dosé d'une manitre semi-quantitative 1'importance de la trafnde
" “vapide da i'hémoglobi"ne A correspondant grossidrenent 2 1'hémoglobine glycosylde
\ Malg#é le caractire approxinatif de notre méthode , mous n'avons diagnog~
tiqué wne augmentation de 1'hémoglobine glycosylée que chez 2 sujets non die-

‘bé‘tiques.ﬂ ‘
A 1'inverse, les 40 diabStiques syant eu une &lectrophorise de 1hénoglo~
bine avalent tous une augmentation de la tratnée rapide de l‘hénogl.ob:l.ne A

Ainsi, malgré les imperfections techniques de notre travail, il apparatt
“eleirement que 1'électrophordse de l‘héxmog'l_o_bin,e’ avec‘ dosage de la fraction
~ rapide de 1’hé&mwglobine A peut oanstit;uer un examen utile dxez les diabétiques
malfeis pour juger de 1'équilibration de leur maladie, |
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