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Hb, = Hémoglobine
G6PD = Glucose~6~Phosphate Deshydrogénase

VG = Volume Globulaire Moyen

R

CCHM = Concentration Corpusculaire Moyenne et Hemogkobine

HbF,

Hénoglobine Foetale
K.B.X.= Kénidba, Bafoulabs, Kita
P H.F,= Syndrome de persistance hérédditaire de 1'hémoglobine foetale
A.R.>N..= Acide Ribonucléiquae
D.HN.A.= Acide Desoxyrubonucléigue
‘ N;A. D.P.= Hicotinamide Adenine Dinucléotide phosphate

P.-l. ©» Falciparun: Plaswodium falciparum
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De noabreux travaux congscrés a l'étude des hémoglool1eu ont été nenés

par l'Ecole Natlonale de Médecine et ce Pharmac1e du da]l H

-~ La premiére, intltulée i Contr;bution a 1'étude de certalnes.henoglo—
?inqpathles chez l'adulte" de BEGAT J.C .,-su1vie de quaurc autres théses &

- " Contribution a 1'&tude des types hémoglobinlques en milieu hospita~
lier Bamakoi du Docteur HAIDARL A.C, ( 1974).

- " Contribution & 1'étude des types hémoglobiniques au Mali du Docteur
TRAORE K. ( 1978).

-_" Intér@t de 1'étude des hémoglobines 2 Eaméko ( Hemoglobinbses,
Thalassémis et Hémoglobine gljcosy1ée)” du Docteur MAIGA I,I,( 1979) dont la
technijue a été trés laborieuse,

~ ' Contribution 2 l'étude des -Thalassémies au Mali { & propes de
20 Observations),Mémoire de Phammacie dﬁ Docteur DIARRA S, Cette étude a
été effectude sur un échantillon étroit.

.Paz ailleurs, d‘auﬁres théses réalisées par 1'Ecole Mationale de
Médecine et de FPharmacie mais ayant plutdt &té attribudes & 1'étude des>
anémies ( ~u'il soit én m111°u rural ou uxbain ) ont également &voqué les
hémqglgbiposes au Mali.

" Daﬁsileurs travaux, les auteufs ont surtout parlé de la g?avité et d?
1Jinpbrtanne - des ﬁéﬁoglobinoses dans notre milieu,

La plupart q'entre eux ont étéd limités par 1'absence de densitométrie:
dans la réalisation de leurs travaux,

Quant & ce travail; est le résultat de 15@3 dtudes densitqmétriques

" de 1’hémoglobine desamqlades hospita1isés a 1°HBpital du Point~""G", Le but
essentiel(qui fait d'ailleurs ia particularité de‘nétre travail ) est de
faire vessortir l'intérét de la densitométrie dané le dépistage et surtout

dans 1'étude des types hémoglobiniques rencontrés,
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1.~ MALADES ETUDIES

Ny
°
s

Cette étude effectude du 15 Mars 1982 au 9 D&cembre 1982 nousﬁ%ermis ce

regrouper 1503 malades,

i.1. Provenance des malades

La plupart de nos malades, hospitalisés dans le Service de Médecine

Interne de 1'HOpital du Point-"G" (Services de Médecine I et II du Professaur

B, DUFLC et de Mme DUFLO B,#, ) ol 1'¢lectrophordse de 1'himoglobine est

systénatique dans le cadre du bilan dfentxde,

Guelques uns proviennent 4'autres Services de 1'Hopital du Point-"'G"

(notammen: le Service de HMidecine IV du Professeur AG RUALY ) et de

1’H3pitél

Gabriel TOURE ( Service dmu Mdédecine du Professeur A, GUINDO; Service de

Pédiatrie du Professeur M, TOURE, Service de Pédiatrie du Docteur B.

COULIBALY).

Enfin , une minotité de nos maglades a b8nsficid de ce bilan 2 titre de

consultants externes,

Les malades n'ont subl aucun criteére de choix et tous les examens se

sont effectuds au Laboratoire du Pr, B, DUFLO 2 1'Ecole Nationale de Médecine

et de Pharmacie,

1.2.Répartition de la population en fonction de 1'dgze et du sexe

(1]

Le tableau n°l montre que notre échantillon comprend peu d'enfantsy

Cela s'explique simplement par le fait quton est dans un Sexvice de

internea,

Médecinea

Ce tableau permet de constater qu'il y a plus d'hommes que de femmes,

En effet, jusqu’2 40 ans le sex-ratio est d'environ 1 mais pour les sujets

d'8ge supérieur on remarque aisdment que le sex ratio devient tres supérieux

al.’

Ry
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1.3: Répartition dthnijue de ion étudide
Elle est superposable & celle de la ville de Bamako: les Bambara
{35,1%), les Malinkés (16,8%), les Peulhs (16,7%); les Sarakolés (10, %)

reprisentent les ethnieg dominantes,

cenencloo.
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. : 2.~ HMéthodes utilisées :

2.1. Electrophor2se et depsitométrie
Elieé ont Gré syétématiﬁues pouf'tbus nos malades .,
2.1.1. Elgqugphgzégg_SEQQQng
Cefée méthode a été utilisde pour 1l'étude de 1'hémoglobine de tous nos
nalades,
a) ~ Le Prxincipe : L'électrophordse standard consiste & faive migrer un
hémolysat sur une pléque d' acétate de cellulose,
Tes différentes hémoglobines migrent plus“ou moins rapidement suivan;

leur mobilits électrophorétique;

b) - R&actifs et matériels ( Helena )

; Tampon Tris Borate #,D.T.A., 2 pH 8,4 (Suére-Héme ): feire dissoudre
1 sachet dans 1 litre d'eau distillée; Le tampon coﬁservé entre 42 et 4°
reste stable pendant plusieurs jouxrs ;

- Bandes d'acétate de cellulose Titan TIT;

~ Réactif hémolysant: 1 al. de ia solution "iyse" dane 100 ml. d'eau
distillée g g

-~

Cuve & &lectrophorése;

- Générateur de courant continu stabilisé Titan Geamini;

~ Long papier buvard ;

- Applicateur ( Zip Zone Applicator ) ;

- Plague A'alignement 3

- Dotélier 3

=~ Flague & é&chentillon ( 7ip Zone Sample Well plate )

- H¥Microevaporation plate ;

- Micronipette ( quick pipatte et ou la micropipette semi~zutomatigue;
- Alcool 90° ( ou du méthenol ) 3

~ Acide acdtique ;

~ Rouge Ponceau { 1 sachet dans 1 litre d'eau distillée )

...Iu./l‘("
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7a-
- Polyéthyléne-glyéol 3
=~ Centrifugeuse de table type T 52 ;
-~ Centwifugeuse & hématocrite

- Leccessoires ( cuves, limes poires)

“Tiauide de lavage (5 gouties de "Zip Zone prep” pour 100 ml, d'eau

distillée,

c)~ Iechpiques

SO-ml; de tzmpon sont versés dans chacun des compartiments extr@mes de
la cuve 2 &lecitrophorise.

Un long papier buvard est placd & cheval sur chague sup?ort du poﬁt
électrophérétiqua en s'assurant c¢u'il est bien em contact avec le tampon
supre-héme,

Les bandes d'acétate de cellulose Titan III sont placées dans un rOte-
lier Qu'on immergze lentement dans le tampon supre héme., Cette opdration

steffectue 20 minutes avant usags,

< Prépaterion du culot globulaire : Le sang de malade est prélevé dans un

tube contenant au p#éalable un anticoagulant (E.D;T;A‘ ).l mlg de sang
prélevé de ce tube est centrifugé pour Btre débarrassé de son sérum. Du
serum physiologique est ajouté au culot globulaire: aprés agitation et centri~
fugatiohlle surnageant est éliminé;

Cette opération est fépétée 3 fois de suite,

A la fin du troisidme lavage, on confectionne l'hématocrite A partir
du cﬁlot globulaire., Apxés centrichatipn de nouveau chague culot globulaire’

" microevaporation plate' et

de 1'hématocrite est recupdrd dans un puits
soumls 2 Ll'hémolyse en vy ajoutant 2 & 3 gouttes de liguide hémolysant,
Au bout de 5-10 mn., 5 microlitres d'hémolysat sont déposés dans chaque

puits de la plajue & é&chantillon & 1'aide d'une micropipette et ou & 1'aide

é'une micropipatte semi-automatique.

N
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Les bandes d'acétate de cellulose sont essorées énergiguement au papiex
buvard puis sont placdes sur la plaque d'alignement de telle sorte gu'ine de
leurs extrémités soit & 25 mm. du centre et leur face mate soif vers l¢ haut,

On charge 1'applicateur en enfongant les touches dans les puits ce le
plaque a.échantillon; I'applicateur est transféré aussitdt sur la plaqie
d! glignement, -

On appuie sur le bouZon pour maintenir 1!'apnlicateur en bas pend:nt.

5 pecondes, Aprés chaque série de dépbis les touches sont rincées au. l:quide
de lavage ( 5 gouttes de Zip Zone prep pour 100 ml, d'eau distillée ) ruis

assecher au buver gpécial,

d) L!'électrophorése proprementt dite :

Les bandes d'acdtate de cellulose sont rapidement placées sux le pont
électrophorétigue de telle sorte que leur zone de d8p8t soit vers la ¢

t en bas.

o

cathode et leur face (mate) de dgpd

Le contact électrique est assuré pay un long papier bu¥rard applijué
gur chaque support du pont élgctrophorétique d'une part et plongeant dms
le tampon supre~-hdme des coapartiments extr@mes de la cuve dfautre par:...

Placer quelques lames de microscope sur las bandes pour assurer un
bon contact électridue,

La cuve est recouverte et 1'&lectrophorége est mise en marche .
I!électrophorése dure 20~minutes sous une tension de 350 volts, Cette
teghnique comporte

~ Des avantages : simplicité, rapidité, 1'&tude d'un grand nombre
d'échantéllons ( eu maximum 24 migrations par séance avec une seule cuve ),

; Des incgnvénients r elle ne pemmet pas de distinguer les hécoglo-
bines AZ , hémoblobine C et hémoglobine E d'une part; les hémoglobines 8,.

hémoglobine D et hémoglobine G d%autre part,

0(...0'/7
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4+ Coloration au rouce Ponceau @

s

Pour mieux identifier les différentaeshémoglobines, et pour la conserva-

tion des bandes d'acétate de cellulose, aprds électrophorése, nous procddons

a4 la coloration au rouge Ponceau,

19,y

pendant § minutes,

Les bandes d'acdtate de cellulose sont immerzdes dens le rouge Fonceau

+ La décoloraiion s'effeciua en plongeant les bandes dans 1'acide acéti-

-

que dilug 2 5 % : 2 minutes dang chacune des™3 cuves .

.

+ La déshydratation & 1'glcool : Les bandes sont immergées dens chacune

des cuves contenant de 1'alcool & 50 ° pendant 2 mn,

+ La transparisation
Introduire dané une cuve :
- Alcool 90° 3CC ml, (72%)
- hecide acétijue 100 1, (24%)

- Polyethyl2ne glycol § ciear aid ) 16 ml. (4%) .

Les bandes d'acétude de cellulose y sont immergées pendant 5 mn.

Enfin, les bandes sont sichdes ( & 1'aide d'un sechoir & cheveux ),

- [l iy

2,1.2, Densitométrie :

T.a densitométre est un aoparail dont le princine est simple :

un dis~

positif mécanique déplace wégulidrement devant une fente lumineuse 12 bande

d!électrophorése; une cellule photoélectrique envegistre les variations de

la densité optique induite per les différentes bandes hémoglobiniques. Ces

Oes variations et leurgintégrales sont envegistrées gur deux courbes, Un dis~

positif Zlectronique sépare les <ifférents pics et mesure la densité optique

totale de chague bande, Il donne diractement le pourcentage des dif

fractions hémoglobinigues.

Le seuil de senbllité de cet appareillage est d'mnviron 1 %,

férentes

lto\.l_/,QI
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2,2, Les gutxes méthodes

2,2,1. La nunération des globules rouges :

Elle a &té faite au Coulter ZF, La dilution au 1/50.000 a &té réalisie
2 1'aide d'un double diluteur automatique Coulter, L'étalonnage des appareils
a été régulidrement vérifid 4 1%'aide d'un témoiﬁ;

2.2.2. Le doggze de 1'hémoglobine 3

L' hémoglobine a été dosée par la méthode spectrophotoméirique &~ 1z
cyanéthémoglobine suxr dilution au 1/500 préalablement faite pour le comptage
des leucocytes,

2.2.3, Le comptage des réticulocytas :

I1 n'a été systématique que chez les sujets anémiés c'est~2-dixe prdson-
tant untaux d'hémoglobine inférieur A 10 g, par décilite,
Il a été effectud sur 1 frottis colowéd par le bleu de crésyl brillant

a1l%.

2,2.4, Le Fer gériaue

Le dosage a été effectud sur la semi~nicrométhode de fer S;F.B.C;
Biopack, Aprés reduction de 1'ion ferrique en ion-ferreux, la lectur=z sgpactyo- -
photométrique ést faite & 535 nanométres;, le tdmoin étant réglé & zéro et
1fétalon & 53,7. Le prélévemént sanguin doit %ﬁré fait gur des tubes exeapts
de fer,

2.2,5. La Sidérophilline

Elle a 6%é dosde par la mi3thode de CARAWAY avec les m@mes précautions,

12.2,6. La pilixubine 3

Pour le dosage deg Dilirubines, nous avons utilisé la méthode de

JANDRASSIK modifiée,

2.2.7. Dosage de la glucose 6 phosphate déshydrogenase :
I1. 2 ét%2 fait par la méthode spectrophotomdétrique basée sur le principe

de la réduetion du MAD? en NADPH,

.llll/’ll'
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2.2.8. Le Test de FLEIHAUZR

La mise en &vidence de 1'hémoglobine fostale utilise la propridts de
cette hémoglobine de bhien résister aux modifications de pH. Sur un é;alement
sanguin traité par une solution acide, - :»" seule 1'hémoglobine foetaiz vésis-
te et peut 8tre colorxde dans un second temps;

En pratijue, on respecte les étapes sulvantes

- Etaler un frottis fin et régulier de sang , de préfévence Jilud au
tiers;

~ Sécher complétement 3 1lair ;

-~ Fixer & 1'éthanol & 95° pendant 3 minutes;

~ Laver & 1'ecau de Robinet et sécher;

~ Flonger pendant 7 minutes la lame et vertilcalement dans le taampon
acide & pH 3,7 de Mé; IVLAIHE (obteng en Faisant dissoudre dans 200 ml.
d'eau distillée 3,316 g, d'acide citrique, et 1,76 g, de phosphate diésodizue
Na2 P04 ( 1,0 ,_)2).

- Laver 3 1'eau Je robinet;

~ Colorer & 1'hémalun & 5 % pendant 3 minutes (10g; pour 2CC ml; d' eau
distillée) et lavex & Ll'eau distillée;

~ Coloxer & 1'dogine & 0,5 % pendant 2 wminutes ( lg. pour 200 al. d?eéu
distillée).

- Rincer & 1'eau distillée, puis.sécher;

~ Chserver au microscope.

Les hématies contenant 1'hémoglobine foetale sont colorées en rose par
1'éosine, les sutres: gont & peine visibles,

L'henalun sert uqiquement & différencier les hdmaties contenant I°hémo-
globine foetdle des lymphocytes également colorés paf 1'éosine;

Il est utile de priparer un témoin artificiel en mélangeant du sang de

cordon 2 du sang d!adulte nommal,

-c.ngo-‘-/oa;ﬁ,o
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1’ PREVALENCE DES DIFIERENTS TYPES HEMOGLORINIGUES

1.1, Prévalence globale des tvpes himoglobinicues

Le tzbleau n®3 permet les constatations suivantes: sur nos 1503 électro-
phoréses, 1062 (70,6%) sont normales; par contre 441 (29,47) présentent des
snomnalies hémoglobiniques se répariissant de la manitre suivante :

. 191-(12,7%) himoglobincses AS; 14(0,9%) drépanocytoses homonygctes
{donz 6 88 et 88T );

. 124 (8,27) hémoglobinoses AC et 9 (0,5%) hémoglcobinoses € homozygotes;
« 70 syndromes b8ta thélassémicues hétérozygoies dont 3

~ 42 (2,77) &lgvatior’ de 1'hémoglobine fAy;

- 24 (1,5%) eugmentatiom, de i'hémoglobine ¥;

- 4 (0,2%) Alevat et de 1'hémoglo

1

on;simultanée de 1l'hédznoglobine AZ
bine T,
Hous n'avons renconiré aucune b8ta~thalassémie homozygote.
. 22 (1,47%) doubles hétdrozygotes SC dont 3
- 18 (1,1 %) hémoglobinoses 5C;
- & (0,3 %) hémoglobinoses CS;
. &4 b@ta-thalasso~drépanocytoses (0, 3%) dont
-~ une hémoglobinose SF (0, 06%) correspoudant & une bBta zdro
thalasso~drépanocyiose;
- 3 hémogiobinoses 84 {0, 1%) correspondan: 3 des b3tat+ thalasso-
dripanocytoses,
6 doubles hétérozygotismes Béta—thalassémienhémoglobinose {0, 3%) dont:
~ 5 (0, 3%) présentent une prédominance de 1'héwmoglobine C par
rappori & 1'hdmoglobine A4,

~ 1 (0,06%) himdglobine ACF;

. Un double hétédrozygotisme hémoglobinose S en association avec une

hémnoglobinose rapide,

R
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1.2, Brévalence des itvpes hémoglobinidues en fonction de 1'3se §

Le tzbleau n% permet de constatex que :

. La prévaleﬁce du trait drépanocytaire ne diminue pas avec 1l'3ge;
bien au contraire il semble plug &levé chez 1'adulte que chez 1'enfant,

-; La fréiuence de 1'hémoglobinose AC est presqﬁé la m@me quelgue soit
1'age.

. La dwépanocytose hémozygote diminue considérablement 1'espérance de
vie : en effet, presjue tous nog malades ont un dge compris entre O et
30 ans; 66,7 % en moins de 20 ans.

: I1 en va de m@me pour les hémoglobinoses SC: 50 % des maladeé ont
moins de 20 aas et 62,5% ont moins de 30 ans; et de l'hémoglobinose AF
(5635% ) ont moins de 30 ans );

‘Les & b8ta-thalasso~drépanocytoses que nous avons rencontrdes ont
moins de 40 ans,

. Par contre, les autres hémoglobinoses ne semblent pas du tout

influencer 1l!éspérance de vie,
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1.3, Prévalence des ynes hémoglobiniques en fonction du sexe

Le tableau n®5 wontre qu'il n'existe aucune différence entre les 2 gava-,
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1.4, Zrévalence des typgg_hémpzldbiniquﬁs”enxfdnction 6 1'8ge et du sexe:

Les tableaux n%*6 et 7 permetient de faire les m@mes reénmarcues dans les

deux sexas :

[FN

~ Le pourcentage des porteurs da trait drépanocytaire ne diminue pas
avec 1'3ge., |

- Par contrg, la drépanocytose homozygote diminue considérablement 1'eg-
pérance dg vie ¢ 75 % desg hommes et 50 % des femmes ont moins de 20 ans;
I1 en est ﬁe m@me pour Lles hémoglobinoses SC (63 % des hommes et 37 7% des

femmes ont moins de 20 ans),

. les
- Toutas /hbta~thalasso-drépanocy:oses que nous avong rencontrdes ont

moins de 40 ans,

- Les autres hémoglobinoses ne semblent pas influencexr 1'egpérance de vie,

(v
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1.5. Pzdvalence des types hémoglobinigues en fonction des ethnies @
Le tabieau n°8 montre que 3

~ La prévalence du twrait drépanocytaire est plus élevés chez les Peults

(17,5%), chez les Minianka-S&noufo (16,7%) et chez les Bozo~80m6no(15,8%)

que dans les autres ethnien ( prababilitéd inférieure 2 §,001).

- La'prévalence de l'hémoglobinose AC est plus éfevée chez les
Minianka~S&noufo (26;7%), 1es-Dogon (20 %) et les Soarha? (14%). Ces diffé~
rences soni significatives au seuil de 0,001 pour les Dogoa et de 0,001 pour
les Minianza—Séqoufo} |

- Poux les autres hémoglobinoses, il ne semble exister aucune différence

ethnique significative,
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2 . TYZES HEMOGLOBINIQUES ET CONSTANTES HEMATOLO IQUES

2.1, Types hémoglobinijues e: taux d'hénoglobine :

L'étude du tableau n® pontie que 3

V-3 A D - : . P . q 1.
- 26,5% de nos malades son: andmiques { taux d'hémoglobine inférieur

2 10g/al,); perai eux 10,9% ont un taux d'hémoglobine inférieur & 8g./dl,

~ Les héuloglobinoses AS et AC ne sont pas anémiantes o Il en va de m@me
de la b@ta thalassémie hétérozygote, |

= Bien entendu 1'hémoglobinose SS est andmianite : tous nos malades ont
moins de 10g./dl. jpax fapport- aux sujets A A, la diffé rence>est statistique~
ment significative ( Chi,2 = 3%; degré de liberté = 1 ; probabilité = 10"7_

T~ Cufieusement, 1'hémoglolinose CC semble également anémiante dans
: 66,6% de nos maladgs ont

notre série contrairement mux notions-classiques :

moins de 10g.fdl,; par rapport aux su_]eto A A, la différence est s'

erté = 1; probabiiité inférieure 4 0,01 ),

ve ( Chi 2 =7,03; degxé
~ Par contre, le double hdiérozygotisme 5 C est peu anémiants: g

de nos malades seﬁlement ont moins de 10g./dl,; la diffdrence par rapport aux

sujets A A n'est pas statistiguen cment gignificat ve,

En ce gui concerne le d&uble ﬁétérozygotisme b8ta thalasso=drépanocy-

tose, on peui noter que les 3/%4 ont moins de 10g,/dl. mais les effectifs

sont trop faibles pour conclure de manidre statistiquement significative.
- Enfin touk nos malades atteints de double hétérozygoitilsme b&ta thalas-

senie~hémoglobinose C ont plus de -10g./dl.
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taux .d'hémnoziobine,
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2.2,~ Xypes hémoglobinivues ei volume zlobulaire moven :

. Le tableau z°10 permet de faire les remarques suivantes @

= 51,9 % de nos malades sont normocytaires, 40,8% sont nicrocytaires
et 2,8% sont macrocytaires.,

~ Les sujets atteints de b&ta thalascsémie hétérozygoie sont &videmment
plus souveni microeytaires que les sujets 4 A; la différence est statigtiquement
significative (Chi 2 = 16,8, probabilits : 0,0001); I1 en va de a8ae que les
doubles hétérozyzotismes b8ta thalasso—drépanocytoses;

~ HMais curieusement les sujets atteints d'hémoglobinose C sont plus
microcytaires que les sujets A A; la diffsrence est statisgiguement significa-
tive (Chi 2 = 12;9, Probabiiitd infdrleure 2 0,001), Il semble 4 aller de
méme pour les hénoglobinoses CC et 5%. Ce résultat est un peu surprenant dans

la mesure ol il n'est pas classique de relier microcytose et hémoglobinose G.

. La moyenne du volume globulaire moyen est de 82,1 £l, pour les gujets
A Ay elle est pratiquement idenrique pour les sujets AS ( 82,3 £f1,) ou C A

nférieure pour las »Bta thalassemies

o

(80,6 £1.). Taw contre elle est netiement
(78,7 £1.) et les ©Bta thalasso-drévenocytoses (68 £1,) mals ausci pour les

AC (79,1 L), las C C ( 74,3 £1.) et les S C { 77, 7 £L.).

cevveiSurans
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T_gb_l_eg_u_n_:l_o_ -~ Répartition des types hémoglobinizues en fonection du
volune globulaire moyen.
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2.3. Types hémoglobiniques et concentracion corpusculaire noyense
en hémoglobine,

Le tableau n®ll monira que :

- 39,9 % de nos mglades sont hypochromes.

-~ I1 n'existe aucune corrélation &vidénitz entre le type hémoglobinique
et la concentration corpusculaire moyenne en hémogibﬁine.

11 est particuliéranent surprenant des constatei que dans notre sdxie
les syndimes thalssséaiques ne sont guére plus hypochromes que les gujets
normaux A A, Cela tient sans doute d’une part 2 la fréquence des syndromes
de persistance héréditaire de 1'hémoglobine foetale et d'autre part & celle

des hypochromies d!antres natures (carentielles notament).

eoevowp/ o8 70
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Tableau n%1l.~ Répartition des types hémoglobiniqges en fonction de la

concentzation corpusculaire movenne en hémoglobhine.
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2.4; Types hémoglobiniques et le déficit en Glucose~6nPhoqphate~Déhydrb~

génase.

Le tableau nf12 moﬁtre.que
~ 14,4% de nos malades ont une déficit total en glucose 6 phosphate-
déshydrogénase; et 27,2 % présente en dificit partiel eﬁ glucose & phosphate

déshydrogénase ( dosage spectrophotométriQﬁeD.

- I1 n'existe aucune corrdlaiion entre le déficit en G-6-PD et les

hémoglobinoses mineures ( %8, AC, Bi%za thalassémies).

= Par contxre on est frappé par 1l'absence de délicitrzizegstotaux chez les

sujets atteints d'hémoglobinosesmafeures (SS, SC, Eéta'thalaaso~dré§anocytose).

I1 ne sfagit urobablement pas d'un problZme technizue dans la mesure o
le dosage dé la G-~6-~FL g &té effectu? d'une maniére rigoureuse, On peut
estimer que ce phénoméne s'explisue par la léthalité particuliérement forte

des sujets présentant simultanément les deux tares,
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Tableau n%12,.~ Types hemoglooinlques et le défi cit en glucose & phosgﬁ :

3C.=

5

deghydrozenase
1= Pt BiTALRa0 [DREFICITAL. 1 4 ITOTAL |
; Hb\\G"G\'i" DEFIC‘T_:J_'LRLSu PARTIELS ng_."' TOTAUX ' , !
'Y . 'u ! ! I
! i b [ ' ! |
| A A I 526 I 282 | 143 borin b ogoe2
| P (55,31) | (20,6%) | (15,0%) ! ' (1c3%) |
R e R - o e T e e
! AS ;90 | 56 b2 2 1191
! | (53,9%) 1 (3%,5%) i (12,6%). 1 ! (100!
:—--—.....a._...._—..._‘l ______ F————— - e +...__......+........_
] AC ! 67 1 26 ;15 I 16 I 124
| 1 (62 %) I (24 %) p (13,9%) 1 I {100%)
eI R el R S P o e e e e e - - — R i,
| Bata, Thal. | 30 | 53 110 112 1 70
L GLTR 1 ELO) Az | | (100%)
it e e it Mot
. '8 s ] . 11 | 1 | 12 I 14
N [ (91,6%) | %3 ! | (Loch
IR e e [ el
! cc 6 I bog ' S B
- @5 : (25%) I 1(100%"
g————-——--—.——r— ———————————————— G = e
1 sc I 11 | 3 : {8 ] 22
1 (78,6% . (2L,4%) : I 1 (1007
T st g P
| Béta Thal, s | 2 . . r2 I
L P07y i T l 1(100%;
ittt el bl Lttt s Rt P R
, D&ta Thal. ¢ | 5 L | l 1! 6
| C B ¢ To's 7S BN | ! It100%:
r—l—’—- _____ }-.—.....-.-—_l —————— r———-—-l-—--.-. -
| S. Rapide ! a 1 i l by
Lo ] { L I i
; miakaialaled el AR Sl bty
l TCTAL i 747 . I 387 19l I 178  1iasce
1 I {56,4%) 1 {29,2%) | {14,4%) | f(Looz |
I ? N l ! b
E oy e} a_l : 1!
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3. ETUDE DENSITCMETRIQUE DIS HTIOGLODINCSES AS

- Le taux moyen de l'hdmoglobine S chez les sujets atteints d’hémopglobinmc
= AS est de 38,9 % avec un écart-type de F 3,47%,
- Llexanen de 1'histogramme n® 1 et du tableau n°13 pexmet tou: ¢&'abord
de temarquer la prisencsz de deux populations narginalés qui

ne gont vérita-

blement pas des hédmoglobinoses AS 3

. Les 6 sujets ayant moins de 20 % d'hémoglobine & sont probablement des

¢

sujets nommaux transfuséds par du sang AS agvant 1'électrophoxise de 1'hémoglo~

bine,

» Les 3 sujets ayant plus de 50 % d'hémoglobine. sont en fait des hémoglo-

. o

binoses SA ou des »Bita + thalasso-drénanocytoses ( <f, chapitre 5)

~ Pour les héaoglobLinoses AS certaines, on con$tate que

=t
H
[
)
a3}
i
or
[EN
t
[N
[¢]
3

des sujets en fonmction du taux <'himozlobines 5 es:t bimodalé :
. Il existe un premier maxinun de fréjuence & 32 7 et un second maximuﬁ
a 43 %,
o L2 diminution de fréiuence entrz 40 et 42 % nlest cépendant pas statis-
tiquement significative du faiz de la taille relatlvenenh rdduite de notre

echanLllloM.

. Cette répartition suggére l'existence de deux populations différentes

d'hémoglobinoses AS sans qu'il soit possible de 1!'affirmer formmellement.

(

fo¥a)

=
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4 ,~ ETUDE DENSITOMEIRIOUE DES HEMCGLOBINOSES AL

Le taux moyen de 1'hémoglobine C chez les sujets atteints d*hénoglobi-
nose AC est de 42,3 % azvec un écart typé de 6,3,

L'histograme n°2 et le tableau n°i4 pelﬂéttent 12 encore de renarquer
1z prégence de deux populations marginales qui ne sont probablement pas de
vraieg hémoglobinpses AC @ |

. Lesg deux sujets ayant de moins de 20 7 d'h#moglobine C sont probable~

nant des sujets novmaux transiusés par du sang AC avani 1'électrophorise

de L'hénoglobine,

» Les cing sujets ayanf plus de 50 % d'hdmoglobine C sont en fait dés
doubles hétérozyzotimmes 32a -+ thalassemie~hémoglobinose C (cf, chapitre 5);

En ce qﬁi concexne las hémoglobinoses AC certaines, 1'hisgtograume de
la rdpartition des sujets en fonction du'taﬁx d'hémoglobine C est uninodale.
Ies trds falbles irrégulaxités de 1’histogramme sént manifestement aléatoires;

Ceei suggdre l'existence défune population homogine d'hémoglobinose AC,

28090/ & 0o aD
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5._DENSITOMETRIE T SYNDROMES THALASSEMICUES :

La densitoméiriz permet le dosage de 1'hémozlobine A et de L'hémoglo-

e

ndispensables au diagnostic des diff&rents

=t

bine foetale, Ces dosages sont
syndromes thalassdmiques mais les résulteis doivent 8tre confrontés gux autras
€léments du bilan hématologigue ( voluae globulaire noyen, concentration L e
corpusculaire movenne en hémoglobine; test de FLETHAUER ) et "'a 1’en&u€te
familiale,

Lprée evoir évoqué les problémes soulevés par le dosage densitométrique

i=h

de 1'hémoglobine AZ et de 1'hémoglobine foetale, nous situerons la nlace de

£~

la densitométrie dans le diagnostic des différents syndromes thalassémicues

5.1, Problémeg soulavds par le dosaze densitomdétrigue de 1'hinogliobine

éz_et de 1'hsmozlobine foetare

5.1,1. §p§§gg;dg.l'g§gqughiq§ foetale

I1 ne souldve ¢ a. asucun »robléme particulier ,

Normalement, chez 1'adulte le taux d'hémoglobine foetale est inférieur
al p.cenL done indédtect aale ‘en dpn51t0ﬂatr_“ sur bande d'acétate de cellulose
transparisée,

Chez l'aéulté; outa présence dfhémoglobine foetale est pathologique,
Chez l'enfant,’les taux doivent 8tre conirontés avec l'3ge avant de conclure,

Les rdsultats du dosaze densitoméiwiqua sont paxfaitement comparables
4 ceux du dosage photoniiwique de 1l'himoglobine aprds dénaturation alealine

(hémoglobine R D A ).

I1 souldve deux problimes :

- La se1sxhllltc de la densitométrie sur bande d'acétate <e cellulose
transparisie est de 1l'ovdre de 1 % ; ce qui est insuffisant pouf décelaxr de
trés faibles variations d: taux de 1'hémoglobine A A cet égard, la technigue
classique du dosage photomiirique aprés éjlution des fractions hémoglobiniues
sur bande de cellogel est certainement plus précise mais sa complekité la

rend peu commode pour les grandes sérieg
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Le seuil & partir duguel on peut adnettre que le taux d'héacslobine

A? est pathologijue varie selon les suteurs dn 3 3 5%

» f%L est done indispen-

-

sable de dﬁxlni; la valeur seuil ~oxwespondant aux conditions de travail

de chaque laboratoize, Wous y reviendrons dans le parasgraphs sulwan:

Lih. oy

- . . PN . P
5.2, Yensitomdiri £ Dar nhalaags héesd TG
«%. Hepsitomgtzie et 38ta thalsssimies hétdromyrctes :

lensitométriiues pauven: se rencontrer

)
L8]
o}
v
2]
@]
n
‘-h
=
@0
-

~ fugnentation isolée de IL'hémogliine A7 supérieure

un2 b8z thalassemie hétérozygota,

e

la valeur~seuil

correspondant incontestablement

(oY

o

- Augmentation simultanée de 1'hémozlbine Ay et du taux ¢'hémoglobine

du taux 2'hémoglobine Joetale ayant 1z m@ue significatioh -,
~ Augmentation isolée de 1'hémozlobine foetale pouvatt corraspondre
3 une b&tas thalassiaie he:éro"yao e mals aussi & un syndrome de pexsistance
hiéréditaire de 1l'himoglobine foetale,
Nous avomns rencontré le premier profil dans 42 cas, le second dans 4 car
et le troisidmaz dans 24 cas,

Il est impossible 4'interpr@ter correctement ces

nrofils densitomstri-

'd

gques sans les coafrvonter aux résul-ats des autres axamens héaztologiques et

si possible & 1'en uBte familiale,

5.2.2. Interprétation d'une aarmentation de 1'hémoplobine Ay

I.e probléme aegi ici de définir 2 partic de nuel pourcentage o peut

considérer que L'hdmoglobin e 4, est gnornalement &levée, Dommz nous 1'avons

déja signald, ca pourcentage dépend de nombreuses variables techniques et
doit Btre détemming Jans chague lavoratoire,
Pour dafini: notxe valeur-seull, nous avons &fudié la moyaenne du voiuae

globulaire moyen en fonchion du pourcentage d'hémoglobine Az. Comme le mon-

trent bien le tebleau n°15 et la figure n°2, la moyeane duxr volume zlobulai-
re moyen ast toujours sunérieure 2 30 1, sgi 1'hémoglobine ﬁz ezt combrise

entre O e: 5 %, Taxr contve, au delz da 5 7 la moyenne du volume globulaire

2.

moyen s!effondre =xds en dessous d= 80 Z1.: dans ces conditions, on peut

admetire Gue pour nos conditions de zravall le seuil de 5 % d'hémoglobine
A2 ect A retenir.

coesl oo
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Il est possible que, compte ténu de la sensibilité de la technique

densitométrique ( environ 1 %) quelijues sujets normaux donnent un dosage
légdrement supidrieur 2 la valeux-seuil, alors qu'a 1'inverse quelques
b8ta thalassémizues ont peut Btrz un taux légérement inférieur (su£t§u£
g'ils sont simultanément carencds en fer); Nous pemsons cependant que ces

erreurs sont peu fréquenteg,
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542, 3. lnngpzégagigq_dlqgQﬁqggmggtgt;gé_QqﬁLlhgmgglpbigg_igégalg_:
5.2.3;1; Chez J1'adulte une augmentation de 1'hémogliobine foezale neﬁt
correspondre non seulement 2 une b8ta thalagsémie hetérozygoue mais aussi
& un gyndrome de persiotance her:ditalra de 1’h\_moglob:me foetale. Pouxr
distinguer ces éventualitds il comvient &férudier & élements ;
. Le taux d’hémbglgbine A2 dont 1'augmentation simultanée signe la
b&ta thaléssémie hétéroéygote mais dont la nofmalité ne pemmet pas de tfén;'
cher entre les 2 éven tua.lltés°
» Le volume gldbuiaire moyen et la c@ﬁéentration corpuéculaire moyennea
en hémﬁglobiﬁe deat la diminution est en faveur d'une b&ta thalassénie,
. Le tést de KLEIHAUER qui montre une répartition inhoﬁogéne de 1'hémo-

globine foetale dans ies b8ta thalassémies et une répartition homogéne dans

les syndrdmes de pewrsistance héréditgires de l'hémoglobine foetale;

"« L'enquéte familiale enfin, permet de décéler des formes plus carzctie-
ristiques avec augmentation de 1'hémoglobine A, dans la famille des beza

thalagsémies.

5Q2.3;2; Cheg 17 gnfant : il est extxBaement difficile d'alflrmer
1'existence d'une -augmentation de l'hémoglobine foetéle car elle est physib-
logique 2 la naissance et disparait-progreésivement plus ou moins rapidement
selon les sujets,

Le test de ILEIHAUER, associé 2 une &lévation de 1l'hémoglébine A2 at
1'enquéte familiale permettent d' affirmer un syndrome b&ta thalassémizue
a cet 3ge. |

5.2.4, Concluaion sur les b&ta thalassémieshétérozygotes

Sur 1503 électrophoréées, nous avons rencontré 51 b@ta thalassémies
hétérozygotes (3,4%) se répartissant en 42 augmentations isoldes de 1'hémo-
globine AZ’.4 augnentations simultanées de 1'hémoglobine A, et de 1'hémoglo-
bine foetale et 5 augméntations isolées de 1'hémoglobine foetale associde &

d'autres critéres de b8ta thalassém ies

cas (1,3%) de syndromes de persis-

2

Par ailleurs, nous avons rencontré 1

tance héwéditaires de 1'hémoglobine foetala,
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5.3. Densitoméirie et bBig thalassémies homozyvsoates

L.es b@tg thalassdnizs houozygotes sont exceptionneli@éﬁanaamakoﬁk peut
estimer, d'apris la loi de HARVY "EIVBERZ leur privslence eaviron a 1 ».
10CC 2 la naisgdance { 3,6% &lavé au carrd).

Hotre’sériﬁ ne comporte eucu: cas de b8ta thalassémie ~ - » homozygote,
ce qui n'a ;ien de treés surprencnt dans la mesure ol il sl'asi: sgurtout
' aduites. Cinq cas ont cepeandant 3té vetrouvés au laboratoire les années
scédentes = il s'agissdit tcujours de bBta + thalassénier homozygotes

ayant le profil élszctrophorési.ue T .. Aucu: cas de D&ta . “halassémie

homozygote n'a jamais 4té rapporté au Hali { profil élactzcphordiique FF ).

5,4. Densitométrie et b8ta thalasso-dripanocytose

5.4,1, Deux vrofils électzopnorétiques soat pgssibles :

-
b= Gy e — e —

1S

L'hénoglobine SA (  cag) correspond toujours & une bBta + thalasso-
drépanocytose; le volume globulaire moyen bas at suxtour le pourcentage
d'hémoglobine S supérieur 3 celui de 1'hémoprlobine A permeitant d'éviter

:ac1lane1_ iz confusion enixes ces b&ta thalasso-dvépanocytoses et le simplc

trait drdpanocytaire ( L. S ),

veeil s
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=~ Cextaines hémoglobiges SF reuvent correspondre 3 une “8%z O thalasso-

dripanocytose. Toutefois, le profil électrophorétique § F peuk égalenent

corresponire 3 un double hétdwozygorishe S, Syndrome de persigtance hérédi-

hémoglobine foetale ou encore A une simple dxépanocytose homozy-

e

talre de i'
goie,

La distinc?ion entre ces trols dventualitds est délicate et ndcessi
la confrontation des éléments suivants

» La clinisue a un intér%ﬁ certain car les doubles héﬁérezytiS¢egS~
Syndrome de persisﬁanCe héréditaira ée‘l'hémoglobiné foetale sont bien toli=
©és. alors .ue les b&ra 0 thalasso~drépahocytoses at plug éncore les drépa;c;
cytoses homozygetes sont mal tolorées.‘

o L& bllan hématologique ast'sﬁbnormal (queljues cellules cibles) dens
le double hé&tirozygotigue S~Syndwome de persistance hérédditaixa de_l hémo-
globine foetale, Ii montre . uze andmie végidndrative ﬁicrocytai: dans lecg

b@ta O thalasao~cérépanocytoses et une andmie vézéndrative nowao on macro-
cytaire dans lac drépenocytoseshomozygotes.

« Le test de FLEIHADER monire une wépartition inhomoggne de 1'hémoglo-~
bine foetale dans les L8ta C thalasso~drépanocytoses, homo;@ne dans les
autres cas.

. Llenjute familizle eniin pemet de trancher dans les cee difficiles,

5./.2, Dans notre série nous =zvons rencontréd > b8ts 4 thalasgso-~drépa~

—

nocytoses. {aimoglobinose S A) et une bB8ta G thalasso-~drépanocyiose(hémozlo-
binose S¥). Signalons que les O gutres sujets ayant un profil OF de notra

série &talent des drépanocytoses homozygotes.

00!0!0.1/..0'._
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5.5, Dénsitoaétric et double nGtércayeotisme bBra thalassdmie~hémoglobine 0

T 1-' 1. ‘l. . '
Les doublds hétérogygotismss b&ta - thalassémie-~-hémozlobinose C

déterminent wn profil électrophorstijue de type C A {5 cas )

a dant 1 N I PN
Le double hétérozygzotisna bBta thalassémie-hémoglobinose J détermine

- . 3 ~. - » » N
en principe un profil C,F. . La distinction enire ce double hétirozygotisme

()

B3ta O thalassimie-hémoglobinose G * sts i
o aalassemie-heémoglobinose T avec le double hétérozygotisme syndrome

dg persistance héréditaire de !'hLémoglobine foetale~hémoglobinose C et les

h&moglobinoses C C souldvent thécrijuement les mémes srobléumes ‘ue pour les

g R 1 .
différents types d'hémoglobinose S¥, Ea réalité, cette distinction a peu

. P ) : -~ 0 ~ -
d'intér8t dens la mesure oll ces trois affections sont bénignes,

5,6. Densitométrie et Alpha thalassémie :

L'électrophordse faite & -artir du sang de cordon chez les nouveau~nés
permet de reconnaltre les hémoglchbines Bart'S et les hémoglobines H.

Par contre, chez 1'adulte elle semble normale, La baisse de 1'hémo-
slobine A2 n'est pas en réalité interprétable,

Le diagnostic des alpha thalagsémies repose en fait sux

Y

- I

i

tuda hématologi-ue ¢ la microcytose et ou 1l hypochromie sont
quasiconstantes dans les syndromes thaléssémiques;

- IL'en:suBte familiale : est capitale pour le diagnostic car le but
essentiel est de rechercher ou du moins de retvouver chez 1lfun des parents or
s chex lés menbres de la famille une ou des anomalies hématologiques pour -
affirmer.le diagnéstic de certitude ( dtude du volume globulalre moyen, de

la concentration coxpusculaire moyenne en hémoglobine et la recherche deg

anomalies &xythrocytaires),

.’a.-.’/..
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5.7. OoserVatlons caracuﬂrlstigpes de_guelques uﬁﬁurOQQS ;halaSuéﬂ' rag

=]

Plutdt que de rappoxrter la totalité des observations de hos syndromes
thalasséuliues, nous préférons nous limiter 2 quelques exemples nous permetn

=1 A - .
tant d'illustrer lec problames évogués ci~dessus,

r
O

1 " o AL = ,; P ) o
Qbservation n®l.- B8ta thalassémie hétérozygote avee augmentation

isolde de 1'Heqoglobine Ao

I1 s'agit de Mme CCULIBALY, %,, %gée de 53 ans, Bambaza qui est hospi-
talisée dans ie Service de ¥sdecine II le 10/8/1982 pour uan gros foie doulou-
reux, L'examen clinitue n'a rien révélé en dehors de 1'hépatomégalie doulou-
reuse, Son bilan hématologiiuz montre une microcytose modérde (VGU=75 f£1)
et une lésdre hypochromie (CCM=28,5g/dl.) sans anémie (Hb,= lig,Adl.).

Le frottis sanguin a pernis we constatér la prdsence “<e cellules cibles

et une mlcrocytose. L'éilectrophoxwise reVele de l'héuoszlobine A (92,5%) et

de 1l'héxocglobine AZ ( 7,5%) doat le taux est légdrement ¢levd, Le fer sériduz

est nozmal (14 micromoles /1.), la sidérophiline est &zalenent normale

( 68 micro-moles /1,) et le coefiicient de saturation est de 0,20,

Obsexvation n®2.~ BBte thalassénie hétérozygote avec auzmentation sie

-

multanse cde 1'hémozlobine 4, et e 1l'hémoglobine foe“a1e.

Lo

Q

fme COULIBALY , F., abue de 32 ans, Dambara est hospitalisdée dans ‘e

Service de Médecine I "A" 1e 2ﬂ/7/ 982 pour amaigrissement - A 1" examan

clinique on note une légére alt%ration de 1'état géndral, Le tilan hématolo~
gique montre une microcytose (VGU=74 f1,); par contre on ne note ni hypochzo-

mie (CCHM=30g./dl.) ni andmie (Hb.=11,1lgs/dl.). Le frotiis sanguin montre

la présence d'ovalocytes , dfanmiilocytes, de pdfhkilocy:ies et une micro-

i

anisocytcse s L'électrophordse wévéle un profil AJF,:Hb 4 = 38 %,Hb.F.=,5%

et ﬁb, A2= 7,5 %e Comme on le voit, }a densitométrie pernet de constatex
une relative diminution de 1'hé: ar0zlobine A au prof de 1'hémoglobine A2
et de 1'hémoglobine F, Le tes: de KLEIHAUER montre une répafiition inhomo-
geéne de l'hémozlobine foetale, %ugnt au dosage du fer sérique , il pérmet

de counstcter que la sidérémies est normale (17 micromol/1.), la sidérophi-

line est & 30 micromoles/l, et ie coefficient de saturation : §,21,



47 .-

. v ke o ~ 1 . . . ) ) ’
Gbservat;on n°3,~ B2ta + thalasgsémie hizirooysote avec augmentation

isoife de 1'hémoglobine foetzle,

tlle, DOUMEIA , ., #gde de 12 ans, ilaliné demande un bilan hén 2201081~

, o T~ 05 I . LTt :
ue en externe le 17/1C/1°37 pour un syndrome fébrile et une astnénie,

o.r..;'i.a

, - - » N . . )
1'examen clinique on note uze »%leur conjonctivale, Le bilan hématolo:

i

montre une anémie (ML,=7,%q,/di,) microeytaire (VGM376 fl;) noriochyome

™

(CCHI=30 g./dl,) régénérative (reticulocytes = 10’/ 1 ) L's8lectrophoxase
révale un profil AF, : H:,A=05,5% , HD .A2 =1% et Hb.F= 2,5%. Le test d=
FLEIHAUER montre une répaxrtition inhomogéne de 1'hénoglobine foetale sur le

irottis, Par ailleurs, le dosage du fer sérique montre une sidéremie légire~

(...1
[¢]
[y

meint augmentée (37 micromolas/l,), la sidérophiline est 2 94 micromoles/1.

ie coefficient de saturation est de O, 32,

Observation n°, Syndrome de persistance hézéditaire de 1'hémozlobine

foetale (P.H,F.)

Mme SACKC, U,, 8gde de 43 ans, Sarakolsd est adnise dans le Service de
¥idecine I ”B" le 30/3/1282 pour une tachyarythmie , Le bilan hématologigus
est normal (Hb, —12g./d1., V@&I=30 fl,, CCHM=31g../cl). L'électrophorise rev:la
un profil AF (Hb;A 94, 5%, HE.Eﬂ 2% et Hb.An=‘2,5%)- Le. test de XLETHLUR

7.
montre une répartition hoan~ine de 1'hém0519bine foetale sur le frottis , Le
dosage du fer sérigue a montré une sidérémie normale (L5 micromoles /l.),

une sidérophiline & 76 micromoles /1. et un coefficient de saturation & G, 20,

Observation n°5,~ 28ts + Thalasso-drépanocytose @

ie db 32 ans, Bambawra est hospitalisée dans le Servi-

s

- Yine. MARTKO, K.,

ce de Médecine I "B le 8/%/82 pouxr des douleurs articulaires qu’elle signzle

iy
R

d'ailleurs avoir les congtatdes depuis 1'enfaonca., A 1'examen clinique elle
présgente en plus un dyspnie d'effort; Le bilan hématologiqﬁe montre une andnic
‘(H’ =0,9g,/dl,) microcytaire (VG 2:69.f1.) normmochromne (CCOHEi=30g,/d1l.,). Lo
frottis sanguin montre les callules cibles et une pofkilocytose. LPélectro~
phorése révdle un profil SA = HBS = 6%%, Hb,L=23 %, Hb.Az = 8%, La sidéws~
mie est 3 26 micromoles/l,, la sidérophiline & 70 miéromoles/l. et le cozi~

ficient de saturation G, 37,

sonesdunns
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Obsexvation n%.- BétaQ thalasso-drépanocytose

lle, TREORE, ~A,, 8gée de 5 ans,; Bambarz nous est adressés par le

Al

Service de Pédiatrie de 1":0-1cel Gabriel TOURE. Depuis :'=2nfance elle
présente dec douleurs articulaires et um retard staturo-pondiral, Le bilan
hématologicue monire uné:microcytose.(VGM=64 £f1.) sans  andmie (Hb.=10,53./
dl.); on note 4galement une hypochromie (CCHM = 27 g,/dL.). L'électrophorése

revdle un profil SFlb 5= 70 % et HD F = 30 %.

fal

Observation n°7.~ Béta 4 thalassémie~hémoglobinose C .

{ {4 - L d - .
Vine MAIGA A,, B8geede 47 ans, sonrha¥ est hospitzalisfe cans le Serxvice
de Médecine A ¥BY le 7/5/02 pour un acmaigrissement. L'&lectrorhordse révéle

un profil C.h.: Hb, = 74,5% , Ho 5k."25;5 %.

/

S eo as e, A0S
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S gy d oyt > Npap e A0 s Lo e £ s .
Flusieurs th2ses ayan® ddja fait le point sur les hémoglobinoses au

Mali, nous insisiterons suriou: dans nos commenta::eo sur 1'apsort de la

densitomésiie dans ces affec- -ions.
1. HTIOGLOBINOSES & ef C

1.1, fpidémiologie

Lo R~

. e 1 vy~ S12 o 'l
Hotre en uBte n'gpporte sucun élément nouveau dang ces affections, Ell~

confirme simplement leur fréguence & DBamako et dans 1!ensembie du pays déja

signalée par de nombreux twavaux ( 5, 17, 25, 30, 37, 48, 72, 14)

-~ Selon les estimations du Dr, VAIGA T,I., la prévalence de 1'h3moglo-
binose AS est <e 11,58 % et de celle de 1'hémoglobinose A € de 9,77 % pour

1'ensemble de la population malieane en 19754 48 )
~ Bien entendu, les hémoglobinoses AS et AC soni aussi fréquentes dans
les deuz sexes dans toutes les &tudes ( 5,18,37,43 ) elles ne réduisent

pas 1'espérance de vie,

x¥al

- Leg himoglobinoses SS et C par contre sont sdvdrec et sont a 1'ori-
gine d'une forte mortalité,
- Les tableaux n®°l8 et 19 sisnalent les importantes vaxiations de

la prévalence des hémoglobinoses AS ei AC en fonction des athnies,

1.2, Hétérogénéité des hdmazlobinosessS au ilali:

-

~ Nous avons déjd souligni cue l'histogramme de la répartition les
sujets AS en fonction du taux d'udmoglobine S est bimodale sugsérant
1'eiisten§e'dé’deuz gloupes dig iﬁcfé génédtiquement,

~ GCeci correspond sans doute & I1fexistence ¢'un polymorvhisme généti-
que dont la possibiliti a é#l ricemment démontrde par leg fravaux de KAN et

DOZY. (20 )
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~ Le g8ne bBta est gitud ? : g »
& a est pituée gur le chromosome 11, On veut 1'Zrudier grace

8 des eanzymes gui clivent le D,N.A. en des points pricis { enzyme de: res-

triction~); les fragments sont alors caractérisés par leurs tailles, puis po

hybridation avec une sondée radio~active. =

i

] 2 2a L] - (-. ] - e
i ce qui concerne 1'étude des g@nes bH%ta °, 1l'utilisation de 1" enzyae

-

s

Hpal permet de wmontrer cue le g@ne patihioiogidue peut 8tre porté soit par u:
ot . [ X ’ 2 . o - " . ’ .
Iragment de 13 KilobaTe§ soit par un fragment de 7,6 ilobe guy, sont plus

rarement par un fragment de 7 kilobaren,

n

~ Plusieurs études ont montré que le g@ne bBta ” &tait presque toujours
porté par un fragment de 13 lholobares dans la région du Golfe de Guinde,
Par contre en Arabie Saoudite, en Afrijue Equatoriale, au S&négal, en COte
) . a )
d'Ivoire, le g@ne bBta" esgt presque toujours porxtd par un fragment de
7,6 kilcohares,

- On peut imaginer gu'au liali , coexistent les 2 types de mutations

(cf, figure n°: ),

1.3, Anémie et hémoglbinoss 5 -°C ,

~ Comme la plupart de nos prédécésseurs nous n'gvons trouvé gucune

corvélation entre les himoglobinoses AS, AC et les andules,

~>Signalons cependant gufd S&lingué, les sujets A3 gemblent moius
anémiques cue les sujets AL car ils soni partiellement protégés contre le
paludisme & P L, falciparun.

Pl

~ Lfune des curosités mal expligude de notre enquéie est
~

des anémies et des microcytoses chez nos malades atteints 4'hémoglobinose C

homorygote,
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Iableau n°l7.~ rrévalence de 1'hénosicbinose AS et de 1'hAmozlobinose

AC au HMali d'apris les diffdrents auteurs.,
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Figure n’4,- Polymorphisme génétique de 1'hémoglobine S -

- Les ronds neirs indiquent les zones ol le géne béta S

un fragment de 13 kilebarxs.,

un fragment de 7,6 kilobars i

5
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Tu Mémoixre dé Pharmacie dL Doctcur DIARTA

l.‘.l-,- * S -, s A
Peu dfdtules ont jusqu'a pudsant St consacrées aux thalassémies

au Mali en dehors cependant de la thiise du Dr, HMAICA I.I. { 43) et

S. (10 d.

3]

2.1, B3tg Thalagsémie

~ Notre travail confirme ler estimaticns pr _cédente§ suent & la pri-
valence des h8ta thalassémies cu'on peut fixzer 3 environ 3 %; ot confirme
&galemen t ju'il g'agit essentiellement de b&ta + thalass&iies puisque les
b8ta + thalasso~dripan c§toseu Hb; SA) sont plus fréquentes ~ue- les
b8ta zéro thalasao~drépanocytoses ( éF);

~ L'anaiyse des différentes en uBtes effectudes dans tou’ e ali par
1'Ecole Nationzle de Médecine et de Phammacie du ¥ali ( E,M,1%.DP.) avait

-

leli pammi le-

o

e

e

abouti prgticuamant aux a®mes conclusions; ce 7ul situe
pays d'Afriue neire olt les hBia thalagsémies sont les plus fzécuantes

(cf, tableau n°21).

2.2, Syndrome de P ¥ ¢
I1 esz yelativement rare dans notre série 1¢ ecas ( 1,;h) Par contre
dans d'autraes dtudes notamment dens ies Cercles de K&niéba ~ Bafoulabé -
Kita ( X.D.F.), 8a prévalence est axtrBnenent &levée atteignant juscu'd

50 % des sujets, ( cof, tabieau n°l5 J

2.3, Alpha tha zssénies ¢

Lo

ah

Les &lactzophoxlses dz sang de cordon effectutes par la Docteur 1_*uh
1.1I., ont wevdls la fréquence de 1l'hdmoglobine Bar S sur ces ~rdlivenents
elles sont augmentdes dans 30 % des ¢as ( d¢'uce manidre trés importante
dans 4 % des cas); cuelques cas suszacts d'hémoglobine H ont mwio &:é
déceléds, Tl sexait intéresgsant de reprendre ce travail en densitoadtrie ~nrt:

confirmmer ces résultats fordés sur la simple zppréciaiion smai~cuantitative

des bandes £lecirophorétiques,(43)

ce e/ e
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Z.05, Conclusion :

Noitza travail confimme la fricuence des b8ta thal

et la gravité ces b8ta thalasso~dzésanocytoses.

De nouvelles études sont nécessaires pour sgituer

assénies
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£y~ Nous rapportons les résultats de l'étuda densitométricue de
12 e - 1
1'électrophordse de 1'hémoglobine chez 1503 malades heospitalisds & I%iBnital

du Foint~"'G",

1. Suz le plan gpidémiologiue :

Pammi ces malades 12,77 sont AS, 8,2 % AG; G,C% $8,. 0,6% CC,. 1,4% S¢C..
3,4% ont une b@ra thalassénic hdtarozygote et 1,3% wa syndrome de-PHFh On
note encore 0,2% de bB:a thalasso~drépanocytoss et 0,4% de doubles hétérozy~
gotisnes-hémoglobinoses C-b3ta thalassémies, Enfin signalons une hénoglobine
rapide non identifiée,

. »
[
O

- Pammi ces hémoglobinoses, seules 1 1'hémoglobinosef S5, 1'hdmoglobinose

5C et les b&ta+ thalasso~drépanocytoses réduisent 1'agpdrance de vie,

~ Il emige d‘importﬁ._es variations ethnigues dans 1a répartition de la
drépanocytose surtout friquente chez les Peulhs e: 1'hémoglobinose AC chez

las nianka~Senoufo e les Trozon,.

2+ Sux le plan hénatologigue:

. Seules les hémcglobinoses maJeures sont andniantes : 88, 8C,
b2tat thalasso-drépanocytoses nais aussi curieusement 1'hémoslobinose €
homdzygote.

81 gnalons la fré i uance des microcytoses mal expliguses chez les sujets

porteurs de 1'hémoglobinose €,

. Le déficit en Glucose~6~Thosphate Deshydrogénase n'est pas corzéld
avec les hémoglobinoses nineuras, Par contre, il sembla exceptionnel chex

les sujets porteurs d'hénozlobinoses majeures,

-

3. La répaxtition des sujets AS en fonciion du _i;ay d'hgq ';“’oolne S,

—— [t ey —

est bimodale suggérant 1!existence d'un polymorphisae sénétique chez ces

sujets, Il serait intdresgant 4 entreprendre une dtude du D,N.A, du glne

béta S. pour confirmer cetie hypothése 7tui ouvrira dfintdressantes perspeciive
smthropologicues,

-7,
sss . nf 0
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P i g gt g g T . . . :
4. Eax contie la xépartition dés suicts /4 en fonction du taux d'hémo-
. 1. E R T I | . . . : .
globine C est unimodale, ce iui confirme 1'existence d'une autatios unique

originaire du Plateau Voitafque.

5. Le_dosage densitométricue des hémoglobifes A et foetale comtribue
largement au diagnostic dez aiffére;is syndromeg thalas émiqueé. il.cthient
>cependant d'en souligner les :Il"x:cu1\_:u techni ues et la nécessiis aezto;jours
nonfronter ces rasultcu aux donnies hématologiqués classiques.ﬁﬂig CCHM,

Hh) au test de FILIHAUER ( en cas d'élévation du zaux de 1'hémoglogine

foetale) et 3 i'enjuBre familiale.

Be=Notra travail ne constitue qulune dtape dans 1'dtude des
hémoglobinoses au Mali., Il confirme iargement las résultats de nos prddécesseurs

et pouligne comme eux 1'importance capitale.en santé publicue de ces affections

qui représentent 12 quatrisgme causd de déeds chez les enfants,

Ce travail apporte certaines pfécisions quant au polymorphisme génétigue

de 1'hémoglobincgz 8 et 3 la prévalence des b&ca thalassémies,

4

IL devra é xe compl é par de nouvelles 4tudes pour mieux situer
la place des alpha thalassémies et mettre au poinz le diagnostic gaténatal

des hémoglobinoses,/ .~

v e sd e em M = PO e e Ee sm FE em T ea et em
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SERMENT
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BEn présence des maitres de cette Ecole, de mes cendisciples,
je promets et je jure é'8tre fidéle aux leis de l'henneur et de la

probité dans l'exercice de la Médecine.

Je donnerai mes soins & 1l'indigent et n'exgdgerali jemais un
salaire au-dessus de mon travail. Admis dans l'intérieur €es maisons,
mes yeux ne verront pas ce qui s'y passe ; ma langue taira les secrets
cul me seront confiés, et mon état ne servira pas a corrempre les

meeurs ni 4 favoriser le crime,

Recannaissant envers mes maltres, je thendrai leurs enfants
et ceux de mes fréres pour des fréres, et s'ils devaient apprendre la
Médecine ou recourir a mes soins, je les instruirai et les soignerai

sans salaire ni gngagement,

8i je remplis ce serment sans l'enfreindre, qu'il me soit
donné de jeuir heureusanent de la vie et de ma profession, henoré a
jamals parmi les hommes., Si je le viole et que je parjure, puissé~je

aveir un sort contraire,
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