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NOHENCLATURE_DES ATRIVIATIONS

1, = Volume Globulaire Moyen

I1.M.= Concentraiion corpugsculaire moyemne en hémoglobine
= Globule Rouge

Himatocrite

=  Himorslobine

= Héseglobine Az

it

F. = Bmorlobine foetalo

= Fentollize

= Cha%n:z 1' nutée drépanocytaire
i2

= Chatne ¥ normale

= H&moglobine A nommale.

s .
al, = ¥ thalassénie
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Initislemzn: dBerite coﬁme des affectio:s propres au bassin méd ter-
‘1e nom Thal:gsa qui veut dire mer en grec) legs Thalagsémies o-.t Jébordé
:t ce cadre originel pour appar:%tre zu nivezu d'mutres gones géographi-
.uglenrg études y ont &té congacrées, notamment en Africue, gou Higéria
Libéria { 54,55) au S4négal (4 );en France sur des trovailleurs C'Afri-

re résidant e. France (3C ).

fu Mali les Gtudes ont débuté =vec les enquites génétigues de 1'Equipe
Mcllenne ILVLE.D, - I.M.S.E.B=I.N.I.H, sur des populationg de lidnzka

avec la th2se du Docteur I, LI IGA (32 ).

Ces auteuws ont évoqué deng leurs travaux, le diagnogtic de thalassé-

m adoptant comme critdregdiagnostiquegle dosage de 1'hémoglobine A2 et
imoglobine F an présence d'une microcytose ot /ou d'une hypochroaie.

Dang cc contonte rces autcurs ont goulignéd la difficulté de cormer
denice réelle de ces anomalies, Zvidemment le diagnostic de catrtitude
alzssémies ne pzut se faire que par 1'électrophorse des cha?ras globini-
t par lo mise an évidence directe du désfguilibre de gynthimpe par des
erces d'incubatio: des reticulocytes in vitro, Ces types d'investigation
vent, walheureugoment Btre effectuss actuellement que dans un nombre tr2s

. de lLaboratoires.

C'est pourquoi , notre iravail qui s'tnspire de 1'en;ulic menge par
oratoire &o Pathologie moléculaire de Cochin, avec des techuniquas simples,
ardusées, A la portie de nombreux Laboratoires , applique une ndthodologie

i permet dans la majorité des casg, de fuire un diagnostic de quagi~certitude

C'est donc une certzine manidve d'aborder le probleme Ju diagnostic
hzlassémies et les résultats aumjnels nowg avons abouti, qui roprésente

ientiel de ce momire,

.‘l-l!/.l'l
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I1 ne sera donc pas .uagtion ici, de tralter Jeg agnecis clinliues,

-y e

de digcrin’ner les syndromes thalasséaiques 3 la lumiére des criteres Talis

Y gavoir § critéres hématolog! . uas et cy:to~chimicue, critéregilectrophord-

L
2set criidres biochimigues,
Tar ailleurs il nous Iru: gignaler que 1'enqu®te faallisle qui doi:

‘ngérer comme critdre diagnosiizues n'-: pu Bire effcctuie,

Dans  ze wémoire, nous nous provposons donc de vous domn.ar
vd les méthodeg d'étude , puls les risultazs de notre propre engqudta en
:lon <e lz mithodologie proposic , de leg analyser & la luniére des “ravavx
mt Zod effeciudp dans ce doaaina, aprds un apemu génfral sur les

:asémies,

H
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1) .~ DEFINITION

Les th:olassiules sont les hfuoglobinopathies gqul gout des affecticia
Tlles

iques eoractérisfes prr un trouble ;uantitatif Je 1l'himoglobine., &

ES

un greupe d'sndaies W@nolytigues, héréditaires, caractérisées par un

PN

syn:hése partiel oz tocal 4'vne ou de plusiaurs des chalnes pept di-
: la globine, Cepeniszut les cha¥nes synthétiséeg sont normales dang leux

1ir2, Clest au niveau deg mécen smes de la biogynthlss que ge gitue leo

Le déicut de symthldse d'une des subun’tés entTs%ne un défaut global e

tion d'hémoglobice, et donc une anémie micvogytairc et le pl:a souvent

roma, Celle~ci es: mzjorfe par une &rythropoYészs inefficacs.

Le désSquilibie entre deg cha’nes normalement pRégentes en quantizés
1, extralne un axcds appavent de la chalne produite en cuantité normale.
dogniére ne pouvant s'appar’er da.s des té:irsmdTeg normoux, est instable

icipite sur ia membxsnz Z- globule rouge, ce gui entratne wi.e hémo-

(47 ).

Les thalassémies g2 clagsez: gelon le type de chaffne attei.t, On <ipg-
2 alasi les bRBta, delta-b2ts er alpha-thalassfm’es; nuelques rares cas

ta et gamma~tholapatnies ont dgaleme. t &cé dderiza ( 51),

Da.s le groupe “as b2ta-thzlassfmies, on gépare les bBiak thalassinieo,

synzh2ge de la chafne n'ept q.e part ellement dim‘nuée, des bata®
1s88nies ol elle est totaltament abolie avssi bie. da s les reticulocrtes
mg  périphérigue gue dans la moellsz ogseuse,

Dans les bBta-delta~thalassémies , les 2 gdnes bRAza et delta gont
Iltand.ient atteints et leurs synth2ses sont solent periielles, soient

ieo.

T T
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Mta et bBta-del:a-~thalassémies peuvent exister sems la formz haAts-
. deux
gote ou homozygot:z s2lon ju'un saul oun 1z all2les sont touchés.

Les Llpha-~thcolzgsémles pont cartctériséas par un déficic de gyngthdse
cha®nes alpho, Lz degré de gravitd ast proportionnel au nombre de g2nez
£ atteints qui varlie de 1 2 4,

- hydrops feztzlis @ quand il ¥ o atteinte de 4 ganes alpha,

- hémoglobinose H ; atteintz de 5 ganes alpha,

~ clpha~thalcesfmie mi eure : attoints de 2 gines alphs,

~ alpha-thalagoénic silencieuge : ettzints d'un g2ne alpha,

A cBté des thelagsém’es, on peut parler des hémoglobines A structurs
male dont la chatne mutée peut prégenter un défaut de gynthdse, wéalis=:
rydrome thalassémigue, maig n'entrant pas dans la définition génézr-le das
.assémlag, Ce port principalement :

- L'hémoglobine Lepore, dom-ant u- tablea: similaire aux b8ta-thalagsi-
1 et gui résulte d'un croissing-ovar ‘nécal entre les gdres delta et
v Le prodvit de pynthése de ce géne e fusion est une chatne non elphsz

1'extrémicé I~terminale egt de typs dalta, et l'extrémiié C-temmlinal:
de type DbR2ta,

~ L'hémozlobine Constant-Spring, dont la cha®ne zlpha es: zllo. g@a ,

parente aux alpha~thalassémies,

Dans ces deux types d'hémoglobines anormales, il y a €galenent un dé-

.t quantitat f regpectivement en cha%ne b2ta et alpha,

1T./.- ASPECT  MOLECULATPE

Les mécanlses nolécula: res regponsablas des thalassémies mne sout pos
)re  toug connug, Actuellement certzing processus ont pu Btre cla’ramen:
mtrés, mais pour d'autres, on ne dispose zncore que d'arguments indirects

rermettan: encors, ~uz de formuler des hypothéses (51 ).

..ll..l/...l!
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En fait, les thalassémies peuvent 8tre considérfes comme des syndromes
taires. Le déficit de synth2se est sflectif, et ne porte cue gur up deg
de chalneas de 1'hémoglobine, Il ='y a paa d'inhibition de 1'ensemble des

sug de pynthésc de L'hémogl " ine,

L'étude de la pynthdse de soug-unités de 1l'hémoglobine par incubation
o des reticulocytes en prégence dfun acide eminé radioactif, et fraoe
ment ultérieur des chatnes, 2 mo-tré qu'il existe un rapport-~ de synth2sge
les cha®nes H@za et alpha., Ce rappert est nomaslement &gal 8 1 (b7~ sur

-1).

Les modifications de ce rapport mont dues & la diminution de syanthlse
chatne, avec gynth2se normale de 1'autre cha®ne, Dans les b®ta~thalagsémle:
port b2ta/alpha est régulidreme - diminué; au contraire dJana leg alpha-

sémies il est augmenté,

111/.~ ASZECT GENETIQUE

On a montxé chez un sujat nommal que le gdne alpha &étant prégent deux
ur un £fme chromogscoz, alors que les g2nes non alpha( 2 ou 3 gdnes gamma,
delta et un gdne bAta) sont tous portés par un seul chromosome, maia

ent de celuil qui contient les génas alpha,
Pour un sujat normal il y 2 donc 4 g2nes alpha et seulemet 2 geres
Par ailleurg on & déman” ¢ quea le locus des gdnes alpha se trouve sur
omogome 16, tandis que oelui des gdnes non alpha se trouve sur la chromo-

1. Sur le plan de la péndtique, la tTansmission de la &t~ p@ fait sur le

utopomique codominant,

.Dl!.l/.ll‘
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. Tour les v2ta’

-thalzesém’as, la cauasz de 1'absence de gynth2se est
te ingoznue, ma’s omn szit “u!’l n'y a pas délétion du ginc .ui est préns

1*A. 1, 1. des malades,

« Dansg leg bﬂtu%;thalassémies, 1'anomeiie est dus 3 o2 diminut.on du
de 1'A.3.11, messager ppécifique de la cha®ne bBtz, Cette diminuiion os:
ortionnzlle A la diminution Je synthése de la cha®nz -%:a, Ille corrxegpon:

ablement A la gynthdpge d'on A,2.1, messager anormalement ingtable,

. Leg D¥ta-deltaPsthalassémies corvespondent A wre dildtion des g&nosg
et dalta danpg 1'A,D.N, des malades. Cette délétion comprend vraissen-la-
ant en plus une partie de la zone régulatrice qui chexz 1'adulte normal
he 1!'exprecoion des gnes samma situés sur le wmme chromogsome dang le czs

3 persigtance héréditaire d'hfmoglobine foetalel F,H.U, T, )

Génes de Structuce

tructur: Zone rigulgrtric
! X gépes

!
jof
[y
[}

Y

oo

on= dilectsx

s 8 ena

a .
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. La cause des alpha-thalassémies asiatiques est bien 4tablie, c¢'est wme

1 d'un ou plusieurs gdnes alpha dans 1'A.D.N. des malades.

Maintanant on peut faira correspondre génotype et phénmotype. Il ¥ ¢ 2
Ipha our un chromosome, le génotype alpha.--thalassdmie1 correspond 2 ura

n de cag 2 génes, et alpha-thalagss 1 P A la d8l1étion d'un seul des 2

, -
e délats
Cénotype Phénotype
; Hydrops foetalis
J- e That”
S .t Thsl. 1
Hemoglobinogz H
—F ———- Thal,
1
— - e Thal. -
— - ———— Nozmmal
2 f%o:me nineure
e e _'Thal ?
e R . ;
2 1;
- -————— Thal, i
B N Thal.2
Porteur asymptonal’. uc
——m memee— Normal

Cepandant il existe d'autres groupes d'alpha-thalassénies pour les-
3 11 n'y a pas d'hydrops foetalis et dont la cause n'est donc vraigoamblo-

ant pag une déldtion dugdne au niveau de 1'A.D.N,

V./.~ ASPRCT DIAGNOSTIQUZ

En dehore de la sympiBoatologie clinivue, le diagnoatic des thalassi. 2o

. e

igse suz 4 ordres d'arguments

4
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1°) A-gunents cytologiques

a) Lz 1l crocytose : Elle est ddteminfe par le calcul du volume nlo~
loyen { V.2, M. ) gui, le plus souve .t est abaissd (infdrieur ou %zal

4

b) L'avpochromie : Ca détemmination sz fal: par le calcul de la

atior corpusculaire moyenne en hémoglobine (CQGH )., Hous admettors
une valeur de la COP{ inférieure ou égale 2 30 %,

thalassdmies
t la councentration corpusculaire moyenne en himoglobinz a4t moing

: 3 cauvse da la baisse concoa’tteate du taux d'hémoglobine at du volumz

-re.

c) Anoral’ag morphologicues des _hématies : Les hématies sublssent

Lol e gyt

les nodiflcations morphologiquas trs accentufes ; wlerogripse,

ofhkilocyiose, prisence d'inclusions.

Les czlliles cibles son: gouvent rencontrées (leptocyies, target-

). Le nlus souvent des hématias nmucléés sont retrouvdes .

Czg nodifications ne sont pas cependant spicifiques aux thalagsim.’ zs.

d4) Reticuiocytose : Cfast la gigne de 1'hémolyse et de lz régénéra—

. taux de rzticulocytes subit dec augmentations qui pesuvent aller jus-

3 % selon l2z cas de thalassfmies.

Le plus gouvent leg signas hdomiologlgues des thalassémiag varfent

que la thalasa@mie goit homozyoota ou héitdrozygote, Cas plgnes sont plucz x

8 dang las Zormag homozygzotes gque dans les formes hétérozysotes.

@) Lz goast de WLETHAUED ost un test cytochimkque gque 1l'on pratique

woly ure I1nformation sur la rdnartition intracellula’re de 1!'hémoglob:n:z

te, C'est un tzst discriminato’we antre les bBta-thalassénias af les

s-ances héréditalres de 1l'hémpglobine foetale { ol la wépartition est

&ne ),

Il.-‘./ll'an
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2°) Axpuments Slectropboritliouzg :

e “’leotrophorcuu da 1'timogldbine et des chatnes globin! ques,

fractions mineures i hiénoslouine AZ at hémoglobina foetale, per=

n &vidence les anomalies caractérigtiqueg deg diffsrents
de thalassdnaies,

- Hémwolobine foatalc (ILTF ):.Dang les bBta ot b¥dta-del-a-thalassémies
de de 1l'hdmcrlobine révile une augmaniation du taws: de 1775 ¥, La ~uantisd
hémoglobine Ioetaleest variaclc, mais praticuement jamaino absente,

lpha~ti:alassémias paxr contre, il n'y a pas d'auguentatio:

- HSnoglobine A { H: Az):Elle est zugmentée dans les bPia-thalasaémles
diminute ou normale dans las alpna et bBta-delta-thalasséaics,
IL fau: pavoir qu'un dificit en fer fait dimimuer 1le taux d'hémoglo-
&2 dlol 1'inzdrd: du dosaze

BART®S dans lec

-zhalagssim’es (voir schéne ce 25 )
3% Acuments Diochimiques

~ Fer Govinue ¢ Dans leg thalagsfmi

es le fer serique ea: toujours noruial
e,

-~ Zilixubhinénice 1 Elle cara-tdérise augsi l'hémolyse . Elle es: trés

sle , ot le plus souven: digexlite dans

les formes hétdroz gotes.
- L'“tude de 7'A.D,N, et de 1'A,2.N, messager des s:ujets thalascémizues

d'hybridation cellulaire pour déceler l'anomalie, Sa

:che ata d'int4r%t que da-s leg “ormes homozygzotes.

4% Agguments fomiligux s

»

Les ensruBtes faniliales sont souvent importantes dans las thalassémies,

exigiz dez foracs silencieuses -u! n'ent pas de manifagtations cliniques
sisnes matologigues o

. 12 on est ohligé de fair: une &tude
ahe pouz leurs dfcouverias,

ll.'l./l."‘
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T.- MATZZIZLS BT #ETHOLIC

£~ EZANTTLLOIMIAGE

Au coure dec rotr: enquldie, nous avons eu A étudiar 103 malades .

e} Sulcts &:tudigs et prolocoie de :trayail

L'enqudte :‘été menée  au nlveas de deux Centres hospitaliers :

~ WBpital Zabriel TCURL ((L.B.T.) Service de Pédiatrie I du Professeur
1ed TOUDE oft 18 malades ont 43¢ collectés,

- Institu: National de Ciologie Mmaine (I.N.B.H, ) ol 83 sujets -—ami
ialades axterncs ont Atd recenaids,

L'3ge wyen des malades diudiés varie de 1 2 2C ans. Toites les ethniec
représentdes dang 1'échantillon étudié ,Clertalines ethnies sont pridoni
s telles “ue { Dambara, Peul, Barakolé et ilalinks ), @'auZras par -oazzc
trag fallbleicnt rapriégentéss et ont Etd groundes ensamvle (Donra¥,

oka, S6noufo,.. ).

SLEAT

s L

HOMMEC

i |
; : FRELEES | TOTAUX |
FTNIE | 1 = - L
1 i

BATE: i 15 : 5 : 27 1
I s dhn i Shen e
A | o i 15 ] 25 |
B T T T e e TP
§ ! ! ! !
me_ Z o 13 L %____i
| ! 1 :

831240 ' 9 . 1 1 10
—————— s el it Sl diasiiend eufhediihe fedi it
R STHNIZS I 11 i 1C ] 21 !
o U SO Y A
i ] ] H

T A Ur: . i 54 i l - bt et

tpartition de l'sSchantillon en fonction du gexe et de 1'ethpie.

0-.-0--/.-..



Dais un pronliar temps, les -aalades sélectionnés llont 4+é gur la Dase

ts cliniquas (ictdére, splinomégalice, hépatomipalie , anéaie

surtoul en pidiatilz

, transfus’on, notions de erigea deuloureusszs )

la détemination de deux congtentes hénatologigues cul sont le voluacz

S

re moyen ot la concencration corpusculaire moyanne en hémoglobin: , Lo

retenuas gon. les suivantes : pour le voluae globulaire moyen inférieuc

=]

3 0 £1, ( micmocytose ), et pour la concentration corpuscalalre

er hénmoglobine : infériecursou &galed 30 % ( hypochromie ),

Les cas répondant & ces prenlers critdres gont porids sur unae Ifiche Jo
1'ethn’e, le gexe, 1'3ge, le lieu d'ovicins,

aement compoTiant ¢ ie nom,
eddants hiérdditalres, collatdrarz @ renseignenents clini-uas,
T.eg antdc&dents Lidréditaireg at collatdraux pour urz enmuBte femiliale

‘on

1 Bire dtudibe vue les difficulids de ricolts des domndzs au aiveau ces

- grande maforits externeg |

Dans un druxzltdne :emps sur cec sujets, ont &té applizufs dlautres

v
|1
e

- critdres cytochimiyues : test da ILEINAUEL, =aux de veticulocZes:

T

~ critiras &lectrophorétiqueg ; &lactrophor2se des hémogloblnes, doscs

actions mincures : Hémmglobine A2 - lilmogiobine ioetale .,

~ critdrec .lochimirues : principalenent taux du fer seriaue et accec-

ent la bilirubine (voir uoddle de Fiche d'engu®ie )

NN TP
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b)

Le prélévenant

couda, raremant per ponction sous-clavidie {surtout chez les

s).

Pour cha-uz walada

~ 5 ml, sur anti-oasulant (

~ 5 nl,
Dans 7uelgues cas,

.es enfants,

a
el

1’.
— .

le nlun souvant par ponction veiaciso Av

-

ras

12 nl. de sang prélevs poni répactic comme suil

5t

dparinc )

sans antlcoaculaat ,

7

-

or. a eu rezours A un deuxiae pxélévenent suTitout

5./ .~ UEMICDES UTILISTES

1®) Mithodas cyio-hématolosiuas

Pour le calczul

¢ag conatantes

hématologiques V.S, e: COL nous @rons

12
1

-~ i2 nombre <a lobules rouges oxpriné en 1C

- lc %aux do 1'aéno;lobine agprind en grame/dl

- 1':%artocrite riad en pouTcentage

+ L'lnatocrize a 4:4 détemiaé par la ndthode do microhénmatocti:a,
un apparcil do type autoerit,

+ L'hdéaoslobine
4 Le nombre des

le T.H,, soit par la

siiuzs .

T

La C,C.ILL

3

ie

r oA
Lc ‘J-\J.'_‘

est mapriasg

TS
e, &

& déterninfée par la ndthode de I

L

pondirale a &%

a 2f8 didceraing soi: au coultar

globules rouges

837 @n utllisant les tecinigoes

[E 1P A ]

gollule de ALA

csl cuprimfic en pouTcentago

e}
w

n fentolitze { E1, )

R
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L8 méthode au bleu 4z evas

é:ude, nous avors utilied
t.
Ddactifs + 1" Llov do Unna
. blou do crdsel vrillanttl g,
. oitrats de sediun  { 3%) 3

2%) Tau physiologizuc
~ Matériel :.Mlcrogoope
JTubd A &nolysc

-

Techniqusz 3

Dans un “u-z2 3 " &aclyse uzictre
» Fau phvs@oloricue 3 1 nml
. “leu de  .na ¥ goutte
a ~ + Toonttta
. Qanu M o UOJ._l._
Bion mdlancer 2t lalgser reposer & la
1t 2 heures, Fasuitc contrifuger 2
2c le culo: fai-c des frotiis minceas,
I s . K t ]
Au microscope live & 1'immersion . en
iculocytas pour 3CGC hdaetics comptées.
Valeurs nomalcs ¢ 0,58 2 7.

29) 1Bthoda cytoch ug

Méthods de

Tour la nlagz 2n &vildence

Ce tasgt

es bast ey la résistance 4 la

ne foetale,

-

iy =

— —

;{é_i}_ C_‘t_:_

+

Soiution tazpon 3

m. a 1500 /oo,

d'hénmatios fosetales dans le

phoaphata-~acide citrique

20 ce,

prélevé pur tube héparing,

cempératusz du latoratoir:

. Verser le surnarzant,

étnbligsant le pourcentasa

KLETE

Lu.'.u
gang de nosg

dénaturation acide da L'hooo-

il

L3

]
H
LI BN )



nélanger extamporansdaent

18, -
~ Bolution A=73, U Haz achydre = 28,48,

1120- digtillée q.8.p. = 1000 ml,

« Sulutden B = Aclde cittique monolyydrass ¢ 19,2 g.

1120 distillée q.s8,p. ! 1000 ml,

A,
T 71,5 ml,

it
N
£
L
B

[

[}

+ Alcool &thylique 807

+ Tlémalan,

- llodc opératoire

— —

!l—"

Yifectuer sur dea lanes des frottis fing ot régullers avec du sang de
préleved sur Mparine, Cux ces frottis, procider aux opérations sulvantios:
-~ Tixation 5 an., dans 1'alcool,
- Géchage & 1'aixg,
T .o e 713 d 7 minute
~ Incubatiox dans la molution tampon P o pendant / minutes,
-~ Rimace A llea digtiiida,
- Coloration & - 1'hénmalun pendant 10 alautcs

anguitc lavage des lames,

Locture ¢ Apris sfchagse des lazes, lire au microgecope et 2 1iimmer-

.

an apprécient la préscncc a1 1'absence d'hfmatias fooctalecs ( non déna-

foncées). 51 elles son® présentcs, noteor la répartition homogine ou

Togdne du contean, Cette mdthode est sinple .

L

C'east 1'élactrophordsz standard .



[
W
]

Principe :
Flle consistc & falra dgrer un hénolysat sur ume plaquz d'acé:ate de

uloge,
Les différentaes hénoslobines migrent plus ou moins rapidenesnt sulvant

mobllitd élcetioproritiqua,

e

Sfactifs ot mactérial 3

— —a — — —

Taapon Tris EDTA bora-z  ( Supre Hemz Helena ) 1 sachet dans un litze
v digtillde, .

- Bandes d'acétate de collulose Titam I

~ Réactif hénolysant ( cau distillée )

~ Cuve 3 &lectrophoriige Tlelena

~ G&nératoar de courant masdue SEPIA

~ Tong papier buvard (Jie: papex)

~ Applicatcur ( Zip Zome applicator )

~ Plague d!alignament

=~ Plaque 2 &chantilion

~» Tube Hppendor’

I

- Micropipette { culel pipettz )

50 ml., dc taapon supxr: Hmme Helena sont versé€s dans chacun des b

8 extr@aes de la cuve A &lcectrophorae,

Un long pepiler buvard ast placzé 8 clieval sur chaque support du pon’
ypiorétitue en afasgurant qu'il est bilan an contact avec le tampon,

Les bandes d'acdtatce de celluloso sont immeorgéaslentencent dang le taxmo:n

1 dans un ricipient an plagstique, Cette irmersion dure 2C .

/

LRI N BN S B N



20.~

srépgrgtion du culot globulaire 3
gang hépaziné est centrifugé pour Btre débaranssé de sont plasma.
sérum phvaiologique est ajoutéd gu culot globulaire, agitaxr, centrifuger

ar le gxnageant, Laver alns! 4 fois .

Exéparation de 1'hémolysat i Mattre 50 microlitres de culot globuleire
alerolitres d'eau distillde dana un tube Eppendorf, pule centrifuger

s la centwilingeuse Eppendorf pour obtenir l'hémolysat.r

Enguite verssr 5 microlitres d'hémolysat dans charue pults de 1a
dchantillon A 1'aide d*une micropipette, Les bandes d'acState de cellu~
egsordes Anmuglquanent et placdes sur la pleque d'aligaament .« crodifire

gy’ 43 ac'ent 3 25 mm, dn centre ot leur face mata vers le hsut,

arger 1'mpplicateur e enfomgant les touches dans las pults de la =lague
1lon, Ramane:r 1'applicateur gussit8t sur la plaque d'alignement, of

sur le bouton et le maintenir aingl pendant 5 secondes.

rag chajue série de JdépBts, les touchas gont rincées au liqulde Zip

w« { une goutte pour 160 ml, d¥ezu distillée ), puls asséchées par m

ectrophortae, :
1a bandes d*acétate de celluloge sont rapidement placées sur le pont

wrétique s_ie. telle manidre que leur zone da d8pdt solt vars la cathode,

‘ace de d4pBt en bes,

: contact dlectrique est assuxé par un long papiler buvard appliqué sur
ipport du pont électrophorétique d'une part et plongeant d:mstle taopon
1e des compartiments extr@mes d'autre part,

ielques lames de microscope soat plecées sur las bords pour assures
mtact électrique, _

1 cuve ast recouverte, placée dans le rogrigératenr et 1'&lectrephordse

36e; la nigration dure 20 mn. Sous une tinsion de 350 V,



Coz:e techr Taue coaporie les ~vantaxss e: ‘=5 ‘ncovinients.

gr-Jons prr om lplacion,

. cnconvialonts 30 Tllc no peraer pac Te 'lazingost les hémoplobil co
et T “lupe prrt. 1ue hfwoglobiies £, D e G foutue -orr,

Hcug prozédons 2 12 coloration 2 1Tawilosclwarz pour mieu  llent)-

-

eg J1lffércs ez hémoglobinon e pour la conscovation ‘izs ba: les,

Lo banles sont iwacrptes 42.5 1'zaidoschwarz pa lant § ainctoes.

LA

.o "dlor-t o se £20t 2 ovloxgesat los bandes srcezasivement dans 2

ants contanant llacilc cent -ue Filud 32 5 % a'nutes Jensg le prawiar,

usgutd Jfdeolorrt on compline o

b) Dosage o l'hémoglobine A, _por électrophoree gtr cellogel

Frinc pe @ fipr3s uigration élecitreophore ique sur basdes Je cello; -l

“ - » Rl SN L2 i . o) S i
nlas d¥agnoslot:ine Ly st «'=éuogloline A, sont respaciivement sédoudan
des lani un tampon ammon’anuz alcslin, La -lens’td opti-ue est aesurde &

1%) Cellogzl : &4 Z 17 e, { SEDLL 2ar o 16 )

2%) Alcool miihyl.-uz R.7.

3%) Tampo:. T Z I pour &lectrophorise .

E.n,T.A. 5 % &
{eile borigus (R.:.) 25 o.

HZO 0,05, 1022 al,
Jolution Stock A iiluer 7 fois au moment J¢ 1'emploi.

L I Y



22, -
) Tamwon axcnlague alealin
Lemo dlanus prre 100 microlitres

Tau Jlgtlllaa T wicrol tize

b

) _Cuvos 2 Elactrophorigz SE2IY pour cellogel,

- Ginérataur a1 coursznt steb 172 SBEDIA

- Delfrigir. ta v

8) Prépars loz de_1'némplysat :
Du sang orilavé sur antiecoazsimi (héparine ) est centrifupd, ruic
gad -le so: plasaa,
Les globulaes rouges sor: exsuite lavés trois fois en ez physiolo~
p is hémolvedo par un volume et 1/2 lazu bidistillée fro’de pendan:
L'héaolysat as: misg sous tolud:e ( ov Zétrachlorure ) pendaat 10 minutes
¢ au vorten puig cetrifuzd pendast 2 minutes 1 ou 2 fols & 10 CC0 tours
wte ( centrifuseuse Eppendorf ).

on dosa 1'1Zaoglobine Jacs le sur-ageant limpJle et on ajuste

:lleaent A ui: zanx comprRis entre 7 et 10 7 d'himoglobine , L'hfwolysct

terve au froil, *
b) Elzcrrochoxdge :

Les Daadas J2 cellozel sont comservées dans 1'aleool nith 1iue
Peau Lidistillie )

Les bandes gon: zboniamxient giacfes 3 1'ecu avoat llemplol,

Laissar “zentar les banies Ze cellogel pendant 10 mn. niin.

won T 27 d 1agd 7 fo's. Le w22 tapo T E T est versé dens lag bro#s <¢

.ll.'l./.l.l



A

Tgaorer rapidenent avae um papier filtre, ot peser sur une plague iz

v oer. ovitant sue la ban’o ns gse dlssdcehe,

2227 un troit eu argyei A 5 oo, du dpart, Dépogar 10 ndicroliiras

wl sz ey tire ligne ouzr 3 cu. de large. Les bandes da cellogel (face

w
o'
o]
[o)
©
&
=]
=
)
a
I
]
He
]
tt
o
©
=]
rr
o
<
1
0
an
L
)

‘bazte e hast ) conrt placies “ans le

F o dilut ao 1/7% eg= mis dans les ozs

]
rt
§
o

s
=]
4]
|
t

3 de panler f£lire. Lo o

!A un oczrtais nfvesu inditud pay ce trait, Leg bendes sont placges dans

ire “e gauche 3 droite, la zon: de d4pBt  est vers la catiode, La cuve .ot

[
‘e placte dars le refricdrzteur et on aeng:ape la nlporation.

1.

La mlgration se fait pendant 3 heurss gous une tengion de 250 V ot un

tege Ianlirieur ov égal 3 2allli-anpéres par ba.de,

L:e mandes de czllogal sont: découpdes 'épales dimensions pour
9 ; puis ploncémsdans las tubes contenan::

. d'oowonlagque dilude (100 alcerolizres dbammon’arue purz / 200 nl,

aoglobin Ll et 1'hénogloLina A

u digz 114z ), pour 1'hfiozloline iz et 10 nal., pour 1'hémoglobine il .

Aglitar au vortem-coniriicgar 28 minutes 8 300C towrs/miaute, Mesuiver
cngitd oplique ( D.C.) du surnageant et calculer
E.C.HbAz

- = 7 Hb A

L,C. Hb Lz +10 (.G, b4, )

ursnomales : 2,5 =3,5 7

Clest une technisue leate, on ne peut faire gua 3 migrations por

polation,

ceenensdine,



27.-

3) Dosase de 1'hépoglobine foetzle :

jthode de SINGER et CHERNDTT,

’rincipeg :

Jre partie aliquate de 1'hémplysa: purifié par le tolueme e3- sounise
m dénaturante de la soude , L'hémoglobine dénaturde egt pricipitée
ilfate d'amoniun, Le surmageznt est formd Jd'hémoglobine alcalino-vé-
, type foetal, On compare au spactrophotomdtre, la concentratio: de

frwoglobine alcalino-résigtante gvec celle d'une autxe partie alicuate

dlysat auens 2 la ame dilution d%hémoglobine ,

Réactifis 3

- NaoOd N12
- Solution pricipitante : 504 ( 1-!1{4 )2 = 75:4 g.

Hel N 0,5 al,

HZOO_SP 200 al.

Technique 3. Prendre 1'hémoglobine déjd préparée et amenSe & 10 7%
whnicue de pmgparation de 1'hémoglobine )
a) Dans un ballon de 5 ul, f2ire une dilution d*hémoglobine 10 Z au
m mélangaeant
. Bémoglobine A 10 % = 20 microlitres
. maun distillée G S P 5 wul,
Ctest le tube de Hb I, ( HéwoRlobine initiale )
b} Dans un 22me tube 4 cantrifuger A& fond rond, meitre @
- 100 uicrolitres ( O,1M1,) d'hémoglobine 3 10 %
- 1,6 ml, de Na 00 N12.
Imnédiatement déclancher le chronom®tre et agiter le tube,
Attendre 1 minute exactement (50 necondes ), au teoyps 60 secondes,
irmédigtement : 3, 4ml. de polution précipitante.
Agiter 3 3 4 un, attendre 10 minutes ensuite filtrer sur filtre sous

, puis lire les densitéas optiquas au spectrophotomdtre A 542 ma.

l.‘..,..'



Calculs :

alino~rdsistante (L AZ) nour 100 nl.

2]

La proporiion “'hswmozlobine al
- =

lobing totale ast de

{(D.C.) T AR
% 20 = 7 d'hinoglobine alcalino-résiscante,

o)
L
—
{oN
et
[y
[e]
ey
i
[
5
8
'J
P
2y
14
e

a) Dosage d. ez serigus

iy L=

ary

Nous avons asgars de fairs systfmatiquenent lz dosage du fer ganlijro ez
os sujets, MNousg avons utilisé lz dthode du Serifer-¥it { Do llerieux )
rincipe :

ILe far sericue est libéré de la tranaferine en ailieu acide e xoduit:
acide ascorbi-uue en far ferreux, Un présence de 2,4 6 tripuridyl ~C-
ine { T.P.TZ,) =1 se fome un complaxe color?, Lleu violet, dont la

tZ opti-ue es:t proporiionnelle & 1z concentration en fer dans le gex

[u
in

~Rigetifs % L e coffrat Serifer-Kit pemettant e réalisger

|

Réactis 2™l — Solution £:alon do fer & 2 aicrogrames par al,

. Réactif n%2 = Solution :tanpon Kel-llzl, pH 2,2 force ionique

. Réact’f -°3 = Acide ascorbiqua 5 tubes de 1,72,

JRAbactif n% = Solution d'acState de gsodium &8 5 % -~ 2 flacona de

. Xbactife n® = Solution de 2, 1, & tripuridyl=S~triezine & 0,73
acons de 5,5nl,

Y



Matérial : - Pipkrtes
- Tuves & aageis et portoirs

~ Bain=Marinc - Spectrophoton2tre. Jentrifugeuse,
La tachnique utilisée aat celle préconigée mar la firme. Lesa valeurs

[~

.eq gonc § 60 & 160 nicrogrames 7.

b) Dogage de la bilirubine gerigue ;
Nous avone également utilisé la bilirubine-Kit (Bio lerieux) pour le
: de@ la bilirubine totale , Ce Kit est completé par 1'icto-tzol, con-

aux recomandetions intarnationales pour 1l'étalonnage de la bilirubine

Erincipe :
Riaction de dlazotation Jd'HLJMANS VAN DON BERG an prégsence d'un
ateur 3 base de café’ne., La lecture de la coloration ge fait en milieu
.
Réaatifs et patériel :
Régetifs :
. Réactif n®l : Solut’on d'acide sulfemilique 2 5g/1-2 flacons de 45 ml
. REactif n® : Solution Je nitrite de sodiun pour la diazotation
y. compte-pgouttes de 3,5 ml,
. Réactii n%3 : réactif "Rivélateur " contenant de la caféine, de 1l'a~

de podium, du benzoate de Sodiun™~ 3 flacons de 50 ml,

. Réactif n®} : Solution alcgline - 3 flacons de 50 ml.

. Ztalonnage : Tcto~trol bioM&rieux

iiatéiriel : = pipettas
- tubes at portolrs
~ centrifugeuses, Spectrophotomdtre.

La tachnizrue utilisfe est celle préconisde par la fime, Valeurs nomiales

ine totale inférieure a3 10 mg./1.

N
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1%} Tableany 2.~ Répartition en fonction des critdres hématologiques

=chimiques .

JJTL==;j=;€=:==- M =§§=K§EE
¢ NOMERE DE 1 11710ROCYTOSE
i i | CROCYTOST. i
_y VALATES jvar 80 fl, | camt 0% i ,
> ERAMINES IZleihauet Klei- IFléihauvet Kléhau-IKleihaued Kléhaueri
! = Ipogitif, thauer lpositif let nsga-l posi:ifl négatif °
i Inégatif | lelf f l :
- ¥ t T t —t - !
i 1 I 1 ! ! ) !
18 A N - T T SR
o 1 l | I ! ! 1
o Sl it indiay it helihndl dhadeienies e Sl
L1 85 t - ! 3 1 8 1 3 1 13 1t 11 i
I A SRS U SIS RN SN ROUUR
! ! I ! | ] ] :
l 103 l 1 4 1 10 ¢ 62 1 13 1 14 i
1 ! ! ! ! ! ! !
! ! ! ! ! [ I I
1 T ~ I T '
! & ! 72 ! 27 ,
i p bt = A.E. sh et St I e P I amdomrmamemen '::i

Selon le tableau 2 @

~ 27 sulets sont hypochrones ot nicrocytaires
~ 4 suiets sont unijuement microcytalres

~ 72 pujets sont hypochromes pang nicrocytose

Parmi les 1032 suicts, 23 ont un test de Kleihauer positif {mépertition

1lulaire hétérogtne ), Ce chiffre est une indication sur le nombre

e de bRta~thalagsénies dont la confimation ou 1'infimation gera faite

critéres &lecivophorétigues et blochimi iueas.

90 ont un “aux dc reticulocytsssupbricur ou égal 2 0,5 %, ce qui indi-

caractire pézdnératif des anénies constatfas, Rappelons
microcytaires las valeurs calculdes du V 3l varient de

g sujets hypochromes, celles de la CCGM varient de 27 2

qua chez les
66 & & fl., et

30 ?‘1.

“l.l!/lt...
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fur les 102 cas sous avons 2 % d'hémoglobinoses § et 6,77% d'héarogloli-

Tablenu 4.4 Dosaze des fractions minaures de 1'hémaplobipe 3 H’m\zetﬂbF

CHROMEE

— e msm e —

o ' f ]
i;Zs ! HbAleevée {Hb& nommale ouy Hbh, non ; HOF gupérieura:
Sujets ! i diainuga | dosée |ou égale & 54
3 | . | . ! 1
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Lea 7 cas o 1l'hénoglobine Az n'a pas 4té dosfe, concernent soit das
A/C ou C/C, L'hémoglobine AZ nigre au mi®ie niveau que 1'héaozlobina C 2

calin,
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+) Tablezu 5.~ Dfsultat du dosage du fer Serigue :

== o = e e = et .

ar Sericue ! ror Saerique normai Fer Serique ;
I ou &levé | M fi

Sujetsy i s !

1 $ —

1Y POCHD.OMES 1 41 I 51 I

U S ! {

— “I —————— ey wwew  wmy S

[TCROCTTATES : 3 I 1 !

—————— — - —r — o e ey - e ‘—I"" — e e met A e e —i

WPCCERCITIS ET { 1 ]

ICROCYTAIRES | 24 ; 3 !

————— Ry ey ey Eme el e BEE A Sme el b Py Sk e s e b mee G kg G v u-;

: } !
T F e . i
TCTAUX Le 68 N ég i

Les valeurs trouvées vont de 19,5 mergld 2 325 mexg %.

bleac 6.~ DRésultats du dosage du fer serique en fonction du taux
d'hé&moglonine fj'

er Sexl-ue ! Fer Seriqua &levé! Fer Serigue :
HbAz i ou nommal i diminué i

ba, dleves : 2, X 30 :
— e o = = = - A e e - — — - —— )
b Az monnale ou ; ! 1
diminuge 9 : 3 ;
T T I
b A2 non dogée i 5 i 2 {
!

8

T

~ Houg avong re:enu comue bl3ta-thalassémies tous les cas conmportant
crocytoas et/ou une hypochromie avec un fer serique norcnal ou &levs, une
sbine A2 &levée (supérisure ou &zale A 3,5%) et une aummentation de
3dobine foetale dont la wépartition intra-cellulaire non homogdne, =st
inge par le test de KLETHAUER.

-~ Leg alpha-thalassémios ont &té identifides en présence d'ume micro-
et fou une hypochromie, avec fer serigue nomal ou &levé, une hémoglo-

nornale ou dim‘nuée, une hiémwpglobine foetale nomale,

RPN S



52.~
Au cours de notre éleatTonhorse, nous n'avons pas trouvé d'hémozloline I
Zn oonfrontant fes difiirents wfézultais nous avons trouvs sur leg 1203
hypocarones etf/ou microcyiairas 27 cas de thalagséna’es (soit 19,4%7)

Pami ces thizlassénlas nous disiinguong

15 D12ts--halasséniec an ripastissent e ¢

. 1 double :dtfévomgote ford +-tua.13350_drﬁvpa_‘onvta1 re

. 1 double hétirozynote bRta ~thalassfmic~hénoglobine C,
4 Alpha-thalassinlas conpwenant

. 2 doubles hédizdromygotss alpha~thalasso-drapanceytaire

-

« 2 Alsiha-thalassisiaes hétdédrozyzotes,

5%) Obgervat-ion des cas décclés

CAS PE DCUSLE NETERJZ TCOTING

ion p*l.~ Tanta NTANGADC , Sexe feminin Apée de 2 ans et demi .
‘m* 2 paqu orizinzire de lHioro. Malade provenant de 1'Wdpital Gabriol

e =
4.‘4.1. ;

suliats des_analyses : 17 - 33 % . Hp= 11,35/dL. ,
~.oe=4,75.1012/1, oo = 30 %, VS = 80 7.
Ter serique: 200 mcrog.”% {(Elzv¢ )
3:limbine = 35,2 al/1{hémolysa), HLF = 2,57
Naticalocskes = 1 %,
lectrophordae 1 Ay "F0% , ‘3—‘2\1,9%,!\2’-‘1,1 %
lous gvong un cas patent "hlpb.a- thalosodale/béoslobinoee™ 5 avece

apérieur 2 8,

in affet Cdans ce cas la gyothdse de la cha®ne alpha- dtant dépriqde

doulle hitérozyoote Alph:xt-:halassémi [héxaglobinoas O , les chafnes

en mue synthétigfen en quantitd nomale deviennent axcidentaires

ort ) la globlne alpha, Or on sait nuc les cha®nee alpha s'associent
-

tiallemont & b2ta pour domaer BDA { /4 ), ) pludBi qu'a HRea ~

) = 0-S . Ce qui expli-uec que HbA est supériecur 3 HDS (43 )

.'lll!/‘llp.
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atZon n°2.~- lme ROCOW, 3gh= <t 19

N.oro , G0 gulizant d L7I,M, DL
Bagul. -tp cas snalvses t HU'm 24 Y HB= 10,22, /21, :G. By 4’25_1912j1
J%: = 3¢ % V@l = 80 : Fer S-rkque = 72 microgp,? Yvaleur
nowmzlz ) ; bilirubins = 3,3ag/l; UbF= 2,47; Ret culocytas=Z,57 ;
£ 1'dlectrophorice on trouve Hbﬁl = §C7,HLE=2.,1 %; HbA2=1, e
Cz cas cgt glalloire au préofdent ot répond ou typa 2z ('alpha-thalassé-
noglotiaoge 5.
acio. 3.~ Dckiri SISSORC , Cexe wascul:ne , e:thnie sarakold, 3gé da2
ang.friginae’rz de Bamalo consulzant 3 1'I.iLB,H,
~ Répultate des apalyses 3 s E 37 %y Mb: 11,45/31.;GR= 4, 533.10 /1;
CCHJ = 30%; VEID - 72 fl.:; For gerizue = 110 merg,?; Bilirubine =3pg/ I,
A 1'8leczzophordse prati uéz 3 l'Institut de patologic wpléculzire -

1'Mpital de COCHIN ( Taris )

.,

athric peulh , origincize n

z donné le compte rendu~gulvant

Ty . — €. . y +‘ .
Hémozlobr e C/bBta ~thilagséaie. Le phénotypes est en effel C.supéricure

a &, Tzésence dlMoF,
ation n®,~ Enfan: Hafeatou 80850 14 ans sexe feminin,
- Résu;»a“a cus znalyses - = 35 % ; Ht: 10,3g/dl; GR= 4,475, 1012j1;
COEL = 29 43 VaM= oC f1. :Fe- serlque = 170 merg.% ; (Slevé ) .
1'electrophordsc on trouve & HbL1: 35,43%; Hbi2= %£,92 7 ; HBS=5 ,127;
C'est u.o double hézéromygo: c bata'~thalagséaie /H55,
Pour ces 2 dernilres obsorvations , le déficit de symthdse se trouve

eau e la cha? o bBie normale.il y a

la ue proportion plus grande des ch-Tnac
(e
(222 5 B2:a” ) par rappor: 2 bBta nomaledans le cas do double hécg~
Lo v )
tie, Cn oblent 2lors 1M S T, ﬁket(,;’i;;‘/)}{ ié
veu: dive Ho8 gupéricure A HoA ot HbC supéricuwre 2 HbA.

—r .

Eﬂﬂ M L -* -THALASSEMIE

ation n%5,~ Dandiougou TRACDT,

20 =zns originalre ée S lasgo congult

M

sexe wasculin , ethnie Dambaza, %gé de

ant a 1! I.N,3.H.

Résultatg des analyse : N = 47 7 ; Hb= 14,2g/d1.;50= 5, SL.IO /l
CCH = 30 %; VGM = 7° £1,;1T04, = A,0%; Tor serique = 135acrg.7%;
bili=ulbizne = bug./1l; UBF =67 § Reticulocyte = 1 73

1.'4lectrophordse donne

hét l..(:._rO"L.._n_.
Clest vne 3taT alasséale

th

AMA, Lo test Jde ILEIHAULR

positif{répartitio.

hitdrozygote mincure,

veseeitaenn
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Zon n%,~ TFant: IAGANERA, sexe féminin, ethnia sarakolé, 2gfe de 1° ans,
i‘naire de Kayes, consultant & 1'I,N,B.H,

- t . 12
itats des gnalyges ¢ 11w 32 %, Hb=5,9z./dl,; G2 = 342,16 /1,
o -

(= 32%; VE= 93 fl,; Hb._ = 4nl % ; Fer sexrizuz = 133 meorg,%; bilirubine
.mg./1l; UBE = 4%; Zlet:-'_calocy'-’.:e =137 .

.cctrophorse donne 1 /A, Lc test de IEIHUEK® est positif,

;T€ une valeur de V3Gl nomazle sjue nous trocvona cependant non . _, en
ort avec la rézlité (comptage des globulaes roupges effectuéd mandellament )
i avons évoqué el le liagnostic de b@ta'thalassémie hétérozygote mineure
uge Jas autres critdras.

iion n%7,« TFousgeinl DIALLC, sexe masculin, athoie sazakols, fAgé de
ms , originaire de ¥éniéba consultant & 1'I,15.B,H,

iltats des analyges : A= 35%; Hb=l0,2 g./dl, ;3R= 4.1012/1.; COTI=R97;
= 57 fl,; Fer seriqua = 166 merg.% ;HbA, = 4,7% 3 bilirubire = 20mg/l,;
= ©,09%: reticulocyte = 5%

.ectrophorse donze : AfA; le test de ZLEIHAUED dst positif,

. +
it b3ta thalassém:c h&térozygote mineure evec la m@ne remarqua  Jue
¥demnent pour la valeur du VG,

:ion n®8, « Dramane KOUYATE, sexae masculin, fgZ de 17 mois, originaive
Iati, hospitaliss a2 Service de B&diatrie I (H.G.T. ) .

Ltats des analyges @ Ht= 13%; Hb=3,6g/dl; GR= 0,93.1012/1; COn=27%:
= 139 fl.; HLA, = &4,1%; Fer serigue = 121 mexg?%; bilirubine = Taa/l;

= 5% reticulo%yte = 7,332,

_ectrophordsc doane : AfA; le test de ILETH.UER eat positif,

. 1 -+ . .
st une b8ta’thalassénie hétérozygote mineure, I¢i la macrocytose notée doi
roir faire évoquer une déficit associé en folates,

sion n®,~ ,~ TFanta DENOU , ethnic tobo, Bgée de 2 ans , sexe féminin ,
yinaire de Danilazara, consultant 2 1'I, N, I.H.

iltats des analvaes @ Ht= 31% ; Hb=S,2g/dl; Gh= 4,02.1012/1. CCEM= 30 %

= 77 £1,;HbA =5,27: Fer serique = 125 mesr,%; bilirubine = Tagjl; HLF=6,9%
~culocyte= 0,60%;

lectrophorisge donne @ AfA; le test de WLETTAUER agt positif.

¥ . .
st une b2ta thalassémie héifrozygote mineure,

tion n®lQ, - Chelcl: Ounar SYLLA , sexe masculin, ethn’e malinké , Boé de
ans, originaire de Kayes, consultant a 1'Z,ILL.H.

dltats des analyseg @ Ht = 36%; Hb=10,2g/d1;GR= 3,94.1012/1; CaTI=304;
@2 fl.; HbA, 115 Torserique wmergr® ; bilirubine=bmg/1; HbI=2, 3%;
Zculocyte = 0, 37.

lectropliordse donne ;3 AfA; le test de KLEIHAUZR est positif,

+ , . .
st unc b&ta thalagsénie hétérozygote nincure malged un toux de F.inférieur
L l¥e remarque sour le VOM dont le comptage des globules rouges ost
cctud cotuel laent.
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s b4

ation n°R,~ ilohaizd FOUHA , sexe nascolin, ethnie goninlid, Azé de 16 aus
originaire Je Taaako, consultan: a I'I, N,B,H,

. - . 12
To=13z/dl; GR= 4,45,107°/1,

“gsultatg des analvses 3 L0 =40 7
”Cﬁf = 3¢ % VI =596 £1,; ULA,SSA ; Ter seriqua = 72 nenrd.i bilivi-
bine = Cag/ly iler= 5,29 Dewld

Hocyte = Q,5%
e test de KLATAUIR est pogitii,

I'3lectroghordge donne : L/h; L

-

L TAL T P . . . )
: e uata thalagsiale ndsdrozyoote nlineure nalerf 1a valeur ¢do

e w
VI guedériaure 3 OC fL.

o

aasculin, ethnie malin’d , 8gd de 4 ans,

Su:ade, censultant a4 1'I.N.D2,H.,

"t © 2
analyses : U= 3% ; Hb=1C,2s/dl; GR= 4,5.1077 1,
V3= 75 f£1, ;'ﬁ‘:,_ra = 5 % ; Fer serique » 312 necrs.%;
i1: = 16 mg,/1; 3, 047%; ﬂy iculocyte = 1,6%.
L'élec *rojhorcse donne A/A, le tes: de FLEIHAUEL st positis,

I\J

. - -—

Clest unz Jéta thalagsénic hdtérozyrete nineure nalgrd w taux de &,
‘nffrieur & 5 %f

ation n%l3,~ iloussa TIAIGA, sexe nmasculin, ethn’e sonraT, #cd de 2C ars
originaira de Towbouctou, consultant 3 L'I,N.B,H.

D€sultatg des zaalyses 3 H = 15% ; H>g,7z./dl.; CR= 2.1;‘-1‘/1.

NOH= 207 VGIT= 80f1, HbA. = 4, 17%; Ter scri-ue = 80 mora.?%; bilirubines
10ag, /L. ELF = 6,17; leticllocyic = 0,67 . )
L'Slectrorhozdse donne 1 AfA; le tes:t e XLETHAUES eg” positif,

Fali o A +‘_. . +
Clest uno >Bta thalasséale hiétirozyzote aineure,

ation n®i%.d Diakoria DRASTLY . sexe masculin, echnie oinfanta, 850 e
2 ans, cxlginaire de Youtiala, consuliant 2 P'I.MLB.H,

T 12
2ésultars des analyses @ M= 33%; Hb=9, 8g/dl; GR = 3,66,10 /1.
QCHLT = 28 34 3 V&I = €0 £1.; TbA_= B,47 : Fer gerinue = 125 nexp%.
ol
.
=]

Irusioe = Ongf/l,; HOF =Q,12;2 uet;culocrte = 2,4%,
¢lectrophorgse donne : A/A; le test de KLMIATQJ est posiz

n
.

-+ . s
C'es: une H¥ta thalassén’c hiésérozygote mineure malgrs la valeur
noToalz 4u VAL

ation n®l5,- Abou BA, sexe nasculin, ethnie poulh, 8gé de 12 ans, orizi~
nalre de S&sou, comsulzant 2 1YY, N,2.H.

rn

12
|

Adsultacs des anelyges : I =30%; H2=1C,4g/dl; GR= 4,53,1¢ /1.
COl = 3,'37 VG == 85 Z1.; HLAZ , 04 Fer merique = 232 noxa.?;
bilizu:: = Ing/l; NbF= 2,67, ; reticulocyta = 0,5% .

L'électropgorése donne ¢ A/A; le tes: de LETHAUER est positif,

Tien sux lg taux de HLF n'atteln: pas 5% , nous pengons cependant
A une 03»3 thalassini- hicérogygote mineure,

r
[
PR B B B ]



tion p®lf, -~ llougas IATHILY , sexe nasculin, ethnle peulh, fg3 de 10 ens,
originaire de Mopti consultant & 1'I.N,B.H.

~tgultats deﬁ gnalyses ¢ H = 30 %; b= §,2g/dl, : GR=23 H,TJ.IL*2/1
COri=297 ; VA= Y2 £1,; UbA,= 4,77; Ter serique = 125 nmers. ¥y
bllirubine = 11 w3z, /1; 1LY & 6,57%; vaticulocyte = 3%,
L'électrophorgse donne : AfA; le tesgt de WLIEINAUER est positifl,

Ce diagnostlic dvojus une h%ta+ihalassémie hétérocygote minecure,

tion n°lf.~ Manta KEITA, sexe féninin, othnie peulh, fAzée de 20 ans,
orizinaire de lliaZunké, consultant & 1'I,N,B,H.

Régulzats deg goalysest Ho= 12 %; Ib= 3,6g/dl.; G = 1,45, 1'*12;'1
CCINI : 20%; VG@I= 80 £1.3MbA,= 3,7 % ; Fer serique 75 merg.%;
bilirubine 13 ngfl; HbF = 2 8 2%; raticulocyte = 27 .
L'électxoshortoe donna : A/A. le tesh de YILEIAUER est poaitif,

C'agt égalenent une bﬁta+£halassémie hétérozygote mineure.

tion n®l18.~ Lassiné TOURE, sexe nmasculin, ethnie peulh, 8zé de 6 ans,
originagire de Di:d, congultant 3 1'I.1.-.H.

Résultats deg analvsesg 3 Hts 32 %; Hu=0,9g/dl; GR=3,41.1012/1.
CCitl = 3¢ %4; VCH =93 £1,; HbA = 47; Fer gserigue = 72 merpg, %3
tilirubin e =6mgfl; HBFw= &4, 3%:% re:iculocyte = 10,67,

L'électrophordse donne ¢ A/A; le tcst de KLEIAUHER est positii,

Malgrs un taux de ILF indérieur 3 5 % , un VG supérieur 2 80 £1,, nous

+
3 une b2ta thalagsémic hétfirozygote mineure,

CAS L'ALTHA-THALASSIMIE HETEPOZYZOTE MINEURE

tion n°lS, ~ Bamboullé SANDSO , soxe masculin , ethnle bovo, pd de 17 ane
sriginaire de S4gou, consultant 3 13T, N.I.H.

guliaty des analyses : H = %3 Homl2,4¢/dl.;G0= 4,95, 1"l /1 :

G = 31 %; VG = 80 fi. H‘b = 3 % 3 Ter seritue = 191 ncxgl ;

silirubine = 1 ng/l; HbF= 1,29¢ %; reticulocyte = ©,6%;
&lectrophor®sz donne : A/A

\némic hypochrome et micaoeytaire 3 fer sérijue élevé sans signe d'haé-
wlyse ot 1'&8lectrophor2se .donne H:A noTaale,
[1 répond aux crisdres d'unc alpha-thalassénie hétérozygote minsure

:ion n°20,~ Namory KAIISSCKO , sote nasculin, ethnie wmalinké , ﬁué de
l1 ana, originaire de Wiriko( Xa:i , consulitgnt au Service da
Ydiairie I (';..;:. .)

Boultats des galyges : H'm 26%; Boof,6g/dl; CR = 3, 14.10%%/1 ;
3CIL= 29 % H Vii=30 fi; MbA = 3,3%; Ter serique = 1206 negr.%
silirubine = 5 ug/1; 1br= 2 1, 2%; re:lculocyte = 1,06%.
Jélecrrophordge donne ¢ AJA;

wné&aie gévdre hypochrone et nicrocytaire avec fer sericue normal et
émoglobine Aznonaale. L'existonse d'une microcytose avec hypochromie
it for serisue nomral  en présence d'une dlectrophorise d'hénoglobine A
remet d'évouer ici une alpha-thalagsémiec hé:érozygote mineure chez

in enfan: priscniant par ailleurs une anfmie avec Z-at zgénéral gltérs,
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Les tfguliats awjuels nous gvons abouti , appelent zaria’ns coomentairse

1°) La dfmarche diagnostique que nous avons effectufe n'eg: certes
‘ale, maig elle pement de faire un dépistage avee des movene gimples er
.andardiags, de la plupart deg gyndromes thalassén’:ues parai les
oaies etfou les microcytoses -ue llon peut rencontrer.

2%) I1 og: cependan- ndcessaire iue les paramdtres, surtoul hématolo-
seralent détaminés par comptess ¢lectronique afin d'éviter les erreurs,

facteur persgonnel et au couapieage mannucl,A ce propos 1l nous faut
e que beascoup de thalassénizg alent pu nous dchappear;, du “alt gue tous
étudiés nlont pu Btre sounis A& catte exigence,

Dans nos observations , nous rzlevons & cag ol la valauxr du VI est
ure & I f1, particuliéra:en*_l'observation n®3 od 11 existe slrement
cit agsgocii en folateg,lcpandant ous ces cag ont 4té retenus eu égard
res critdresg,

32 Wous n'avons pas rencontrd de fomes homozysote, sauf wa cas
ras gantériaur 4 notre ftude , quf n'a pas &té rapporté lcl et dont le
tic 8 2t confimé par 1'Inat!zu: de Pathologie iMolécuialrae €2 G .o
Clegt dire doac quc bien guz rarcs , les foraes homemynozes axigtent

Par ailleurs, nous n'avoms notd de signes d'hémolvyse  discti-e ou
itz dans 30 % des cas.

4%) Lea ¢tudes électrophoxétiques ne nous ont pas permls de détecter
.obine H Jonz certains cag evalenc &té rapportés dans la thise du
JGA (32). Da n&ae dans 4 cas de b%ta+ihalassémia;mineures, le taux

est augnentd mais n'attein: pag 5% come indiqué dans la classificarzion

UZAPD( 7). Ces cas peuven: done Btre discutss,

R Y



%) Hous a'avong pas ratenu dans nesxe ftulz  das can de persistanco

Sre da 1'afnoplioiine foatale car le Zleihauer a2 nonitrait wiuanc whicaTe

Capendant les scatistigues de 1'I,V, 0 H, en 1070 =z 1277 indi-uar

uzze  de prés de 1 % do povsistances hirdéditairasde 1'hfuoglobise

dang la populasion d= lz capizale,

_ ~ ) . . LT Y
6%} I1 nous faut sisnaler la prddorinance das H3zz ' -thaleggdéaios

wotus solt 8C % des #alasséniag, Cz

a3rement plus

197 las travailleurs alricains risidant on “r-o

i

12 celui enrepistzt ¢

loctenr TATIR(2G ) qui trouve <ue lz tableasu de LBta thalasséaie

rt

mole ne reprigents “u2 la molitid des thalasgoénias, Setto discorianc:

P

: 1'intér@t a'entreprendre una ditaction arsifasii-us sur une pluc

Nous aveong fgalenent nozd unz ralative fréquence de doucliz hétérozrjo-
1 la2g ethnles cul prdgentent par ailleurs un fort pourczasage d'htao-

tes najeures (Foullr, faraclé- Aslinls,

79 Tleagu@te faniliale cu’ renyiscnte dans 1'itude de thelagsénlies Loz

[P

smor-ante n'a pas 444 abordéo. Tesi 28t une lacunma, 11 s'agira  darsg

Tag ul=ériauras, conmacThes & catie pathologis, de dégager une ndthelo-

:propriie au ailisv poux de telles rachercheg,

R



41, -

TUATOTREE PATT
TS L vt I o H

- Pl e ——




42,

Au terne de notre travail nous pouvons affimmer gue 1'approche diagnos-
s tﬁalass&n1 eg peut procider d'une méthodologic simple, rédalisa:le dans
ratoires da biologic clinique & 1'aide du critBresbiem d&finis, TI1

cape.:dan: indigpensable dc maStriser les technigues utilisant dog

fiahles confowxmas, comae lo dit le Dr. TACTIE( 30 ) , ax nomies inter-

28,

Far catle vole, powe agvone 4tudié chez 102 congultants hypochromes
teroeytalzesn, soit 3 1'H8piial CJabriel TOURS, soit 3 1'7.H.TH,, 20
ions pout lasjuelles la diagmwatic de thalgsgadmie a pu Bire retenu ct
pour certalns (2 ) par des techaituz plus &laborfes. L'ineidence du
ilasssal ue n'a pu Btre copendant d8terninde 2 cause de la Zaiblesse

nature de notre Achantillonnaze. Du regte ceci nfétant pas notre objec-

Mous avons voulu dans cz mfmoire nmontrer une certaine manidre d'arriver
quasi-cortaine, le diapnogtic le certaines formes de thalasséniea que
ontrons chez nous,
Nouz espérons qulune drude plus étalée dans 1'egpace aeéﬁﬁﬂenée qur

e du territoire mational, A 1'inapsr des hémoglobingpathias structurelle:

er la viritable incidencsz dag syndromes thalasséiriques,

De cettc manidre, le projot de consgeil géndtiguc poan les hémoglobinoses

glaboxs par 1'Institut Nailonal de Tiologie Mumaine (I,H...H., ) en

rion &vac l'Ingtitut National d'Etudes Ldaographijucs a: avec le con-
"Ingtitu: de Pathologie !Molécalaire de Cochin, pourrail concercer

asénies g'il g'avire Jue ces naladies représentent un  protlEae de

Litue pour 1e llali,
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