


























Introduction

La drépanocytose est la maladie génétique humaine la plus fréquente Elle
correspond a la svnthése d’une hemoglobine (Hb) anormale, 'HbS. différente de I’'Hb
normale (HbA) L'HbS est capable de polymériser dans certaines circonstances,

I ) la falciformation des globules rouges (GR) d'ou le terme d’anémie a hématies

falciforn  ou sickle-cell anemia des Anglo-Saxons.
Les sujets homozvegotes pour la mutation, et certains sujets hérerozvgotes composites. ont

ur svndrome d:epanocviaire majeur et sont susceptibles de developper les manifestations
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handicaps profonzces gu'elle est susceptible d’entrainer (ostéoarticulaires, neurologiques.

visuels. pulmonaires. cutanés )Il n’y a guere de traitement, hormis quelques

ransfusions, ct "ablation de la rate n’est indiquer que si celle-ci gene par un volume
considerable

Il ressort clairement que tout 1'intérét du diagnostic de ces anomalies réside dans
la recherche des fractions d’hemoglobine par I’électrophorese afin de démonter I'interét
de ce parametre dans la détection de cette anomalie pour permettre:
- La surveillance de ces patients avant qu’ils puissent subir des gr: s complications
- L augmentation de I"espérance de leur vie.

Dans notre étude pratique nous avons choisi différentes techniques
hen © ques en s'interessant particulierement a 1’électrophorése de zone sur bande

d’acétate de cellulose largement utilisée dans le domaine btomedical pour
- Séparer et identifier les differentes fractions de I’hémoglobine sanguine (HbA, HbS.
HbF) pouvant étre sous forme 1solee ou associee selon le cas

- Déterminer leurs pourcentages respectifs d 'une grande valeur
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Figure N°3 : A = Structure de I’héme ou ferroprotoporphyrine.

Méthyl : M, -CHs, Vinyl: Vi, -CH= CH;

Propionyl . Pr, - CH; - CH,-C OOH[10]

B - Structure hexacoordonnée de I"atome de fer Fe’" au niveau de ['héme. aprés
liaison d’une molécule d’O- [10]
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la drépanocytose.

e I . Ications chroniques :

Sont plus volantiers observées chez les adolescents et les adultes que chez
I' ant . s'agit des:

1

Ulcéres de jambe.

Neécroses osseuses des hanches et des jambes.
1 taire.

Des atteintes rénales allant de !'hyposténurie et la microalbuminurie jusqu’a
I'insuffisance rénale terminale.
- Les insuffisances chroniques pulmonaire ou cardiaque [5]{23].

II-5-2- Hétérczygotes:
- < Signes cliniques:

Elles sount en principe totalement asymptomatiques. Il n'va pas d'aneémie [3],
mais on peut observer des thromboses rénales et spléniques a ['occasion de
désoxygenation extréme (voyage en avion, accident d'anesthesie) [24].
¢ Signes biologiques:

A Délectrophorése, on retrouve a coté de I'HbA, un taux d’HbS légerement
inferieur a 50%, et ' d’HbA:z et HbF normaux.

En cas de mariage entre hétérozygotes, le conseil genétique s'impose, et le
dépistage anténatal des formes homozygotes sera envisage [5].

II ° Traitem t:
-Buts:

Prolonger la vie des maladies le plus longtemps possible, en rantuncc ort

acceptable; ceci peut-étre obtenu par:

- La prevention des complications infectieuses et leur traitement rapide.

- Le traitement rapide des complications vitales (crises hematologiques).

- La prise en charge au long cours des phénomenes douloureux.

- La limitation de l'extension de la tare par le conseil génétique et le diagnostic

prénatal, impliquant une prise en charge de l'atfection dans ses aspects sociaux,

familiaux [3].


















Matériel et méthodes.

- Appliquer une lamelle, attendre 5 minutes la sédimentation puis compter au
microscope optique a I’objectif 40.

- Le nombre .. de globules rouges par mn. est donné par la e 1

NbGR /mm?® =X . 10 . 200.
Avec 10 - nombre de recta~~'es horizontaux ou verticaux.

200 - . .cteur de dilution.

“ Valeurs normales du taux de globules rouges :

- Nouveau-né 50460 10° /mm’
- Enfant 36451 10° mor
- Homme 45462 10°; mm’
-Femme 40as54 10 mny

¢ Principe:

I s’agit d’une technique baseée sur le compiage au microscope opugue des
GB contenues dans un volume déterminé et a une dilution connue.
** Réactifs:

Liquide de dilut 1 : «_olution de Hayem »

- Bleu de méthyléne 0,25 gr.
- Acide acétique 5mi.
- Eau distillée QSP 1000mi.

Par son pH acide, la solution lvse les hématies en epargnant les eléments
nuclées, et dev t colorer les noyaux leucocytaires par |'intermediaire du bleu de
méthyléne. .. réalité, cette action n’est pas observée a cause de la réfringence des
noyaux.

“* Mode opératoire :
- Pipette de potain pour numération des globules blancs.

Faire une dilution au 1/200 (10 ul de sang + 2 ml de liquide de dilution (Hayem ou

Marcano).

Bien agiter et laisser décanter en contact 5 a 10 min pour la lyse complete des

ervthrocytes.



Matérnel et mé+~es.

Rejeter les premieéres gouttes et remplir la cellule de la méme maniére que pour les
globules rouges.

Laisser sedimenter les cellules le temps nécessaire avant la lecture.

( tion R ‘ne).

- Comptage :

Obs ation d’une plus grande ' o les TR, deux bandes munimum ou
toute la ~ T ence. T entre chaque bande 10 éléments.

- Calcul .

GB par mm? = NF
N nombre de leucocytes pour toute la cel” ~
F - facteur de dilution (10 ou 20).

< Valeurs normales:

- Nouveau-ne 1640C 5300/ mny.
- Enfant 9200 = 3900 / mm>.
- Adclescent 8100 £ 2200 / mm>.
-Adolescente 8400 = 3100/n
-Adulte F 6300 £ 2100 / mms.
-Adulte H 6300 £ 1500 / mm? .

. _-1-4 _ itermina du 't te :

¢ Principe :

L’ hématocrite est mesuré aprés centrifugation du sang total, et représente le
volume occup€ par les globules rouges par rapport au volume sanguin total. Il se lit
sur tube a la {imite de la couche des hématies et du plasma surnageant.

< Mode opératoire :

- Tubes capillaires héparines de 75 mm de long sur 1mm de diamétre interieur,
permettant des prélevements directs de sang capillaire.

- Lem otube est scelle a 'aide d’une pate a modeler

- Utbisation d’une microcentrifugeuse a hématocrite tournant a 12000 g pendant 3

a Smun.



Mateérnel et méthodes.

¢ Valeurs normales :

- Nouveau-né 492 + 5.6%.
- Adolescent 428 £ 3,9%.
- Adolescente 40 = 3%
- Adulte homme 45,1 = 3,7%.
- Adulte femme 41,5 = 3,8%.

-L’hématocrite peut étre utilisée comme parameétre simple de dépistage d’une anemie.

[1-2-1-5-Numération des plaquettes :

<* Conditions particuliéres :

- Parfaite propreté de la verrerie et du matériel de microscopie optique

- Dilution immediate du sang aprés prélévement dans un tampon nvpoioniGue
respectant les plaquettes et empéchant leur agglutination au verre

- Delai exigé pour leur sédimentation.

- Lecture en microscopie de contraste de phase.
< Réactifs :

- Sang capillaire veineux.

- Liquide de ¢ 1tion :

Chlorhydrate de procaine 3gr
Chlorure de sodium 0,20 gr.
Eau distillée QSP 100 mi .

Conservation a + 4°C.

A jeter lorsque son pouvoir hémolysant & diminuer.

> Mode opératoire :

- Utiliser une pipette de Potain pour hématies.

- Dilution au 1/ 20.

- Mettre la pipette r ‘ n 1 301 wtes ou " tation
n Tk 10

- Aprés remplissage de la cellule de Malas z,  sserséd :nter 15 minutes.

En microscopie a contraste de phase, les plaquettes apparaissent comme de petits
corpuscules refringents, isoi€s, 3 fots plus petits que ["hématie.

- Décompte effectué sur 20 rectangles minimum (0,20 mm?).
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e _ Matérel et méthodes.

-Calculs :
N= M.F 10
M : moyenne ¢ plaquet par bandes.
F : facteur de dilution.
10 : pour ramener le volume a Imm?
| C
¢ Valeurs normales :
200000 a 400000 / mm?® (systeme classique).
200 a 400 giga / L (systeme international).
Les valeurs cbtenues doivent toujours étre comparées a la richesse en
plaquettes du frottis sanguin.
[1-2-1-6-Indices hématimétriques:
<~ VGM:
Il se calcule a partir de I’hématocrite ( en ml / 100 ml ) et du nombre

d’érythrocytes ( en millions / mm?).

Hématocnite X 10
VGM (w)  ——
Nombre d’Erythrocytes

Il s’exprime en microbulles ou en femtolitres.

e Valeurs normales :

- Nouveau-né 106 = 89’
- Enfant 842+ 41
- Adolescent 845+ 4513
- Adolescente 8S = 5u
- Adulte F 86 = 53

- Adulte H 80.6 = 4 1



Maténel et méthod:

< CCMH :
Il se calcule a partir de I’hémoglobine ( g/ dl ) et de ’hématocrite (en % ). Cest

une constante qui s’ exXprime en pourcentage.

Hémoglobine X 100

CClhuan=
Hématocrite
e Valeurs normales :

Le resultat normal est compris entre 32 et 36 %. Au-dessous de 32 %% on
parlera d"hypochrcmie, entre 32 et 36 % 1l s'agit de normochromie
< otad:

Il se calcule a partir de ["hemogiobine (gr/ dl ) et du nombre de globules
rouges (millions/mm?)

HemoglobineX10

TCMH =
Nombre de GR

[ s’exprime en picogrammes ou en femtolitres.

e V: 2urs normales :

- Nouveau-ne 344 £0.6.
- Enfant 27604
- Adolescent 27.7+02.
- Adulte F 200 = 05
- Adulte H 275=05.

[1-2-2-Méthode automatique:
La numerotation des particules sanguines est réalisée automatiquement a ’aide d’un
compteur, qui est un analyseur sanguin automatise, pour échantillon de sang entier.
ifs o1 1andés pour ce tvpe d’appareil sont:
- Un diluant { reactif A )
Un agent de nettovage
Un agent de lvse ( reactif C )
- ¢ st ifs doit étre d’environ 20°C

L anti-coagulant recommande est 'EDTA
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Matériel et méthodes.

permet de déter ~ er rapidement = taux suivants:

érythrocytes, hémoglobine, hématocrite, VGM, CCMH.
[I-3-Test de falciformation:
e Principe:
C’est la mise en évidence des hématies en faucilles.

Consiste a mettre les hématies a étudier dans une atmosphere desoxygenee en

présnce d’un réducteur: le métabisulfite de sodium.

e Réactif:
Solution de métabusilfite de sodium a 2% preparée avant chaque utilisation:
- Métabisulfite de sodium (Naz S2 Os) 0,50¢g
- Eau distif” " QSP 25 ml
e Aode opératotre:
- Déposer une petite goutte de sang capillaire {(preleve sur EDTA) au centre de la

- Ajouter une goutte de métabisulfite de sodium, d’un volume égal

- M¢élanger soigneusement avec le coin d’une lamelle

- Couvrir avec la lamelle en s’assrant qu’il ne se forme aucune bulle
~ " dont le fond est garm

- ..acerlal  :surdeux da u

de papier filtre humide pour éviter la déssication de la préparation.

- Attendre 15 mn

- Examiner la lame au microscope.
- Si le resultet est négatif. Répéter la lecture aprés encore 15 mn, puis | heure et a

nouveau 2 heures plus  -d.
- Si le test est négatif, les hématies gardent leur forme ronde

- Si le test est positif, les hématies prennent progressivement une forme de faucille

ou de banane aux extrémités pointure, souvent dentelee.
Il est recommandé d’examiner plusieur zones de preparauon car la falciformation

ne s’effectue pas de fagon homogeéne.
Il ne faut pas confondre les hématies falciformes avec des hématies crenelee

(echinocytes) qui n’ont pas les extrémités pointues.
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eN°7:

de test de falciformation [12].



Matériel et méthodes.

I1I-4- Test de solubilité :
< Principe:
L’hémoglobine S, réduite par action de I’ hydrosulfite de sodium, précipite
dans une solution tampon phosphate de -, } M.
< actifs:
- Hydrosulfite de dium: Na: 04
~ Solution tampon 2,8 M en phosphate pH 6,8 :
KzHPO4 (1,62 M ) anhydre : 282 g
" 2P04(1,18 M ) anhydre : 16 g
Hz0 fraichement distillée ou déminéralisée - QSP 100 m!
Conservation a température ambiante.
-Solution A
Hydrosulfite de sodium : 25 mg
Solution tampon 2,8 M : 2 ml
“ssoudre.
<+ Mode opératoire :
Le test est réalisé a température ambiante (environ 20°C ).
-Préparer un hémolysat pour chaqy  écl 1illon a tester, a | ir du culot
globulaire lavé en eau physiologique :
culot globulaire 100 pl.
eau distillée 600 pl.
bien agiter les tubes et les laisser a + 4°C pendant 15 min

centrifuger 10 min

- Test .
Faire un tube témoin : solution tampon 2,8 M =800 ul
hémolysat =200 ul
-tube test . solution A =800 ul
hémolysat =200 ul

Proceéder en déposant les hémolysats a la surface du tampon puis en agitant
simultanément tous les tubes.
Si 'on est en présence d’hémoglobine S, il se produit mmmédiatement un

trouble net dans le tube contenant la solution A.I  be  noin dou rester himpide
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I1-5-Frottis sanguins :
* Principe :

La séparation des cellules sanguines est basée sur les différences d’épaisseur,
de taille et de gravité existante entre les lignées cellulaires. Cette séparation se faisant
par etalement de sang sous forme d’un mouvement rapide et continu. Le
lamelle d’etalement sans que les cellules ne soient écrasees

<+ Mode opératoire :
- Deéposer a la surface de lalameet a | cm de son extrémité une goutte de sang de
diametre de 3 mm environ.

Placer la lame d’étalement (a bord rod€) a son contacte faisant un angle diedre de

30° environ.

i

Lais: ing  étaler par capillarité le lor  de "arrét.

1

Pousser la lamelle d’un seul coup vers la partie libre sans s’arréter

Secher par agitation a |’air.

¢ Qualité d’un bon frottis :

Le frottis obtenu doit étre :

- Mince et régulier.

- A bords rectilignes et distants de ceux de la lame (tendance des leucocytes a se
repartir dans les parties externes du frottis ).

¢ Coloration au May Grunwald Giemsa : MGG

-Réactifs :

Mav Grunwald : dissoudre 0.3 ¢ de poudre dans 100 mi d’alcool puis filtrer

Giemsa ~di  1dre au mortier

3.8 g de poudre.

125 g de glycérol.

Rajouter 375 ml d’eau distiliée neutralisee.

-Coloration :
LLa coloration s’effectue en trois étapes

-Lafix n-recou  -lalameavec Iml i 1« May Grunwald pendant 3 min

-La coloration au MGG rajouter 1 ml d’eau distillée. Meélanger par inclinaison de la

fame | rincer a "eau de robinet. Egoutter la lame.






Matériel et méthode.

I © 7 +d’héme~'abine sur acétate de cellulose :
¢ But et principe :
[ electrophorese sur acétate de cellulose est une technique généralement

satisfaisante pour separer les différentes fractions d’hémoglobine.
[l s’agit d’'une méthode d’analyse qui met a profit les différentes vitesses des
particules chargées se déplagant sous I'influence d’un champ électrique
La vitesse de migrationd _ v _ dupou 2 " composition
des diverses hemoglobines en acides amines.
[l est possible de distinguer par eélectrophorese a pH alcalin (8,4 ), les différentes
hemoglobines telles que - (HbA,, HbA,, HbF, S, C. etc).

<+ Réactifs et consommables :

- Bandes d’acétate.

- Tampon «super Heme » (1 sachet dilué dans 1000 ml d’eau distille ).

- Rouge Ponceau (1 sachet dilué dans 1000 ml d’eau distiliée ).

- Solution clarifiante (Clear Aid ).

- Reactif hémolysat.

- Feuilles de résultats.

- Papiers buvards.

- Ponts papier.

- Méthanol pur.

- Acide acetique pur.
< Mode opératoire :
- Trempage des bandes 15 mn dans le tampon.

- Pre ‘on de ’hémolysat : 1 vol. Pack globules — 6 volumes hémolysat ou

l vol de sang total + 3 volumes hemolysat. Laisser reposer 5 mn.

- Volume échantillon : 5 ml hémolysat.

- 1 application cathodique.

- Migration - 20 mn a 350V.

- Coloration . rouge Ponceau 3 mn.

- iton 5 mndans 3 bains successifs d’acide acétique a 5 %.

- Deshydratation : 4 mn dans [ bain de méthanol pur



Matériel e ~2thode.

Transparisation : entre 5 a 10 mn dans un mélange composé de

67 % méthanol pur.

04 % solution clarifiante.
Aprés le bain de solution clarifiante, bien égoutter la bande (placée verticalement
surur Hinpe ' atenviron I mn.
Mettre a ’étuve (acétate vers le haut ) pendant 10 mn entre 50 60°
.osuyerp it les 2

Lecture : lire avec le densitomeétre a 525 nm.






I ltats et interprétation.

[II-Résultats :
D apres les résultats d’étude de I’électrophorése de I'Hb nous avons classé les
patients en 3 populations différentes -
- Population 1: cette population est constitue de 15 patients drepanocvtaires
homozvaotes
- Population Il . est constituee de 5 malades dr | ) ( :

- Population Il est constituee de3 malades B-Thalasso-drépanocytaires
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P4-ltats et interprétation

Interprétation :

Population ] :

Les résultats du tableau n°3 représentent une proportion majoritaire de 15 patients
(65.21%) « Population 1 », caractérisée par :
L ®

Fiévre, infarctus splénique et cnises vaso-occiusives, ont été observés chez les
enfants. Alors que les adultes souffrent des uicéres des jambes, d’une apparition
splénomégalie (augmentation du volume de la rate) et des cnses douloureuses
osteoarticulaires dues a l'obstruction des vaisseaux par izt globules rouges déformés. des
unines foncées. une coloration jaune de ls peav ¢t des ugueuses, gonflement des mains
etdesp .
2. signes biologiques :
a. hémogramme :

On a effectué un hémogramme complet dans o but de révéler les signes
hématologiques présents chez tous les cas étudies et or a constaté que :
- Le taux des globules blancs est normal chez 04 cas (n°2. n°4. n°6. n°8), il oscille
entre (4,2.10° GB/ mm’ et 9,5.10° GB/ mm?), élevé chez 11 cas (n°1. n°3. 0°5. n°7. n°9,
n°10, n°11, n°12, n°13, n°14, n°15), variant en moyenne de 11.3.10° GB/ mm’a 20-10°
GB / mm’.
- Tous les cas ont un taux de globules rouges inférieur 4 la normale, il varie en moyenne
de 1,8.10° 2 3.10° GR / mm’.
- Tous les cas présentent un taux abaissé d’Hb situé entre 4 g/dl et 9.2 g/dl,
- le taux d’hématocrite est inféneur a la normale chez tous les cas, il oscille entre 14 % et
29,1%,
- Une légere augmentation du taux des plaquettes est observée dans les cas (1, 8, 14
et 15), elle varie entre 480.10° /mm? et 591.10° /mm?, par contre leurs taux chez les autres
] "1« restent sont normaux (198.10° /mm®-390.10° ‘—°)

- Présence d’une réticulocytose variante en moyenne de 200-10° et 600.10°/mm°.
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o Censtantes érythrocytaires

1) Le volume globulaire moyen (VGM) est normal chez 03 cas (n°3, n°10 et n°15

), car il oscille entre 85,19 et 90 ; il est inférieur a la normale chez 06 cas (n°6, n°7,
n°8, n°9, n°11 et n°12); (69,23 u>-78,95 u?), et il augmenté ( 97,02 p* - 109,5 p®) chez

6 cas (n°1, n°2, n°4, n°5, n°13, n°14).

2y 7 m« me (CC ) la o e
(21,74-30,83 %) chez 12 cas (n° 2,n°4,n°6,n° 7,n° §,n° 9. " 10,n°11,n°12,n° 13, n°
14, n° 15), elle est normale (33,75-34,23) chez les trois autres malades (n°1, n° 3, n°5).

3) Concemant la teneur corpusculaire moyenne en hémoglobine (TCMH), 10 cas (n°6
- n°l15) ont des valeurs inféneures a la normale (18,52-26,33 pg), le reste présente une
TCMH normale.

b. Frouw sanguin :

"'exiamen du frottis sanguin révéle la présence d'hématies en forme de "faucille”

ou drépanocytes. Les hématies ont une forme allongée aux deux extrémités pointues
ceihae - cibles). une hyperleucocytose & polynucléaires peutrophiles pouvant atteindre
72%.). ta présence d’une érythroblastose, des ponctuations basophiles.
¢. Electrophorese de ’Hb : |

L.>¢lectrophorese de I’Hb met en évidence la présence d’Hb S, F et A; ;iln’y a
pas d’Hb A, cette étude a révélé la présence des fractions suivantes :
1)Hb F - 05%-18%, S : 77,6%-95%, chez les cas (n°1, n°2 et n°3, n°4).
2) Hb Ax: 2% - 03,3%, S : 96,7% - 98%, chez les malades (n°S, n°6, n°9, n°10. n°11 et
 n°1S5).
3) Hb S : 100%. chez les patients (n°7, n°8, n°12, n°13, n°14).
d. . _st de falciformation :

Apres la réalisation du frottis sanguin, il est alors pc  ble de déclencher au
laboratoire la falciformation, soit en rajoutant du métabisulfite au sang du malade soit en
créant artificiellement une atmosphére pauvre en oxygéne afin de confirmer la nature
drépanocytaire de I’Hb migrant & I’endroit de I’'HbS, on observe alors a I'état frais, entre
lame et lamelle, les hématies qui prennent progressivement la forme typique en
"faucille” chez tous les patients de cette population.



Résultats et ‘~*~—-*ation

Une confirmation est obligatoire par le test de solubilité (test de précipitation de
I’HbS en milieu réducteur), il est négatif chez tous les patients.

Population 11 :
Les résultats du tableau n°4 représentent une proportion de 05 patients (21,73%)

« i II», ract séepar:

1. signes cliniques :

En générale, cette population est peu symptomatique cliniquement, mais on a pu
constater des signes communs chez quelques patients: la Fiévre, les crises douloureuses
osteoarticulaires, des hématuries macroscopiques, des infarctus spléniques.

2. signes biologiques :

a. hémogramme :

Les résultats de ’hémogramme effectué sur les malades de cette population sont les
suivants :

- Le taux des globules blancs est normal chez tous les patients, il oscille entre
(6,2:10° GB/ mm’  7.10° GB/ mm”.

-4 cas (n°1, n°3, n°4, n°5) ont un taux de globules rouges inférieur a la normale, il varie
en moyenne de 2,6+10° a 3,5:10° GR / mm’, tandis que un seul cas a un taux normal
3,9:10° GR / mm’.

- 4 cas (n°l, n°3, n°4, n°S) présentent un taux abaissé¢ d’Hb situé entre 7,5 g/dI et 10,2
g/dl, alors que un seul cas présente un taux normal 10,8 g/dl.

- le taux d’hématocrite est inférieur a la normale chez tous les cas, il oscille entre 21 % et
34%.

- le taux des plaquettes observé est normal dans tous les cas, il varie entre 200+10° et
380.10*/ mm’.

° Constantes érythrocytaires

1) Le volume glob * ‘re moyen (VGM) est normal chez deux cas (n°1, n°5), inférieur
a la normale chez 2 cas (n°2, n°3), car il oscille entre 80,76-81,17p%et un sc* cas © "4)
supérieur a la normale100y3,

2) La concentration corpusculaire moyenne (CCMH) est normale (34,44-35,71 %)
chez 2 cas (n°3, n°S), alors que 3 cas (n°1, n°2,n°4) ont un taux inférieur a la normale
(29,66-31,76%).
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F  dtats et interprétat

3) Concemant la teneur corpusculaire moyenne en hémoglobine (TCMH). tous les cas

étudiés dans cette section présente une TCMH normale, elle varie entre 27,69 et 29,66 pg.
L'examen du frottts sanguin ne révéle aucune présence de drépanocyles en

circulation. La morphbologie des hématies est normale.

c. Electrophoreése de P’Hb :

L’électrophorese de I'Hb montre une fraction d’HbA (51 2 777%),
fraction importante d’HbS (25 2 48 %) et un constituant mineur I’HbA, (01 a 2 %,).
" Test " :fa’ “ormation :

Pour confirmer la nature drépanocytaire de I'Hb migrant & I’endroit de 'HbS, le
test de falciformation a révélé la présence des hématies qui prennent progressivement la
forme typique en "faucille” chez tous les patients de cette population.

e. Test de solubilité :
Une confirmation est obligatoire par le test de solubilit¢ (test de précipitation de

I"HbS en milieu réducteur), il est négatif chez tous les pavents.

Population I :

D’apres les résultats de tableau n°S «population 1II » qui représente la minorité des
~cas étudiés (3 patients) (13,04%) est caractérisée par :

1. signes cliniques :

Climqu ", cette population présente des signes bien déterminés chez la majonté des

patients: splénomégalie, crises douloureuses des membres.

2. signes biologiques :

2. hémogramme :

Les résultats de I’hémogramme effectu¢ sur les malades de cette population sont les

suivants :

- Le taux des globu blar  est normal chez tous les patients, il oscille entre

(6,6+10°-8,8.10°GB/ mm°).

- Tous les cas ont un taux de globules rouges infénieur & la normale, il varie en moyenne

de 2,6-10° 43,6.1° GR / mm’,

- Tous les cas présentent un taux abaissé d’Hb situé entre 5,3 g/dl et 6,7 g/dl,

- Le taux d’hématocrite est inférieur a la normale chez tous les cas, il oscille entre 19 %

et 27%,

-Le taux des plaqueties observé est normal chez tous les cas (150-200).
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Résultats et intempréetation.

interprétation :

Le couple est drepanocytaire hétérozygote.

Deux enfants atteints de drépanocytose hétérozygote

- Unen” tat it~ 77 homoz

Un seul enfant sein (sujet normal).

Donc, le taux de la transmission héréditaire -

1714 S/¢ 25% sujet  ade
14 A’A »  25% sujet sain
PTOALS » S0%su  atteint.

Deuxieme enquéte - cas n° 3 : le malade est une femme (24ans)

i Sujet ‘ Age ; Résultats |
- i Le pére % 30 ans 5 Sujet normal f
! [ Drépanocytaire hétérozveote (A/S)
l.¢ couple ‘ La mere ; 24 ans | HbA, = 56,1% :
’ HbS = 42.4% |
| HbA, = 1,5%

- ] 17° fille 5ans | Sujet normal
2 “™fille |3 ans | Sujet normal o |
Nombre Drépanocytaire hétérozygote (A/S)j;
d’enfants (03) 3™ fille 1ans | HbA; =30% i
s - v |
HbF= 60 % }
— i | :

Interprétation :

- Seulement la mere qui est drépanocy e hétéroz e
- Deux enfants sains.

- Un enfant atteint de la drépanocytose héterozygote

Le taux de la transmission heréditaire :

Dans notre cas . 67% sujet sain

33% atteint

tLh
1,












~osultats et interprétation.

Interprétation :

D’apreés le tableau N° 8, on remarque que, parmi les différents types
d’hémoglobinopathies, la drépanocytose homozygote (S/S) occupe la premiere place avec
une importante proportion (65,21 %) et que la drépanocytose (A/S) arrive en deuxieéme
position avec un taux de 21,17 % tandis que' la thalasso- drépanocytose vient en troisiéme

place avec un taux de 13,04.
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.. .Scussion

Discussion :

La drépanocytose est une anomalie congépitale avec formation
d'hémoglobine de type S anommale, qui a tendance a se polyménser lorsque
l'oxygénation du sang diminue. Elle est qualitative, une mutation ponctuelle
entrainant le remplacement d’un acide -~ % par un autre, elle précipite et donne a

c cténstique ucille ..ématie falciforme), qui obstrue les
capillaires, provoque des thromboses, particuliérement dans les organes tres
vascularisés : rate, reins. moelie osseuse). Les conséquences de ces anomalies sont
multiples, du point de vue climique, "hyperhémolyse est fréquente, isolée ou associée
a différents troubles. L2 rranapiission est autosomale. dominant ou récessive, c’est la
maladie la pli  grave et iz pius fréquente des hémoglobinoses.

[.’hémogramme. ics irotus, le test de falciformation et le test de solubilité.
apparaissent d’une importance primordiale dans le diagnostic biologique des
anomalies drépanocyiaire: 4 cela s’ajoute 1'électrophorése de ’hémoglobine sur
acétate de cellulose qui resie un examen clé, largement employé dans tous les services
d’analyses médicales pour une détection simple des différentes fractions
d’hémoglobir  (  techniques sont utilisées dans le but dépister les foyers de la
drépanocytose dans différentes régions et de permettre ainsi une meilleure prise en

charge des sujets qui en souffrant.

1.] plation I

Drepanocytose homozygote

. Cette population représente une drépanocytose homozygote qui est
caractérisée par :

. Un taux d’Hb situé entre 4 et 9.2 g/dL

. La plus part des cas possédent un taux de GR inférieur & la normale
accompagné d’une diminution du taux d’hématocrite et d’hémoglobine, ces
résultats sont en faveur d’une anémie hémolytique [16], [23].

. Le VGM dans le syndrome drépanocytaire est normalement soit normocytaire
ou macrocytaire [21], 40% des cas ont un VGM inférieur 4 la normale. 1'anémie est
donc microcytaire [24] - L’anémie microcytaire est due a un début de carence en fer.

40% - tun VGM supé  r a la normale, donc I’anémie est macrocytaire.



[~}

° 80% des cas ont un CCMH inférieur a la normale, il s’agit d’une anémie
hy  ‘“ron |
o 73,33% des cas ont un taux de GB supérieur a la normale (hyperleucocytose

a polynucléaires neutrophiles), il s’agit donc d’une hyperleucocytose en

particulier chez les patients drépanocytaires homozygote [23].

° On remarque aussi que le taux des plaquettes est normal ou légérement

augmenté en __son de I’autosplénectomie qui survient dans la maladie [23].

° 66,66% des sont: TCMH inférieur 4 la normale, donc ce dernier est
proportionnel avec le VGM.

J La présence constante sur le frottis sanguin de drépanocytes.

. Le taux de réticulocytes est trés €levé, sauf en cas d'érythroblastopénie.

J La présence de corps de Jolly en cas d’ atrophie splénique. on peut
également retrouver une érythroblastose, une polychromatophilie, des
ponctuations basophiles.

J Le : de falciformation (ou le test de solubilité¢) est indispensable pour
confirmer la nature drépanocytaire de I’Hb migrant a I’endroit de I’HbS.

. Le test de falciformation est positif, confirmer la nature drépanocytaire de

1I’Hb migrant a I’endroit de I’HbS [12].

° Le test de solubilité est négatif, ce ci indique 1’augmentation de la viscosité

sanguine, la rigidité et la déshydratation des GR [13].

1. population II :

Drépanocytose hétérozygote

On dit aussi des sujets drépanocytaires hétérozygotes qu’ils sont porteurs du trait

drépanocytaire.

e  Les caractéristiques hématimétriques du sang périphérique de la majorité
des patients drépanocytaires hétérozygotes présentent des taux : de globules
rouges, d’hémoglobine, d’hématocrite inférieurs & la normale, ces résultats
son en faveur d’une anémie hémolytique.

e 40% des cas ont un VGM inférieur a la normale. 1L’anémie est donc
microcytaire, 20% des cas ont un VGM supérieur a la normale.donc 1’anémie
est macrocytaire.

e 60% des cas ont un taux de CCMH inférieur a la normale, il s’agit d’une

h__ )crome.
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Discussion

Une microcytose constatée chez un drépanocytaire hétérozygote doit faire
penser a une carence martiale ou & une a-thalassémie associée.

Une macrocytose doit suggérer une carence vitaminique, notamment en acide
folique ou en ni 12.

Le frottis sa1 1in — “mtre que la — rphologie des hématies est normale et il
n’y a pas de drépanocytes en circulation.

1 ( ) if ilne  oduit que dans un nombre
tres restremt d’hématies et seulement dans des conditions extrémes de
désoxygénation [24].

Le test de solubilité est négatif, tant qu’il y a une falciformation, donc

I’absence de la solubilité dépend du nombre des hématies falciformes.

Ces deux derniers tests permettent le dépistage rapide des drépanocytaires
hétérozygotes.

3. I@)nlation 1

Hetérozygotie composite S-fi-thalassemie

Les patients S-f-thalassémiques ont un syndrome anémique moins important que

celui des drépanocytaires homozygotes.

Tous les cas ont un taux du GR, d’Hb, d’Hte inférieur a la normale, donc ces
résultats sont en faveur d’une anémie hémolytique [16], [23].

Tous les cas ont des valeurs de VGM inféneur a la normale, Il existe une
microcytose en dehors de toute carence martiale. [24]

Tous les cas ont des valeurs de CCMH inférieur a la normale, il s’agit d’une
anémie hypochrome [24].

Tous les cas ont des valeurs de TCMH inférieur a la normaie, donc le TCMH
est proportionnel au VGM.

La plupart des sujets de cette population étudiée présentent une anémie
microcytaire hypochrome [12].

Le test de falciformation est positif chez tous les cas, il indique que les
hématies prennent progressivement une forme de faucille ou de banane aux
extrémités pointues [12].

Le test de solubilité est négatif, ce ci indique |’augmentation de la viscosité
sanguine, la ngidité et la déshydratation des GR [13].



<* D’apres les résultats d’électrophorése des trois populations on constate :

e la présence d’une fraction d’Hb de migration différente des hémoglobines
norma  traduit forcement une anomalie qualitative.

e  L’existence simultanée d’HbS et HbA1 (Hémoglol = : A/S) caractériser la
drépanocytose hétérozygote. Les homozygotes auront au contraire une absence
totale ’HbA1 (Hémoglob : S/S).

s L’association d’une anomalie qualitativé d’Hb et d’une anomalie
quantitative  (thalassémie)  entrainera des  modifications  complexes
d’électrophorese.

Donc ces résultats indiquent gue ["électrophorese permet de poser le
diagnostic et de différencier les formes homozygotes des formes hétérozygotes.
ainsi que la présence éver  le . : o 7 I’hémoglobine assoc
(autre mutation ou thalassémie) [12).

% Selon les résultats obtenus a partir de deux enquétes familiales (. on peut
dire que la drépanocytose est une maladie héréditaire dont la transmission est du
mode génétique autosomique récessif, qui se transmit conjc ~“ement | le pere et
la mére.

%+ D’autre part, t ¢ dagelaplusat téec¢ celledeOa
10 ans (52,17), c'est-a-dire que les enfants sont le. ...posés a cette maladie.

¢ Il apparait d’autre parte que |’anomalie, concerne aussi bien les femme que

les hommes avec des proportions trés proches 52,17% masculin.
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Conclusion

La drepanocytose touche chaque année 300000 nouveaux entants dans le monde
et pose un veritable probleme mondial

Actuellement, plusieurs techniques sont utilisées au niveau des laboratoires
specialises permettant un diagnostic fiable de la maladie. parmi ces technique on peut
citer I'¢lectrophorese qui représente une simple technique de routine pratiquée au niveau
des laboratoires medicaux bien qu'elle ne permette pas J- mettre en evidence rous les
types drepanocytaires, elle nous a servi d’outil efticace ¢t poemordiale pour doser ['HDS
avec grande précision

FFace a cette maladie dangereuse, beaucoup de suggestions et de propositions
doivent etre prises en consideraiion a savolur
- Eviter le mariage entre les heterozygotes, au moins deconscil
couples héterozygotes.
- L'enquéte familiale est essentielle aux malades venant a I'hopital dans le cadre d'un
dépistage de cette hemoglobinopathie.
-1l est impératif de transfuser les dré; wocy ‘res avec "1 culdt globulaire phenotype,
1so-groupe, 1so-rheésus, pour eviter toute immunisation.
- Creation d’une association des hémoglobinopathies qui s'en charge dans un but
educatif et travaille en collaboration avec les donneurs du sang au niveau de la wilava

- Prise en charge des hémoglobinopathies par I’état.






Glossaire

Anomalie congénitale :

Anomalie qui est présent dés la naissance.

Acidose :

Tre =7 7 1

Atrophie :

Diminution de poids et de volume d’un organe, d’un tissu ou d’un membre a la suite
d’une nutrition insuffisante des cellules ou d’une immobilisation

Anesthésie :

Suspension plus ou moins compleéte de la sensibilite genérale

Cyanose :

Coloration mauve ou bleutée de la peau.

Erythroblaste :

Cellule de la moelle osseuse, spécialisée dans la svnthese de "hemogiobine
Erythropoiétine ou EPO :

Hormone responsable de la différenciation et de la prolifération des globules rouges
Erythropoiése:

Processus de formation des globules rouges dans ta moelle.
Hémoglobinopathies:

Maladie relative a I’hémoglobine.

Hémogramme:

Numération des éléments figurés du sang.

Hém: yse:

Destruction des globules rouges.

Hér lité:

Transmission des caractéres génétiques des parents a leurs descendants.
Hétérozygote:

Se dit d'un individu dont les alleles (génes) de méme fonction, situés au nienie nisesn

et portés sur les chromosomes d’une méme paire sont différents.



Se dit d’un individu dont les alléles (geénes) de méme fonction, situés au meme niveau

et portés sur les chromosomes d’une méme paire sont identiques.
Hypersplénisme:

Stockage et destruction excessive des cellules sanguines dans la rate, entrainant une
diminution de celles-ci dans le sang.

Méningite :

Inflammation des meninges et du liquide céphalorachidien qui elles contiennent entre
leurs feuillets

Méthémoglobinémie :

Augmentation anormale de la concentration sanguine de methemogiobine (Molecule
d hemoglobine dont P'atome de fer est a l'état fermque. ce qui larend inapte au
transport d oxygene.

Microthrombose :

Affection caractérisée par une augmentétion du nombre des plaqueties sanguines
Monogénique :

Se dit d’une maladie dans la quelle un seul gene est responsable de la pathologie.
Nécrose :

Mort d’une cellule ou d’un tissu organique.

“5  nylite :

Maladie infectieuse grave, chronique ou aigué du tissu osseux

Paleur :

Aspect de la peau et des muqueuses plus claires qu’a ’ordinaire.

Septicémie :

Etat infectieux genéralisé, dii a la dissemination d’un germe pathogéene.
Splénomégalie :

Augmentation du volume de la rate.

Stase :

Ralentissement prononcé ou arrét de la circulation d’un liquide dans Vorganisme
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