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P™G : Porphobilinogénes

TGMHD : Taux moyen d’Hb des globules rouges.
UPG : Uroprophyrinogéne.

Val : Valine.

VGM :Volume Globulaire Moyen.
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lotons que jus qu’a présent il n’existe pas de techni 1e qui remplace

I’éléctrophorése du point de vue pratique et fiabilité.

Le présent travail porte sur apercu général sur les différents types d’Hb et les
méthodes de dosage de I’Hb totale dans le sar~ en utilisant le «
et « données générales sur I’éléctrophorése et 1’apr cation dans la
séparation de I’'Hb normale et anormale et la détermination de I’importance
d’application dans la détection des cas de I’hemoglobinopathie et de ce fait ouvert

un horizon devait les médecins pour traiter et le suivi de la maladie afin d’assurer

une vie meilleur pour les maries .
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II- LHEMOGLOBINE (Hb) .

- Les hémoglobines forment une famille trés ancienne de molécules, apparue

simultanément a la vie aérobie dans I’évolution des especes (ANONYME; 2001).

- La vie des cellules animales est fonction deleur ~"'n * y
Elle s’effectue par diffusion du gaz dans les tissus « s le cas des étre vivants
de structures anatomique et histologique trés simples. Cependant elle se fait grace
aux réserves dont la mobilisation et le renouvellement s’opérant facilement au
moment des besoins chez les animaux d’organisation c¢ ulaire complexe

contenant des chromoprotenies dites pigments (BOULANGER, 1989).

- L’Hb est le constituant principal du globule rouge, sa concentration
co usculaire moyenne d’Hb (CCMH) est de 34g/dl qui correspond a la solubilité
maximale dans 1’eau au-dessus de laquelle elle précipite. Elle est constituée de
quatre(4) groupements prosthétiques ou hémes, pigment ferroporphyrinique, et
quatre chaines polypeptidiques de globine identiques deux a. ux, la figure 2

r rise la structure du tétramere d’Hb (ZITTOUN et al; 1984 ; METALIS et al;
1988).

- L’Hb humaine est hétérogene, donc divers types peuvent, en effet,
s’associer dans des proportions variables. Les différentes catégories de I’'Hb se
distinguent par le type de chaine qui entre dans la composition du tétramere.
L’embryon posséde des Hb particulieres, Gower et Portland, avec des chaine ({),
a laj ace des chaines (a) et (¢) a la place des chaines non (a) (Hb Gower (C 2- €2),

Hb Potland ({ 2-y 2)( LONGPIE et al ;1994, THOMPSON et al; 1995). A la

naissance, il ya 80% d’Hb feetale (HbF) et 20% d’Hb adulte (HbA).L’Hb ac'te et

mineure (HbA;)étant encore absente au cours de la premiére année.
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b- La grossesse, représente, malgré 1’épargne des regles, une perte totale de 700
mg au profit du feetus, au cours du troisiéme trimestre essentic ement, perte a
laque 2 viennent s’ajouter les hémorragies de la délivrance.

c- I’¢ laitement : Environ 1 mg/jour.

Les besoins quotidiens destinés a équilibrer les pertes sont minimes1 : a 2 mg

chez ’ha 27y "7 \ chez le sujet en

croissance (ZITTOUN et al ; 1992).
1-5 : Absorption du fer :

Elle a lieu principalement dans le duodénum et la 1  proximale du
jéjunum. Les sels inorganiques du fer existent sous deux formes en fonction de
leur vi 2nce, fer (ferreux) ou Fe™ " (ferrique), L.’absorption est facilitée par I’acidité

gastrique, qui maintient le fer ferrique sous forme soluble (BUNN, 1995).

Physiologiquement, environ 10 % des 10 a 20 ml de fer apporté
quotidiennement par une alimentation standard sont absorbés par un mécanisme
mal connu. L’heme est beaucoup plus facilement absorbé que le fer inorganique.
s mécanismes métaboliques impliqués dans I’absorption du fer sont les mémes
que ceux qui sont impliques dans 1’absorption de plusieurs métaux lourds,
notamment le plomb, le cadmium, le strontium. Une augmentation de absorption
du fer, telle qu’on I’observe par exemple dans les carences martic :s, augmente la

captation de ces éléments.( ZITTOUN et al ; 1992 , BUNN, 395).

2- La globine :

st un ensemb® 4 7 " es poly tidique, en effe chaque molécule
d'hémoglobine, contient 4 chaines semblables deux a deux adulte (A) dont deux

chaines a et deux chaines B ( ap, B,) (DORA et al ;1989).









- g T~
S R + &
XX XX

2 % 4. B A

0O,

. A hl .
Oxyhén zlobine Désoxyhémoglobine

%D =héme ; O, =0Oxygene2.3; DPG = 2.3 diphosphglycérate.

Fig. 5 Liaison héme-globine
““ITTOUN et al; 1984)

40












tisée

it

% des chaines globiniques

C (embryonnaire Chaine a

501~ / /
404 )
30 Thatt y (" ale) / C' 'ne B Aduli
20 .

Chainee Chaine & (Hb-A,)

(embryonnaire)
10 / //

0 >~
-6 -3 naissance 3 6 mois

Fi 7 “mti T 777 1 chaines nic es

(ANONYME; 2000 ; WAJCMAN et al;1992).

1¢





















Les parents

gan

[ —Ie{_ O
— 8 1]

Les descendants F1 -
Drépanocytose homozygote

A
Les parents

—
A S A S
Les gamétes

i AP B AR Bl A ﬁ q
Les descendants l I l . _
I I I I U Drépanocytose hétérozygote

Fig 08: la transmission génitiques de la drépanocytose
homozv~ate hétérozygote (Harisson, 1993)

W

1%



Splenomégalie il est fréquent que la grosse rate de la drépanocytose
n’augmente pas avec I’4ge, mais bien au contraire elle diminue rapidement de
v ne jusqu’a ne plus étre perceptible chez certaines patients.

Le foie est généralement augmenté de volume, de fagon trés importante dans

certaines cas; des augmentations brusques de son volume se voient parfois au
cours des crises (RS etal; 1982).

La croissance staturo-pondérale des enfants drépanocytaires homozygote
parait sensiblement différente dans les zones tempérées et dans des zones

pondérales.
La croissance pondérale est souvent en dessous de la moyenne sans étre

pathologique a partir de 12 — 14 ans ; les enfants drépanocytaires homozygotes

sont volontiers maigres (ANONYME; 1999).

- Biologie :

.a drépanocytose homozygote est caractérisée par un taux d’Hb situé entre 7
et 9 g/dl, une rét alc stose er . :200 et 600000 par mm’, un volume globulaire
moyen ou normal, la présence constante sur le frottis sanguin de drépanocytose,
une h' érleucocytose, les polynucléaires neutrophiles pouvant atteindre 30000 par
mm’ sans infection, une tendance a la thrombocytose. L’électrophorése de I’'Hb

met en évidence la présence d’HbS, F et A,; il n’y a pas d’l »A. letestde

falc..urmation sont indispensable pour confirmer la nature drépanocytaire de ’'Hb

migrant a I’endroit de ’HbS (POWARS,1991).
b- Les complications aigués :

Les principales complications aigués observées chez les patients
drépanocytaires homozygotes sont les crises douloureuses drépano~-taires, les

infections, I’aggravation de 1’anémie chronique, les accidents vaso-acclusifs graves

I’hy  bilirubiémie.
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- Clinique:

La grande majoration des patients drépanocytaires hétérozygote se porte
bien. Dans certains cas, cependant, on observe dans la drépanocytose hétérozygote
S/A _ . ________s sp..aiques en situation d'hypoxémie séveres et des hématuries
macroscopiques. La seule recommandation a donner a ces patients est de ne pas se
placer dans des situations a risque d'hypoxémie. Ils peuvent subir des anesthésies
générales comme tout sujet normal sans préparation particuliecre (ANONYME,
1999). En particulier, 'anémie attribuée au trait d'épanocytaire et la conséquence
de non reus: causes de deglobulisation aux quelles sont exposés les africainssont
les infections chroniques, la parasitose, la malnutrition, sans oublier le déficite G-
6-PD. Fréquemment assoie au trait drepanocytaire (ORSINE et al ; 1982).

- Biologie:

Les caractéristiques hématimetriques du sang périphérique des patients
drépanocytaire (S/A) sont identiques a celles du sang normal, tant pour la lignée
érythocytaire que les lignées leucocytaire et plaquettaire. La morphologie des
hématies est normale et absence de drépanocytes en circulation. Cependant,
lorsque les hématies sont incubées dans un milieu privé d'oxygene (test d'emmel)
le phénomene de falciformation se manifeste et fait apparaitre des drépanocytoses.
En pratique courante, cet examen biologique fait partie, avec le test de
précipitation de I'HbS en milieu redicteur, des tests qui permettent le dépistage
rapide des S/A.

L’éléctroforese de I'Hb montre une fraction majeure d'HbA de 60 a 55% une
fraction importante d'HbS de 45 a 40%, en fin un constituant mineur I'HbA, de 2 a

3% (OF [NEetal; 1982, THEMPSON et ;al 1995, ANONIME ;1999).

2- alassémies :
Wajcmane et al (1992),ont montré que les thalassemies présentent un

ensemble de caractéres, en particulier le mécanisme de transmission génétique qui

les rapprochent étroitement des autres Hb parmi-ceux-citons :









homozygotes, les B° thalassemies correspondant a une absc..e totale de synthése
de la chaine P et les " thalassemies correspondant a une dimension de synthése de
chaine p par rapport & la norm=—" ™ ' " tha m _ . ...ale,
I’anomalie moléculaire du génome n’est pas la délétion mais une mutation
survenue dans le géne ou a son voisinage. On a décrit plus de cent mutations

responsables de B thalassemies. (ANONYME; 2001).

2-2-1-" »s B Thalassémies Hétérozy—* :

Les sujets porteurs d’une B thalassemies hétérozygote sont bien-portant, ils
ne sont pas anémiques. Exceptionnellement, une splénomégalie de petite taille peut
étre palpée sous le grilcostale. Biologiquement, le taux d’Hb est normal ou
discrétement diminué (entre 10 et 13 g/dl), la réticulocytose est normal ou on peut
¢lever, le frottis sanguin peut montrer une anisocytose et une pc”~'c rtose, I
deux signes biologiques caractéristiques sont la microcytose (volume moyen
cellulaire (<75 fl ) avec une élévation de I’HbA; (> 3,5%). Ce demnier signe peut
étre masqué par une carence en fer, c’est pour quoi, en pratique, on peut étre
amené a faire un control aprés un traitement martial de quelques semaines, si le fer

sérique est base au premier examen, (MODELLE, 1991).

2-2-2-  Thalassémies homozygotes :
a- Physiopathologie de la p thalassemies homozygote ;

-L’anémie :

| U R lﬂ

Dans 1’érythrc i relatif ¢ chaine o précipite sous la forme
d’inclusion, toxique pour les membranes cellulaire et nucléaire. La I€sion de ces
membranes est responsable d’une destruction dans la moelle.

L’hématie  circulant, appauvrie en Hb (hypochromie), déformée

(poikilocytose), a une demi-vie raccourcie et rend complet deuxieme mécanisme

de I'anémie : ’hyperl © Hly: la plus part des ¢ | throblastes étant détruite

dans la moelle, I’anémie est peut régénérative, moins que ne le voudrait le taux

d’Hb eirculant si la moelle fonctionnait correctement, ainsi, I’érythropoiése
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" efficace et I’hyperhémolyse sont les deux composant de 'anémie, la

dysérythropoiese étant le mécanisme dominant, (ZITTOUN et al ; 1984).
-Les déformations morphologiques et hypertrophie de la lignée

erythroblastique :

L’anémie profonde de la B-thalassémie homozygote induit une augmentation
¢ las érythropoiétine,dont le réle ¢ vor rladif enciatic__ ¢
la __altipl it 1 des cellules souches hématopoiétiques vers le compartiment
erythrc Jlastique. 1ls résultent de cette stimulation hormonale une inflation
in iortante de ce secteur erythroblastique médullaire. Les frottis médullaires

contiennent plus de 90% de cellule de la lignée erythroblastique. Cette expansion

est a lorigine de la déformation des Os qui fabriquant le sang : craine, région

malaire, maxillaire, extrémité des os longs principalement, (PAWER, 1991).

- La splenomégalie et ’hépatomégalie ; I’hypersplénisme :

Le mécanisme de la splénomégaliec et de I’hépatomégalie est

plurifactoriel ; hypérhémolyse et hyperplasie du systeme des phagocytes

mononuclées érythropoiése ectopique, circulation anormale des cellules
thalassémiques engorgeant la rate et le foie.

L’ypersplémisme est défini par un état hématologique caractérisé par une
grosse rate associe a une anémie et/ou une leucopénie et/ou une thrombopénie et
par la disparition des signes de cytopénie périphérique,apres splénectomie ne sont
observées aujourd’hui que chez les malades insuffisamment transférées,
puisqu’elles sont la manifestation d’un hypersplénisme sévere devenu rare chez les

malades correctement traités, (ANONYME; 2001).

- La surcharge en fer :

La surcha~= en fer est constante dans la B-thalassémie homor~te, de

mécanisme sont responsables, I’hyperabscription digestive du fer et la transfusion

sanguine :
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1- L’hyperabscription digestive du fer est une caractéristique de la -

th: assémie homozygote.
2- La transfusion sanguine, base de traitement conventionné de la B-

thalassemie homozygote apporté en virons 750 mg du fer par litre de concentré
globu™ re. Ce fer se repartit dans I'organisme et altérée certaines tissus : cceur,
foie, glande endocrine principalement, ( NONYME; 2001).
b- B -Thalassémies Homozygote Majeure (Maladie De Cooley)
-Les Signes Cliniques
Les signes cliniques de la maladie de Cooley apparaissent chez I’enfant

entre 1 et 5 an, la péleur est constante, associée fréquemment & ictére

conjonctival du a P’hémolyse chronique, 1’asthénie dépend du degré de

I’an 1e, une hepa plénomegalie s’installe progressivement ; elle peut

acquérir un volume considérable et déformer 1’abdomen, I’hyperplasie d’os

plats de la face confére aux enfants un aspect asiatique : les malaire sont élargi,

la base du nezaplatie, il existe un hupertélorisme, une protrusion du maxillaire

- Les signes radiologiques osseux :

L o rerplasie de la moelle érythropoietique épaissit la voite cranieme, lui
donnant une aspect «en poils de brosse » elle entraine aussi une ostéoporose

~4néralisée, une trabeculation ~rossiere, des corticales r—"~ces et [~ ¢~ ¢--

fractures pathologiques, ces anomalies sont évitées chez les maladies bien

transfusés (ORSINE et al ; 1982).

- Les signes hématologiques :

L’hématologique révele une anémie souvent inférieure a 7 g/dl d’Hb,
migrocytaire, hypochrome (volume globulaire moyen entre 60 et 80 fl, teneur

gldbulaire moyenne en Hb inférieure a 26 pg).La réticulocytose est voisine de

27



.2xamen du .ottis sanguin des hématies montre une
hypochromie, une anisocytose, une poikilocytose et des érythroblastes. Parfois

trés élevée, jusqu’a 100 000 éléments par mm’,

La moelle est trés riche en érythoblastes (ZITTOUN et al; 1984).

2-3-La Thalassémie Intermédiaire :

La thalassémie homozygote intermédiaire est des définitions cliniques, elle

désigné les formes atténuées de B thalassémie homozygote.

Ces formes sont caractérisées par une bonne tolérance a I’anémie, une
activité ludique et scolaire normale, une croissance staturo-pondérale normale chez
I’enfant, une absence d’asthénie et une puberté souvent retardée mais
généralement compléte ces patients peuvent mener une vie normale sans étre

!

Le taux d’Hb des patients thalassémie intermédiaire est spontanément

supérieur a 7,5 g/dl, sont représenté 5Sa T " des B thalassémie

homozygote ( ANONYME ;2000).

2-4-Traitement.

2-4-1- .. répanocytose :

On a tous d’abord imaginer dar. ...cc.cceuw 4. empécheraient la
p« ymérisation, mais cette voie thérapeutique a été abandonnée du fait de la
toxicité des substances utilisées et de la difficulté de faire ces molécules dans les
globules rouges.

On a vite remarqué que les malades avaient une forte proportion Hb feetale
dans leurs hématies. La chalne gamma limitant la polymérisation, a favorisé
I’expression de cette Hbf.

La thérapie génique est bien évidemment une voie de recherche séduisante

mais ¢ > pose de sérieux problémes dans larégulation de I’expression du géne

« ~ s . “iculocytes © ‘llules précurseur ¢ ;1 naties).
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2-4-2- Thalassémie :

Seul la forme homozygote nécessite un traitement avec prise en charge

médico-sociale.

1

Transfusion systématique pour toujours maintenir I’Hb au-dessus de 9 a

10 g/dl «culot globulaire phénotype frais ».

Spléneatomie dans un deuxieme temps cas d’hypérsplimisme.

Utilisation des traitements chélateur * fer ez ~and enfant ou
I’adolescent tel que la desferioscamine f (désferal).
A fin de retarder la surcharge ferrique, le traitement des femmes mineur se limite

au conseil génétique, en cas de mariage entre hétérozygotes ( ANONYME ; 2001) .

29






IV-MATERIEL ET METHODE

I1- Pr« évement des échantillons :

Les échantillons du sang sont prélevés au niveau du service d’hématolc "2

( TA E W. JUEL _. __ MILA suite _ix diagnostics

des patients qui présentent les signes suivants :

Splénomégalie, hépatomégalie, douleurs osseuse, abdominale et au niveau

de la poitrine, ictére, paleur et faiblesse générale, etc.. ..
Cependant le prélevement du sang est effectué au niveau de la veine et

I’échantillon est mis dans un autre coagulant appel€é éthyléne diaminetetra acétique
acide ( E.D.T.A).

Ainsi I’échantillon est partagé en deux fractions :

La premiere est utilisée pour quantifier I’'Hb, le nombre des globules rouges

et indiceshé 1  ziqu.. al’aide de I’appareil "coulter counter models".

La densiométre sert a séparer les globules rouges par électrophorése.

2- Séparation par électrophorése :
2-1 Principe :

Elle repose sur la migration d’Hb selon la charge électrique des globules

rouges dans un champs électrique sur la surface d’acétate d’éthyle.

2-2 Matériel :

Unité électrique” Pawer-unit "qui donne le voltage entre 0 — 300v pendant 15m

- Une cuve pourvéle rophorése‘ de type HELENA.
- Une centrifugeuse

- Un vibrateur de ty : VORTEX.

- Des pipettes EPENDOREF (pl).

- “Taportoir 7T T

. Un . 1
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U __support ... A.
Un densiométre HELENA + spectro-photometre de type HELENA.
Les bandes d’acétate de cellulose HELENA.

2-3 Les réactifs

Barbitol Buffer ( PH = 8.4) (tampon).
 so” hlité ”  sachet contenant 10.3V de NaCl + un volume 1.83
d’acide barbiturique dans 1000 ml d’eau distillée).

Rouge ponceau (la solubilité d’un sachet de 5V de ponceau dans 1000 m!
d’eau distillée)

Solution de méthanol pur.

Acide acétique a 15% (500 ml d’eau distillée + 25 ml d’acide acétique).

Solution clarifiante (71% de méthanol par 25% acide acétique, 4%
solution clarifiante).

Solution physiologique.

Eau distillée.

Hémolysat (eau distillée).

3- Aéthode de Travail :

3-1 Séparation des globules rouges du plas...a :

La deuxieme fraction du sang est mise dans des tubes numérotés de 1 & 8 qui

sont mis a leur tour dans une centrifugeuse (Ependorf) a 3000 tours/mn pendant

Smn.

Ainsi le surnageant (plasma) est jeté alors que les globules rouges sont lavés

avec une solution physiologique (9 %o NaCl), en utilisant a chaque fois un

vibrateur, ensuite les hématies sont centrifugées dans les mémes conditions sus

citées, le surnageant est jeté et les globules rouge lavés sont au fond des tubes.

La méthode est refaite plusieurs fois jusqu’a ce que ces cellules seront fin prétes.
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3-2- Préparation de ’'Hémolysat :

On prend 200 ml 1 d’Hémolysat ou eau distillée +50 ml 1 des globules rouges
lavés. On homogenise puis on laisse le mélange au repos pendant Smn a I’aide

d’un vibrateur on fait vibrer la solution a fin de détruire les globules rouges et donc
libération de I’'Hb.

-Préparation des bandes d’acétate de cellulc

Elles sont plongées dans une solution tampon pendant 15 a 24 h . Cependant,

plus la durée est longue plus, ’absorption est bonne, donc on obtient une
mi~ration nette de I’Hb. "suite o retire les I --¢ - qui seront séchées

minutieusement entre 2 feuilles de papier filtre afin d’absorber I’humidité en exces.

" ‘- Dépot sur plaques :

A l’aide de pipette, on met de petites quantités de solutions sur les portoir
HELENA sur le quels on met perpendiculairement I’instrument, pour que les
¢ 1ar llons soient aspires et ainsi ils remplissent le vide limité entre les lames.
Ensuite on place les bandes d’acétate de cellulose sur un support, sur les quelles
on met les échantillons tout en pressent sur I’instrument, afin que la quantité des
échantillons soit transmise sur la bande de cellulose et qui apparaisent alignés. La
bande sera inversée et mise dans I’éléctrophorese selon les méthodes usuelles et

( [ it adé (- ) volts __ mn).

3-5- Coloration :

Aprés la séparation la bande de cellulose est retirée pour la plonger dans une

solution de coloration (rouge ponceau) pendant 15 mn.
3-6- Décoloration :
Pour éliminer la coloration en surplus, on doit retirer la bande de la solution de

coloration pour la mettre dans une solution de décoloration durant 15 mn en 3

phases (soit 3 bains ) jusqu’a ce que la bande est totalement décolorée exceptée
I’Hb.
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3-7- Déshydratation :

ille se fait par trempage de la bande dans une solution de ... thanol pendant

4 mn.

3-8-Transparence des bandes :

La bande est mise dans une soh**»n¢'- f-— 1 ' t “wéedeSa
10 mn.
-9-Sc ag_:

La bande est retirée pour €tre placée perpendiculairement afin de 1’égoutter,
enfin, le  mise dans 1 _:étuve , :ndant 12 mn & une température de 50-60°C.

Ensuite, elle est nettoyée a I’aide de coton et donc elle sera préte a étre lue.

3-10 - Lecture :

Les différents types d’Hb sont déterminés al’aide d’un densiométre a une
longue d’onde de 520 nm qui donne avec précision les pourcentages de chaque

typed Ib.

4- Quantification de PHb :

4-1 -L’appareil Coulter Counter Model :

Alimentation pneumatique. _
Poie me 1€

Alimentation €lectrique.

Analyseur. Partie électronique

L’imprimante.

Cet appareil permet directement le dénombrement des globules rouges x 10°mm” et

aussi les globules blancs ainsi que le volume globulaire moyen (V.G.M) p’.
- - La quantité¢ d’Hb g/dl de sang.
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- L’hématocrite (Ht en %).
- Le taux moyen d’Hb des globules rouges (T.G.M Hb en pg)
- La concentration moyenne d’Hb des GR (C.GM.Hb en g/dl).
.- . C oy
électronique de I’appareil en se basant sur les indices hématologiques qui sont

calculésselon di  imme sui~t:

VGM

Ht TGMH

A

GR CGMHb

Fig -1- Diagramme montrant le calcul électronique des indices hématologiques par

Uappareil coulter — counter model

Les indices situés aux extrémités sont calculés comme suit :

X_ L indices ed s

Indice de I'une des extrémités

1. Exemple VGM _ TGMHBb

ou
GR CGMHb

TGMHb Hb

2. CGMHb = ou —
VGM Ht

On remarque que I’indice médian est égal au produit de ses deux extrémités :

1. Ht=GR xVGM
F R TGMHb ou Ht CG Hb.
2.  TGMHb = VGM x CGMHb.
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- Résultats















Tableau N°V: les résultats des vingt trois (23) cas chez les maladies atteints d’Hbanormales

Carecteristiques des patients Les Indices Hématologiques Eléctrophorese
N°: . . NbrGR | Hb | Ht | VGM | TGM .
Dechantillon |"*9V19% | A2e | 10603 | g/t | % | p® | Hbpg |TYPeHPA/S|  Résultats
1 M [35| 488 |112336| 688 | 23 | HbA/S |Drépanocytose
Hetérozygote
2 F (33| 66 |1434904| 75 | 203 | mHpa/g [|DPrepanocytose
Hétérozygote
3 M | 6| 225 |92 (294 110 | 309 | Hba/g |Drepanocytose
Hétérozygote
4 M | 3| 417 | 8 [32) 72 | 265 | Hba/g |Drepanocytose
Hétérozygote
2.1/ Drépanocytose
5 M 5 4.89 144 |22 | 747 | 294 HbA/S Hétérozygote
Hb F/C Thalasso-
6 F 20 5.02 10.5 |41.7] 36.3 205 | F=34.7% hémoglobinose
C=65.3 % g
. Hb F/C Thalasso-
7 15 4.47 6 {333} 653 17.9 F=6% |hémoglobinose
Hb S/S | Drépanocytose
8 M 24 3.02 85 |29.2] 89.7 | 264 Homozygote
Hb S/S
§=97,5% Drépanocytose
9 M 8 3.16 82 (28.8] 98 282 | Ai=1%
Ay=15% Homozygote
10 M 27| 32 | 73282 732 | 266 FI—{??/Z»lf’/ Thalassémié
. . . . . = . V] ’
A=44.7 % Héterozygote
1.1/ HbA/F Thalassémié
11 M 5 3.7 14 (2351 91 22.5 F=30% | Héterozygote
. Thalassémie
12 M 35 7.14 13.8 |33.5] 64.2 193 | HbA/A,=4 Mineure
HbA/A, _
4.1/ 4o Thalassémie
13 M 5 6.21 11.2 |45.9| 56.6 18 Ar=4.2% Majeur
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10 HbF/F Thalassémie
14 F Mois 32 6 352 90 30.6 A=12.8% Majeure
15 | F | 6 | 224 | 77 22 tos | 325 | HOS/F | Thalasso-
Drépanocytose
6 | F || 48 |135| 236 | 81 | 305 | Hbaic |Hymoglobinose
Mois Héterozygote
17 | M | 31| 563 | 161 39.5 387 | 286 | Hbs/c | Drepano
Hémoglobinose
18 | F | 5] 311 |951| 50 94 | 304 | Hbs/s | Drepanocytose
Homozygote
Hb S/S | Drépanocytose
19 F 14 2.85 8.6 294 91 29.8 A7=1.8% | Homozygote
HbS/F Thalasso-
20 M | 16 3.8 6.5 22.1 59 18 A;=4.2% | Drépanocytose
HbF/F Thalassémie
21 F 6 2.83 6.3 20.4 71 22.4 F=73
. A=3% Homozygote
Thalasso-
22 F 6 224 7.7 23.6 105 32.5 HbS/F | Drépanocytose
‘ Hétérozygote
HbS/F Thalasso-
23 F 6 4.41 7 28.5 65 15.9 S=15% | drepanocytose
F=3,5% | Hétérozygote
Interval 2.24-7.1416-16.1| 20.4-50 |36.3-110}15.9-32.5
Moyenne 4.08 9.8 31.51 77.15 | 25.65
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Tableau N° VI: Famille N°01 composée de onze (11) individus:le pére, la mére,3 garcons, 5
filles, et le malade (cas Hb S/C N°1: dans le tableau)

Caracteristiques des . . .
patie:ts Les Indices Hématologiques Electrophorese
Ne: degre de Nbre GR| Hb Ht VGM {TGMHb Type
d'echantillon | patients Age Xl(ﬂnm:’ g/dl % T g Hb Résultats
le fils Drépano
1 21 5.63 16.1 50 88.7 :
malade 28.6 HbS/C Hémoglobinose
HbA/C Hémoglobi
2 Pére | 49 | 58 | 161 | 448 | 878 | 275 |A=572% | TOEO0MOse
C=42.8% étérozygote
3 Mere | 47 | 503 | 13 | 998 | 80 | 255 | HbA/s | Drepanocytose
Heétérozygote
Image
4 M 22 5.48 15.9 44.6 83 28.7 HbA/A | eléctrophorese
normale
5 F 23 | 495 13.1 38.2 78 26 HbS/C |, Drepano
Hémoglobinose
Image
- 6 M 16 5.06 14.6 41.4 83 28.5 HbA/A |eléctrophoretiqu
¢ normale
Image
7 F 16 4.96 14 39.8 81 279 HbA/A |eléctrophoretiqu
¢ normale
Image
8 F 12 4.59 13.8 39.7 88 29.7 HbA/A |eléctrophoretiqu
€ normale
Image
9 F 10 4.95 93 29.1 59 18.5 HbA/A |eléctrophoretiqu
e normale
10 F 4 | s12 | 125 | 358 | 71 24 | Hpasg | Drepanocytose
Hétérozygote
Drépanocytose
11 M 2 6.06 10.8 33.8 57 17.6 HbA/S Hétérozygote
Interval 459-6.0619.3-16.1 |29.1-99.8| 57-88.7 |17.6-29.7
Moyenne 5.23 1356 45.18 77.86 25.68
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Tableau N° VII: Famille N°02 composée de six(6) individus: le pére, Ia mére, 3 filles, et
le malad (cas Hb S/S- N°1 dont le tableau)

Caracteristiques des patients Indices Hématologiques eléctrophorese
° : Nbre GR
Ne Degr.e de Age e . Hb I;It VG}NI TGMHb | types Résultats
d'échantillon | Patient X100fm® | g/dl % n ug Hb
1 lefilles | 5 | 344 9.5 294 | o4 304 | Hbs/s | Drepanocytose
malade Homozygote
2 pére | 50 | 484 14.7 42.1 87 306 | Hba/s | Drepanocytose
Hétrozygote
3 mere | 35 | 4.73 139 | 424 | 90 | 298 |Hbass | Drépanocytose
Hétrozygote
4 F |16 | 489 145 | 424 | 87 | 209 | Hbass | Drepanocytose
. etérozygote
Image
5 F 9 4.63 13.7 40.6 88 29.8 HbA/A |eléctrophoretique
normale
6 F 14 2.63 8.1 254 95 30.6 HbS/S Drépanocytose
. ' ' ' Homozygote
Interval 2.63-4.89 | 8.1-14.7 |254-42.4 | 87-90 | 29.8-30.6
Moyenne 4.13 12.4 37.05 90.1 30.18
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Tableau N° VIII: Famille N°03 composée de sept (7) individus: le pére, la mére,3 garcons, filles et la

fille malade(cas HbS/S N°1 dont le tableau).

Caracteristiquesdes patients Indices Hématologiques Eléctrophorese
Ne. Degre de Nbre GR| Hb Ht VGM | TGMHbD
d'echantillon| patients | A8 X1¢/mm’ | g/dl % n’ ng | 1YPeHb|  Résultats
la fille Drépanocytose
1 14| 285 86 | 258 p
malade o1 298 HbS/S Homozygote
2 pére | 52| s62 | 173 | 48 | 87 304 | Hba/g [Drépanocytose
Hétérozygote
3 mére |43 | 412 | 123 | 342 | 84 296 | Hba/s |Drepanocytose
Hétérozygote
4 F | 13| 485 | 141 | 39 | 82 28.3 | HbA/s [LLcpanocytose
Hétérozygote
5 M | 11| 46 137 | 375 | 83 294 | Hpass |Drepanocytose
Hétérozygote
6 M | 5| 463 | 125 | 356 | 81 28 | Hpass |Drepanocytose
Hétérozygote
Image
7 M 4.5 4.3 12.8 349 92 28.6 HbA/A |electrophoretiq
ue normale
Interval 2.85-5.62 | 8.6-19.3 125.8-48| 81-92 | 28-304
Moyenne 4.42 13.04 | 3642 | 85.71 29.28
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Tableau N°IX: Famille N°04 composée de cing (5) individus: le pére, la mére, 2 enfants

(gargon+fille), et le malade (cas HbS/F N°1 dont le tableau)

Caracteristiques des

patients Indices Hématologiques Eléctrophorese
NO-
| Degre de Nbre GR | Hb Ht VGM | TGMHb
1] r
d z;::)?lnt patients Age X1 %m;; g/dl o ;13 ng Type Hb Résultats
Thalasso-
le fil
T S I [ 3.8 6.7 | 221 | 59 18 A?:bﬁ/ to, |Drépanocytose
] Hétérozygote
HbA/Ag Thalassémi
2 pére 54 6.52 14 445 69 22 F=14 % a‘assemie
A= 4.5% mineure
HbA/S
. A, =42.25 % | Drépanocytose
3 mére 42 3.59 104 30.6 86 29.7 S=56.66 % | Hétérozygote
A2= 1.07 %
Thalasso-
4 F 10 4.69 9.5 31.2 67 20.8 HbS/F  |Drépanocytose
Heétérozygote
. Thalasso-
5 M 9 4.85 10.8 34.63 72 22.8 HbS/F  |Drépanocytose
Hétérozygote
- Interval 3.8-6.52 16.7-10.8| 22.1-44.5 | 59-86 | 18-29.7
Moyenne 4.69 1028 | 32.606 70.6 22.66
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Tableau N° X: Famille N°05 composée de quatre (4) individus: le pére, la mére, fille et la fille

malade (cas HbF/F dont le tableau).

Caracteristiques des

Indices Hématologiques

Eléctrophorese

patients
N°: Degre de NbreGR Hb Ht VGM [TGMHb .
d'echantillon| patients Age x10%nm’ | g/dl % w’ g TypeHb | Résultats
Hb F/F ..
1 Ifa?;é‘z 6 | 283 63 | 204 | 71 | 224 | F=974% glf)‘amlisse“;‘fe
A= 2.6% Zy8
, HbA/A F=1{ Thalassémie
2 pére 35 6.1 12.7 38.8 63 20.4 A, =6% Mineur
HbA/A .
3 mére | 25 | 6.01 11.8 36.7 61 192 F=1 Thﬁ?;ii‘:“e
A2=6%
HbA/Ag, .
4 F | 4| 62 118 | 373 | 70 | 186 F=1 Th;}[?flzz‘:“e
A2=5%
Interval 283-62 | 11.8-63 |20.4-38.8| 61-71 |18.6-22.4
Moyenne 5.28 24.82 333 66.25 20.15
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Tablean N° XI: Famille N° 06 composée de cing (5) individus: le pére,

la mére, 2 filles et le fils malade (cas HbS/F N°1 dont le tableau)

Caracteristiques des

patients Indices Hematologiques Electrophorese
Ne Degre de Nbre GR | Hb Ht VGM |TGMHDb .
d'echantillon |patients Age X10/mm® | g/l % T ng Type Hb Résultats
le fils HbS/F thalasso-
! malade 6 2.24 77 23.6 105 323 Ay=4.5% | Drépanocytose
. Drépanocytose
2 pére | 60 54 16 45.7 84 289 HbA/S Hétérozygote
HbA/A Image
3 mére | 43 5.49 10.5 341 62 18.8 |A1=96.8 %] eléctrophoretique
A=3.2% normale
Drépanocytose
4 F 18 4.49 12.4 36.8 82 27 HbA/S Hétérozygote
Drépanocytose
5 F 12 5.12 14.5 42.4 83 27.6 HbA/S Hétérozygote
Interval
2.24-549 | 7.7-16 |125.6-45.7| 62-105 {18.8-32.5
Moyenne 4.548 1222 | 36.52 83.2 26.96
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Tableau N°XII: Famille N°07 composée de trois (3) individus: le pére, la mére,
et 1a fille malade (cas (HbS/F) N°1 dont le tableau)

Caracteristiques des patients Indices Hématologiques Eléctrophorese
Ne: Degre de Nbre GR| Hb Ht VGM |TGMHb
d'echantillon | patients Age x10%mm’ | g/dl Y% p’ ng TypeHb)  Résultats
HbS/F
1 I]lfalﬁ;éi 6 | 441 7 | 285 | 65 | 159 [S=24% Dr,Thj‘Illf)iso' .
F=76 9 |~ opanocytos
, HbA/ A, | Thalassémie
2 pére 37| 846 | 139 | 507 | 60 | 163 | 702 PR
Drépanocytose
3 mére 33 6.6 14.3 494 75 293 HbA/S Hétérozygote
Interval
441-846 | 7-14.3 |28.5-50.7| 60-75 115.9-29.3
Moyenne 6.49 11.73 | 42.86 | 96.66 20.5
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Tableau N°XIII a: Les cas normaux pour les sept (7) familles.

GR Hb Ht, “YGM TGMHb
Facteurs x1 0%1 m? g/dl o, P~3 ng
Intervalle 5.49-4.30 15.9-9.3 44.6-29.1 92-59 29.8-18.5
Moyenne 4.93 13.08 38.03 78.75 26.31

Tableau N°XIII b: Les cas anormaux parmis les sept (7) familles

Fact GR Hb Ht 5M TGMHbD
acteurs x10%nm° g/dl % i’ ug

Intervalle | 224-846 | 63-173 | 204-998 | 57-105 | 159-32.5

Moyenne 6.17 15.40 49.13 99.82 32.61
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Dépot

-

: 2 ¢ 3 7T ¢3R
1-Cas normal al HbA.

2-Cas normal HbA.
3-Thalasso-drépanocytose S/F.
"4-Cas normal HbA.

5- Drépanocytose homozygote S/S.
6- Cas normal HbA.
- T- Drépanocytose hétérozygote S/A.
8- Cas normatl al HbA.

Fig N°2:montre ’image obtenue de certains cas normaux ct pathologiques

Par Uéléctrophores
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L’échantillon 10.

S L’échanti"on 09.
le tableay Noy

le tablegy Noy

AR
HbA/p
A=44.70,

Hbs/s
$=97.50,
_ AI::OI.O%
F=55 30, Ar=01 49,
L’échanti"onﬂl-‘ L’échantiﬂonOB:
o]
le tableay N X le tablegy, Noxr
A
A, A,
HbFp HbA/A
F=97 40, A1=96.89,
Ar=02.9, =050,
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S

L’échantillon 03 1le
tableau IX

Aq

Hb A/S
A, = 42,27%
S = 56,66%
A,=1,07%

L’échantillon 06 le
tableau V

Hb F/IC
¥ =34,7%
C =65,3%

Figure

Az

3 : Représentation des cour

1.’ échantillon 0lle
tableau XI1

Hb S/F
S = 24,00%
F =76,00%

& échantillon 02

Ay Je tableau V1

A

-
Hb AIC
Ay =57,2%
C =42,8%

bes de séparation par ¥ ¢lectrophorese.
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I- Les indices hématologiques :
I-1- Les globules rouges :
Le nombre de globules rouges est :
-Les adulte masculins 6.31-4.29(5,12 )107mm3.

-Les adultes féminins 4,1-5,7( 4,82)105nm’ .

Les deux valeurs concordent avec celles " HELENA (1984)

Il apparait que la moyenne des globules rouges chez les adultes masculins est
plus élevée que chez les adultes féminins. Ceci revient aux pertes occasionnées par
les regles menstruelles et la délivrance.

- Les enfants dont 1’4ge varie de 4 a 10 ans avant la puberté, il a été observé que le
taux de globules rouges varie entre 4,30-5,14.(4,84) 106/mm3 )

Cette moyenne équivaut a peu-prés a celle trouvée chez les adultes féminins.

On peut dire donc qu’il y a pas de déférence entre féminins et masculin & cet 4ge
(voir tableau II1 ).

- Dans le cas d’anémie, il a ét€ constate que le taux est bas soit :

1,99-4,17(2,78) 10° mm’.

- C’est ce qui confirme les résultats trouvés par different chercheurs comme
El- HOUARI et ZIDAT (1984).

- Chez les sujets portant une Hb anormale dont 1’4ge varie entre 7 mois et 35
ans, les valeurs sont de 2,24-7,14 (4,08) 106/mm3.

- Chez les familles (7) composées de 34 individus, le nombre de globules

rouges est comme suit :

* Pour les sujets ayant hérité un géne anormal de I’'Hb 2,24-8,46
(6,17)10° mm’

* Alors que les sujets n’ayant pas hérité un géne anormal d’Hb ,mais portant
une Hb normal 4,30-5,49 (4,93) 107€nm3.
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1-2- 1.’ Hémoglobine :
Le présent travail a porté sur des sujets normaux atteints 1’anémie portant une

Hb anormale de type Hb A/A : on peut dire que le taux d’Hb est :

-Les adultes masculins 13,6-18,1(15,16 )g/dl.
-Les adultes féminins :12,8-15,9 (13,73)g/dl.

Il apparait donc que le taux est plus élevé chez les adultes masculins que les
féminins.

-Les enfants 12,2-13,9 (13,2 ))g/dl.

Cette moyenne est a peu prés la méme que celle des féminins adultes. on peut dire

aussi qu’il n’y a pas des déférence entre masculins et féminins & cet 4ge (voir
tableau III)

Pour les sujets atteints d’anémie ;4,3-10,1(7,93)g/dl.

les sujets portant une Hb anormale se répartissent comme suit(voir tableau V)

Type de maladie Type d’Hb anormale Le nombre
Drépanocytose hétérozygote Hb A/A 5
Thalasso-drépanocytose Hb S/F 4
Drépanocytose homozygote Hb S/S 4
Thalassémie hétérozygote Hb A/F 2
Thalassémie mineure Hb A/A, 2
Thalassémie majeure Hb F/F 2
Thalasso-hémoglobinose Hb C/F 2
Drépano-hémoglobinose Hb S/C 1
Hémoglobinose-hétérozygote Hb A/C 1

Dans ces cas le taux d’"Hb varie 6-16,1(9.8)g/dl.

- Les familles :vu que le pére ou la mére ou les deux porte un gene anormal

récessif d’Hb,il a été constate que cet ou ces caracteres sont transmis aux
descendants de fagon que certains enfants ont une Hb normale et d’autre ou une

Hb anormale.

Cependant le taux d’Hb comme suit :

*Dans l¢ cas de I’héritage d’un géne anormal d’Hb 6.3-17,3(15.40)g/dl.

*Dans le cas du non héritage d’un géne anormal d’Hb et portant une Hb normale.
53



9,3-15,9(13.08)g/dl.
1-3 L’hematocrite (Ht):

Le rapport de Ht 4 été trouvé cfeay:

Les adultes masculins normaux I'Ht varie 39,7 — 52,1 (44,41) %

Les adultes féminins normaux 36,1 — 44,6 ( 39,68) % .
Les enfant normaux 34,9 — 40,6 ( 38,32) %

Chez les sujets ayant une anémie, I’'Ht est plus basse que la moyenne

normale soit

14,5- 32,8 (22,29) %.

- Chez les sujets ayant une Hb anormale 20,1 -50 ( 31,51)%.

- Les (07) familles : le pourcentage de I’Ht est :

* Les cas ayant hérité un géne anormal de ’'Hb 20,4 — 99,8 (49,13) % .
* Les sujets n’ayant pas hérité un géne anormal et ayant une Hb normale
44,6 -29,1 (38,02 )%.

1-4 La Moyenne Du Volume Des Globules Rouges (V.G.M) :

- Les adultes masculins normaux 73,5 — 93,6 (86 ) i .

- Les adultes féminins normaux 75,1 — 92 ( 83,35) °.

- Les enfants normaux 75 -95 (82,09) o’ .

- Les sujets ayant une animie 60 — 113,5 (81,02) 11°.

- Les sujets ayant une Hb anormale 36,3-110 (77,15 ) p’.
- Les Familles (07) :

* Les sujets ayant hérite un géne anormal de ’'Hb 57- 105 (99,82) u’.

e Les sujets n’ayant pas hérité un géne anormal et ayant une Hb normal
59-92 (78,75) 1.
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1-5 La moyenne de concentration de ’Hb des globules rouges (T.G.M Hb):
- Les adultes masculins normaux 22,4-34,8 (29,61) pg.
- Les adultes féminins normaux 25,9-31 (28.14) pg.
- Les enfants normaux 24.4 - 29,3 (27,99) ng.
- Les sujets ayant une anémie 17.8-40.5 (28.20) pg.
- Les sujet ayant une Hb anormale 15.9-32.5 (25,73) pg.
- Les familles (07) :

*sujets ayant hérité un géne anormal de I’Hb 15,9-32,5 (32,61 ) pug.

*Les sujets n’ayant, pas hérite un géne anormal et ont une Hb normale
18.5-29.8 (26.31) pg.
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- Discussion



VI- DISCUSSIONS :

L’analyse du sang pour connaitre le nombre des globules rouge, le taux
d’Hb, le pourcentage d’Ht a une grande importance dans I’étude de leur variations
dans quelques cas pathologiques influencant directement la formation ou structure
de ces indices.ou dans les cas physiologiques ou pathologiques dont ils peuvent
avoir une influence sur la concentration de ces indices suite a la diminutions de la
formation (synthése) ou I’augmentations de perte ou la dilution.

La carence du fer dans I’alimentation et de I’hémoprotéine transporteurs du
fer conduit a une diminution de la synthése d’Hb, et donc apparition de I’anémie.

Il en est de méme pour la grossese ou le volume du sang augmente, entrainent
une dilution, suite au transfert de quantités importantes du fer de la mere au feetus

(EL.BASSOUSSy et al; 1977) . La perte d’'une importante quantité¢ de sang suite

aux  accidents, intervention chirurgicale, hémorragie ou régles menstruelles
entraine une anémie, ¢’est pour cela il faut qu’il y ait un remplacement de celle-ci
par des médicaments riches en fer. Comme, il existe d’autres formes d’anémies
dont la cause n’est pas I'un des facteurs sus-cites mais revient a une aberration
entrainant une syntheése d’Hb anormale suite a une substitution d’acides aminés par
d’autre acides aminés dans la structure (séquence) de I'Hb , donc ce qui peut

entrainer :

- Augmentation de I’hémolyse de globules rouges.
- L’Hb anormale devient incapable de transporter I’oxygene et donc I’échange
oxygene,CQ, ..

Tous ceux —ci entraine a une apparition d’anémies graves par contre par
rapport aux taux obtenus dans notre étude, chez les adultes masculins et féminins

et les enfants il concordent aux moyennes publiées dans certaines pays arabes

( EL-HAWARY et al;1975, a et b, El-HAWARY et ZIDAT ; 1984) et aussi

dans certains pays d’Europe et aux états unis d’Amérique ( HARPER , 1977).
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Donc cette moyenne normale est fixe a I’échelle mondiale mais il 4 été observé
que le taux de ces indices chez les adultes féminins est inférieur que chez adultes
masculins ce cirevient a la grossesse, les régles mentruelles, I’allaitement donc ce

qui convient a ce qui a été publié par (El- BASSOUSSy et al ; 1977) .

1l en et de m&me pour les enfants comme il & été mentionné plus haut

( résultats) .

Les sujets ayant une Hb anormale il a été observé :
- Dans Le cas de L’Hb A/S :

L¢ nombres de globules rouge est normal a 80% des cas mais bas a 20 % des

cas restants, par apport a tous les malades la diminution du nombre de G.R atteint

11.3 % en comparaison aux cas normaux, la concentration de I’Hb était normale a

40 % mais bas chez le 60 % des cas restants.

La moyenne de la diminution de I’Hb de tous les malades a atteint 24,8 % en
comparaison aux cas normaux alors que le pourcentage de I’Ht est normal a 40 %
- mais bas a 60 % des cas.

Et la moyenne de la diminution de I’Ht de tous les malades est de 16,2 % par
rapport aux cas normaux.
Alors que le V.G.M il 4 été constaté une diminution de 40 % et le reste normal.
Dans I’ensemble, le taux de diminution a été¢ de 34,8 % alors que pour le
TGMH. il ya une diminution de 6,8 % .

- Dans le PHb S/F :

-GR: 25 %normal, 75 % bas .

moyenne de diminution §, 2 %.

- Hb :100 % bas ( concentration ).
moyenne de diminution Hb :52 % .
-Ht: 100 % bas.

Moyenne de diminution 45 %
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V.G.Met T.G.M50 :50 % bas et 50 % normal

Dans lensemble le taux de diminution a atteint 3,2 % et 16.7 %
successivement.
-Les cas HbS/S/

La moyenne de GR, I’'Hb , Ht , est basse pour tous les cas .

Le taux de diminution: GR : 40,7 % , Hb:42.6 % et Ht : 36,9 % .
Alors que pour le V.G.M et T.G.M :100 % normal.

Dans I’ensemble de taux de variation 7,5 % pour le V.G.M et 1.6 % pour le
TGM
Le taux de diminution a été : GR38 % , Hb:29.7 % et Ht: 35.8 %

VGM et TGM sont 100 % normal
Dans ’ensemble taux de diminution VGM :4.8 % et TGM :17,3 %

- Les cas Hb A/A, :
moyenne de GR :100% normal
moyenne Hb et Ht :50 % bas

le taux de variations et de Hib :37.5 % Ht :8.7 % ,GR :30 %

les VGM et TGM sont bas a 100 % des cas dans I’ensemble le taux de
diminution est de VGM :30 % et TGM : 37.7 %

- lescas Hb C/F :

GR:100 % es cas normal
Hb et Ht 100 % des cas bas .
moyenne des variations GR:7.6 % , Hb 38.7 % , Ht :29.6 .

VGM et TGM sont bas a 100 % dans tous les cas .
le taux de diminution est : VGM : 41.1 % et TGM : 35.3 %

Les cas Hb K/F
GR, Hb , Ht, sont a 100 % bas dans tous les cas .
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le taux de diminution GR : 41.3 % Hb :59.4 % et Ht :52.3 % .

VGM et TGM sont bas a 50 % des cas .
le taux de diminution VGM : 6.6 % et TGM :10.7 % .

-Les cas Hb S/C :

GR. Hb, Ht, VGM, et TGM sont normaux a 100 % et le taux de variation et

de GR:9.7% ,Hb:62% ,Ht:12.6 %, VGM :2.9 % TGM :3.6 % .

- les cas Hb A/C :

GR, Hb, Ht, VGM et TGM 100 % normal des cas.
Le taux de variation GR:5,3%,Hb:10,9% Ht:11%,VGM:6,1%, TGM:2,8%

Du tableau XIV, on remarque la diminution des GR dans tous les cas

pathologiques comme suite :

HbA/C < HbC/F < HbS/F < HbA/S < HbA/F < HbS/S < HbF/F
Ce pendant une augmentation dans les deux cas : Hb S/C < HbA/A2

Il est de méme pour I’Hb dans les cas pathologiques
HbA/C<Hb A/S<Hb A/F<Hb A/A,<Hb C/F<HbS/S<Hb S/F<Hb F/F
Cependant une augmentation chez 'Hb S/C

Comme 1l est mis en évidence la diminution de I’'Ht dans les cas

pathologiques .

F/E .

Hb A/A< Hb A/C <Hb A/S <Hb C/F <Hb A/F <Hb S/S <Hb S/F<Hb

I ya augmentation chez Hb S/C.
Il en est de méme pour la diminution du VGM dans les cas pathologiques.

Hb S/F < Hb A/F <Hb A/S<Hb A/C <Hb F/F <Hb A/ A, <Hb C/F .

Alors qu’il y a augmentation chez le Hb S/S et Hb S/C .

Pour T.G.M:

Hb S/S <Hb S/C< Hb A/S <Hb F/F <Hb S/F <Hb A/F<Hb C/F<Hb A/ A,.
Mais légére augmentation chez I’'Hb A/C .
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Aprés  observation minutieuse des résultats relatifs aux indices

hématologique des 07 individus des familles atteints de maladie, on peut dire :

- II n’ya pas eu apparition de carence de I’Hb entre les 07 individus malade,
malgre  qui ils ont tous une Hb anormale hétérozygote aprés séparation par
¢létrophorese .

- Apparition d’anémie (taux 1’Hb bas ) chez 03 méres ayant Hb anormale

hétérozygote. Ces cas sont les numérisés 3 dans les tableaux IX , X, XI.

- Apparition d’anémies chez 6 fréres et sceurs.
- Un seul ayant Hb normale (n° 9 du tableau VI répartis comme suit.
* 04 ont une Hb anormale hétérozygote (n° 11 du tableau VI)

N¢ 4 du tableau I1X.

N° 5 du tableau IX .

N° 4 du tableau X.
Tableau XIV le pourcentage des variations des valeurs des indices
hématologiques chez les maladies Hb anormale ,en comparaison avec les sujets

normaux.

Indice GR Hb HT VGM TGM Hb
m
Hb A/S -11,3% |- 24.8% |-16.2% |-48% -6.3 %
Hb S/F -82% |-52% |-45% [-32% -16.7%
Hb S/S -407% [-42.6% |-369% |+75% |-1.6%
Hb A/F “38% [-29.7% |-358% |-48% -17.3%
HbA/A, |+30% [|-375% |-87% [-30% -37.8%
Hb C/F -76% |-387% [-29% |-41,1% |-353%
Hb F/F -413% |-594% |-523% |-6.6% -10.7%
Hb S/C +97% |+62% [+12.6% [+2.9% -3.6%
Hb A/C -53% [-109% |-11% |-6.1% +2.8%
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-Une seule Hb anormal homozygote reporté au n° 6 du tableau VII est le cas

trouvé dans notre étude sans que les parents du malade ne le savent. La moyenne
de variations est résumée comme suit :

GR diminue Hb F/F >Hb S/S >Hb A/F >Hb A/S>Hb C/F >Hb A/C
GR augmente Hb A/A2, Hb S/C .
Hb diminue Hb A/F>Hb S/F >Hb S/S >Hb A/ A, >Hb A/F> HbA/S>Hb A/C
Hb augmente Hb S/C .
Ht diminue Hb F/F >Hb S/F >Hb S/S >Hb A/F> Hb C/F >Hb A/S >Hb
A/C>Hb A/ A,
Ht augmente Hb S/C.
V.G.M diminue HbC/F >HbA/ A,>Hb F/F >Hb A/C >Hb A/S >Hb A/F>Hb C/F
V.G.M augmente Hb S/S Hb S/C
T.G.M H b diminue Hb A/A2> Hb C/F > Hb A/F >Hb S/F > Hb F/F > Hb
S/C>Hb S/S

T.G.M Hb augmenté Hb A/C

On peut déduire que les 3 cas Hb F/F Hb S/S Hb S/F sont les plus abondants

du point de vue diminution du taux de la moyenne des GR , Hb et Ht . Cependant
les 4 cas suivant Hb A/S, Hb A/C , Hb A/F et Hb C/F ont une diminution moins
¢levée par rapport aux indicateurs hématologiques alors que les cas Hb A/A2 ont
une ¢élévation dans la moyenne des GR suivie d’une diminution de I’Hb et I’'Ht
enfin les cas Hb S/C ont une augmentation des indice GR ,Hb et Ht et les VGM
TGM sont déduits a partir de la relation des valeurs des principaux indicateur GR ,
Hb ,Ht, il n’a pas été possible d’observé une succession réguliere des indices dans
les différents cas pathologiques .

Enfin on peut dure que la présence de I’Hb anormale est la cause d’une

anémie de type :

a-diminution du nomble de GR
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b-diminution de I’Hb dans le GR ce qui conduit a une diminution de la

concentration :de I’Hb dans le GR.

c-diminution du pourcentage de I’Ht suite a la diminution de nombre de GR .

d-diminution de volume de GR c¢’est ce qui a été observé dans les cas :

Thalasso- Hémoglobienose Hb C/F

Thalasso- Drépanocytose Hb S/ F

Thalassémie mineure HbA/ A,

Thalassémie majeure Hb F/F.

Tous ces types sont une catégorie de la Thalassémie tout ceci conduit a
I’apparition des symptdmes cliniques de I’anémie chez ces malades, ce quise
traduit par I’apparition ictére péleur suivie d’une fatigue suite a un léger forcing,

splénomégalie, hépatomégalie, comme le montre cette étude 1’importance de

I’électrophorese dans la détection et le diagnostic avec précision et donc donner un
traitement approprié. Cette technique a permit de mettre en évidence le cas ayant
un géne anormal chez les membres de la famille et les proches parents qui n’ont
pas de symptomes pathologiques car ils sont hétérozygotes .

Donc ce qui permet de bien organiser les mariages dans ces cas afin d’éviter
que ce type de maladie prenne de I’ampleur entre les différents membres de la

famille.
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~ Conclusion



CONCLUSION :

De cette étude on peut dire que 1'importance de la gravité des maladies
héréditaires de ’Hb peut donner des difficultés médicales et sociales dans le
monde, suite aux problemes de la détection des génes anormaux porte/s par des
individus.

C’est ainsi qu’il est difficile de détecter les cas pathologiques chez les
descendants issus d’un parent porteur de géne anormal, sauf aprés un certain temps

plus ou moins long d’ou le traitement posera un probléme.

Les recherches sont orientées vers les maladies de I’Hb et les chercheur ont

donné une grande importance aux méthodes pratiques permettant un diagnostic
précis et rapide. Parmi ces derniéres on a la séparation par électrophorése dont la
pratique permet la mise en évidence de la présence des différents types d’Hb méme
si celles- ci sont présentes a des taux aussi minimes que possibles.

De cette étude ressort I’importance de la pratique de 1’analyse de I’Hb dans
le sang chez les malades car elle a permi le diagnostic avec précision, donc son
traitement est devenu plus facile.

Cette technique dans 1’étude de la structure de I’Hb chez les individus
malades des 7 familles sur les quelles a porté notre recherche, a permi de détecter
le gene transmis par voie héréditaire lors d’'un mariage et qui sera observé chez les
descendants.

Aprés la connaissance des individus portant le géne anormal, il devient
facile de les conseille/s de ne pas se marier avec un sexe opposé portant le méme
géne, ¢’est ainsi donc qu’il peutyavoir une diminution d’une descendance malade.

On préconise a ce qu’il y ait un suivi des nouveaux nés a
I’échelle nationale afin de détecter les cas héréditaires comme la diminution de
I’activité de la thyroide etc... et la mise en place d’un laboratoire spécialisé dans

I’analyse des malades héréditaires.
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