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RESUME

Les auteursrapportent lesrésultats concernant les

aspects clinique et évolutif du suivi de 20 patients por-

teursdel’association dr épanocytose-alpha thalassemie

(SS-thalassémie).

De la comparaison avec la forme homozygote SSFA2,

il ressort :

- Au plan clinique, les différences ne sont pas
statistiquement significatives,

- Au plan évolutif, les complications sont rares et
moins graves dans la forme SS-a. thal par rapport a
la forme homozygote SSFA2.

ABSTRACT

Theautorsreport theclinical features and evolution of

20 cases of major sickle cell disease associated with

alpha thalassemia (SS-a thalassemia).

The comparaison with the major form (SSFA2) allows

the following conclusions:

- Theclinical differences are not statistically signif-
icant,

- The complicationsarerare and less seriousin the
cases of SS-thalassemia.

INTRODUCTION

L’ Alpha thalassémie est une anomalie de I’ hémoglobine
caractérisée par un défaut quantitatif de synthése des chai-
nes apha.

Au plan génétique ce défaut correspond ala délétion d'un a
guatre génes a qui codent pour la synthése des chaines.

Le défaut de chaines entraine un exces de chaines non a
qui se combinent pour former des tétrameres :

- tétramére R4 = Hb H chez I’ adulte
- tétramére 5 4 = Hb Bart's chez I’ enfant.
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Ces tétrameéres sont des hémoglobines instables qui

précipitent engendrant ainsi une hémolyse.

Il existe 4 typesd’ a thalassémie:

1) laforme majeure est I'hydrops fodalis ou Anarsaque
fogto-placentaire liée ala délétion des 4 génes (--/--)

2) lamaladie a hémoglobine H liée a la délétion de
3génes(a-/--)

3) I'a thal mineure ou a 1 thalassémie hétérozygote
avec délétion de deux génes (a-/a - ou aa /- -)

4) |' atha silencieuse ou a 2 thalassémies caractérisées
par ladélétion d' un seul gene (aa / a-).

On alongtemps cru que I'a thalassémie était absente dans
larace noire. En fait plusieurs études menées en Afrique
ont prouvé que I’ a thalassémie existe mais €elle est asymp-
tomatique et comprend génétiquement deux formes al et
a2 thalassémie (9, 11, 14).

C'est le caractére asymptomatique et surtout la difficulté du
diagnostic chez I’ adulte qui avaient fait dire que I’ affection
est absente dans larace noire.

Les deux types d'a thalassémie peuvent s associer a la
drépanocytose.

Letravail que nous présentons se fixe pour but d’ étudier le
profil clinique et évolutif de I’ association drépanocytose
SS- a thalassémie.

1-MATERIEL ET METHODES
1. 1. Population étudiée

La population étudiée est constituée de vingt (20) patients
drépanocytaires de phénotype hémoglobinique SS-a thalas-
sémie (SS - thal).

La population témoin est constituée quant a elle de vingt
patients drépanocytaires de phénotype hémogl obinique
SSFA2.

La population étudiée et la population témoin sont consti-
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tuées de sujets drépanocytaires réguliérement suivis au

CHU de Y opougon pendant au moins 5 ans.

La répartition des deux populations selon I'&ge et le sexe

est rapportée par lestableaux n° 1, 2, 3, et 4.

Tableau N° 1: Répartition des drépanocytaires
SS -a thalassémiques en fonction de |’ age
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homozygotes SSFA2 selon le sexe

Sexe Nb de malades %
Masculin 12 60
Féminin 8 40
Total 20 100

Tranche d' &ge (années) Nb %
0-5 7 35
6-10 3 15
11-15 6 30
16- 20 1 5
21-25 0 0
26-30 3 15
31-35 0 0
36-40 0 0
Total 20 100

Tableau N° 2 : Répartition des dépranocytaires
homozygotes SSFA2 en fonction del’ age

Tranches d’ &ge (année) Nb %
0-5 1 5
6-10 7 35
11-15 6 30
16- 20 2 10
21-25 1 5
26-30 1 5
31-35 0 0
36-40 2 10
Total 20 100

ition-des dénr
1t aesa

- Répar

Oon Cpt

SS - a thalassémiques selon le sexe

Sexe Nb de malades %
Masculin 13 65
Féminin 7 35
Totd 20 100
Tableau N° 4 : Répartition des dépranocytaires
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1.2. Méthodes d’ étude

1.2.1 Au plan biologique

Le diagnostic de I’ association SS - a thalassémie a reposé
sur trois examens essentiels:

1) I’ électrophorése classique de I’ hémoglobine aux pH
alcalin et acide qui donne le méme tracé que la drépano-
cytose homozygote.

2) I’hémogramme qui objective une microcytose et une
hypochromie en |’ absence de carence martiale.

3) I’enquéte familiale qui découvre chez I’ un des parents
une association trait drépanocytaire- thalassémie carac-
térisée par un taux d'Hb S < 35 % associé a une micro-
cytose (en I’ absence aussi de carence martiale).

1.2.2. Au plan clinique

Notre travail a été alafois rétrospectif (par I’ étude des dos-
siers) et prospectif pendant trois années de suivi régulier a
la consultation d’ hématologie.

Nous avons étudié successivement :

- |’age de début des crises

- I'incidence des crises vascul o-occlusives

- laprévalencedel’ictére

- laprévalence et le volume de la splénomégalie.

1.2.3. Au plan évolutif

Nous nous sommes intéressés a:

- laprévalence des complications et
- lanature des complications.

2-RESULTATS
2.1. Au plan clinique

2.1.1. L’ age de début des crises

- Dansle groupe SS- o thalassémie
Dans 55 % des cas |’ &ge de début est situé entre 0 et 1 an,
dans 30 % des cas entre 2 et 3 ans et dans 15 % des cas apres
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3ans.

- Dans le groupe homozygote SS-FA2

L es pourcentages sont respectivement de 60 %, 35 % et 5 %.
Les différences observées entre ces deux groupes ne sont
pas stati stiquement significative (X2 = 0,102).

2.1.2. L’incidence des crises vasculo-occlusives

Le tableau 5 permet |la comparaison de I’incidence des
crises vascul o-occlusives entre la drépanocytose homozy-
gote SSFA2 et |'association SS - a thalassémie.

Tableau N°5: Comparaison del’incidence
des crises vasculo-occlusives entre les
deux formes de dr épanocytose

Nb de crises par an SSFA2 SS-a tha
<3 4 8
3 5 7
>3 11 5
Total 20 20
L'incidence des crises vasculo-occlusives semble relative-

ooV SSHHIH S

ment plus élevée dans la drépanocytose homozygote que dans
I’ association SS - a thalassémie. La différence constatée n' est
cependant pas statistiquement significative (X2 = 3,92).

2.1.3. Prévalencedel’ictere
Les prévalences sont rapportées par le tableau 6.

Tableau n° 6 : Prévalencedel’ictéredans
I’ association SS - o thalassémie et dansla
drépanocytose homozygote SSFA2

Absence d'ictére
ou desubictéere

Présence d'ictére
ou desubictéere

Drépanocytose
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Cette prévalence dans |’ association SS alpha thalassémie et
dans la drépanocytose homozygote est donnée par le
tableau 7.

Tableau n° 7 : Prévalence dela splénomégalie dans
I"association SS - o thal et dansla drépanocytose SSFA2

Présence de Absence de
splénomeégalie splénomégalie
Drépanocytose Nb % Nb %
SS- a tha 8 40 12 60
SSFA2 6 30 14 70
I a snlénoméaalie Mble ralativement plus fréauente-dan:
a-sprenomegalie-sempte-relativement prus-H

s fréquente dan
I"association SS - a thalassémie que dans la drépanocytose
homozygote.

La différence observée n’est cependant pas statistiquement
significative.

Quant au volume, en cas de drépanocytose SS - a thalas-
sémie la splénomégalie est de type 1 ou 2 dans 87,5 % des
cas, tandis qu’ en cas de drépanocytose homozygote c’ est
dans 66,66 % des cas qu' elle est de type 1 ou 2. Dans ce deu-
xiéme type de drépanocytose on note un cas de splénoméga-
lie de type 3 et un cas de type 4.

2.1. Au plan évolutif

2.1.1. Prévalence des complications
Cette prévalence dans |’ association SS - a thal et dans la
drépanocytose homozygote est rapportée par |e tableau 8.

Nb % Nb %
SSa Thalassémie 14 70 6 30
SSFA2 18 90 2 10

I “ietara oule qaibietere oot val ativvem: frénuent dang
= HCtere-Ou1€-Sdbtetere €St rerathvyerh H

UCH T Ual 1

association SS

la drépanocytose homozygote que dan
alphathalassémie.
2.1.4. Prévalence de la splénomégalie

Tableau N° 8
Complications SS-atha SSFA2
Nb % Nb %

Oculaires 3 15 6 30

Osseuses 0 0 5 25

Infections pulmonaires 4 20 5 25

Ulcéres de jambe 0 0 0 0

Total 7 35 16 80
te*yeempHeaﬁﬁﬁ&ﬁ?ﬁEI ts fréru_u ._tc; dansta-thépanoey-
tose homozygote que dans |’ assaciation $S - a thal.
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2.1.2 La nature des complications

- les complications oculaires sont fréquentes dans la dré-
panocytose homozygote (SSFA2) ainsi que I’ association
SS- a thal.

- les complications osseuses ne sont notées que dans la
drépanocytose homozygote. Elles sont totalement absen-
tesdans |’ association SS - a thal. Parmi les complications
osseuses il faut en signaler une majeure qui est I’ ostéo-
myélite pandiaphysaire a coté des complications nécro-
tiques classiques.

- I’examen des prévalences des infections pulmonaires ne
montre pas de différence significative entre les deux for-
mes de drépanocytoses étudiées.

3- COMMENTAIRE ET DISCUSSIONS

La drépanocytose peut s'associer al’a thalassémie. En
Afrique noire I’ association entre la forme majeure SS et le
trait thalassémique est la forme la plus rencontrée, les for-
mes symptomatiques d'a thalassémie étant pratiquement

inexistantes. o o
Cetravail qui s est intéresse al’ éude des profils clinique et
évolutif de I' association drépanocytose homozygote et
alpha thal assémie permet les remarques suivantes

3.1. Au plan clinique

3.1.1. Concernant I’ age de début des crises

L’ étude comparative de I’ &ge de début des douleurs entre
I"association SS - a thalassémie (SS - a thal) et la drépa-
nocytose homozygote SSFA2 ne montre pas de différence
statistiquement significative (X2 = 0,102).

3.1.2. Concernant I'incidence des crises aigués vaso-
occlusives

Dans I’ association SS - thal nous avons noté un nombre
réduit (inférieur a 3) de crises par an dans 75 % des cas
tandis que dans |a drépanocytose homozygote dans 45 %
des cas on note un nombre réduit de crises.

L’ étude comparative des incidences des crises doul oureuses
montre |’ absence de différence statistiquement significative
malgré larelative grande fréquence des crises vascul o-
occlusives au cours de la drépanocytose homozygote
SSFA2 (X2 =3,92).

3.1.3. Quant a la splénomégalie

Elle S observe dans 40 % de SS - a thal et 30 % de SSFA2.
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Elle semble plus modérée dans I’ association SS - a thal
puisque 87,5 % des patients ont une splénomégalie de type
1 ou 2 dors que seulement 66,66 % des patients sont dans
ce cas pour la drépanocytose homozygote SSFA2.

3.1.4. Concernant I'ictére

Il semble plus rare dans laforme SS - a thal ou il s observe
chez 70 % des patients, par rapport a la forme SSFA2 ou
90 % des sujets sont ictériques.

Au plan clinique, les calculs statistiques prouvent d' une
fagon générale que dans notre série les différences obser-
vées entre les signes cliniques des deux types de drépano-
cytose (SSthal et SSFA?2) ne sont pas significatives.

Nos conclusions s opposent ainsi aux données de la littéra-
ture. En effet EMBURY (4, 5, 6), MARY et coll. (13) et
MEARS et coll. (13) rapportent I’ effet bénéfique de I asso-
ciation thalassémie et drépanocytose sur la symptomatolo-
gie de ladrépanocytose.

Nous pensons que nos résultats au plan clinique peuvent
étre liés ala petite taille de notre échantillon qui elle-méme
s explique par rareté de I’ association SS - a thalassémie. En
effet, si la drépanocytose se retrouve avec une fréquence de
10,1 % en Céte d’Ivoire (8), I’ a thalassémie s'y observe
avec une fréquence de 3,93 % (7).

3.2. Au plan évolutif

Notre étude permet de retenir que la présence d’ Alpha
thalassémie réduit de facon significative la prévalence des
complications de la drépanocytose. En effet, dans 80 % des
cas des formes homozygote SS on note une complication
contre 35 % en cas d' association SS - a thal.

Par ailleurs, les complications osseuses et |es ulcéres de
jambe sont absents en cas d' association SS - a thal et les
complications oculaires sont modérées.

Nos résultats au plan évolutif rejoignent ceux de ELHAZMI
(1, 2,), KAR (11), EMBURY (4, 5, 6), GALACTEROS (9),
SCHECHTER (16) et STEINBERG et call. (17).

En effet tous ces auteurs sont unanimes sur la relative bonne
évolution de I’ association SS - a thal. Pour SCHECHTER
(16), I’ effet bénéfique de I’ al pha thalassémie sur la drépa-
nocytose homozygote est probablement lié & la réduction de
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laconcentration intra-érythrocytairedel’Hb S.

CONCLUSION

Notre travail portant sur 20 patients drépanocytaires SS - a
thalassémie (SS - a thal) a eu pour but d’ étudier le profil
clinique et évolutif de cette association.

Les résultats retenus sont les suivants:

- Au plan évolutif

1- EL HAZMI M.A.

Clinical manifestations and laboratory findings of sickle cell anemiain
association with alpha thalassemiain Saudi Arabia.

Acta hematol, 1985, 74, (3), 155-160.

2-EL HAZMI M.A.

Studiesin sickle cell heterozygote in Saudi Arabia

Interactions with alpha thalassemia.

Acta hématol, 1986, 75, (2), 100-104.

3- EMBURY SH., DOZY AM.,MILLER Jand a.

Concurrent sickle cell anemia and alpha thalassemia : effect on severity of
anemia.

N. Engl. J. Méd, 1982, 306, 270-274.

4 - EMBURY SH., OLIVIER M., KROPP J.

The beneficia effect of alpha thalassemia in sickle cell anemiais related
to increased membrane redemdancy.

Blood, 1985, 66, 58 suppl. 1.

5- EMBURY S.H.

The interaction of concurrent alpha thalassemia and sickle cell anemia: a
model for the clinical and cellular results of diminished polymerization.
Ann. of New-Y ork, acad. Sci, 1985, 445, 37-44.

6 - EMBURY SH.

Alphathalassemiain blacks : effect in sickle cell anemia

Hemoglobin, 1987, 11, 592.

7- FABRITIUSH., SANGARE A., SANOGO |., FERNEY L., BRETTES
Ph., CABANNESR.

Hémoglobine Bart’s et alpha thalassémie en Cote d' Ivoire.

Méd. Afr. noire, 1987, 34, (8-9), 691-700.

8- FABRITIUSH., SANGARE A., SANOGO |., FERNEY-SARIS L.,
BRETTES Ph., CABANNESR.

L’ hémoglobine du nouveau-né ivoirien.

Etude électrophorétique de 13 688 échantillons de sang de cordon.

Méd. Afr. noire, 1987, 34, (8-9), 703-707.

9- GALACTEROSF.
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L’association SS - a thalassémie réduit de facon signifi-
cative la prévalence des complications ainsi que leur gra-
Vité.

- Au plan clinique
L es études statistiques ne soutiennent pas la différence
clinique en faveur de I'association SS - a thal al’inverse
des données de la littérature.
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