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|NTRODUCT|ON Répartition des patients ayant DlSCUSSlON

I"hémoglobinose C selon le sexe

L'hémoglobinose C est une anomalie génétique
autosomique récessive généralement bénigne, due a une

A l'échelle mondiale, la fréquence de I'hémoglobinose C
est de 1 a 10 % en Afrique du Nord (Maroc et Algérie) et 20

mutation ponctuelle sur le gene de la chaine béta de la \ ’ a 50 % en Afrique de I'Ouest (Ghana, Cote d’lvoire et
gllobine.. Elle associe ,Ie p,Ius. souve,nt, une anemie Burkina Faso). La prévalence du syndrome clinique est
emolytique et une splenomegalie moderee. [1] . ] ) estimée entre 1/3000 et 1/6000 habitants chez les

populations d’origine africaine. Aux Etats-Unis, Ia

HbC est 'anomalie la plus fréquente apres I'HbS[2], et prévalence du trait HbC est de 2,4 sur 100 000 habitants

ouvent rencontrée en zones impaludées de I'Afrique de

, noirs [3].
Ouest. Taux d'hémoglobine en g/dl chez les cas étudiés
bBJECTIF iz Les hétérozygotes pour HbC (AC) sont généralement
1 asymptomatiques avec une microcytose.
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L'intérét du travail est de montrer le profil hématologique

des patients portants une hémoglobinose C
diagnostiqués au sein du laboratoire central
d’hématologie de Rabat.

Les homozygotes pour HbC (CC) présentent le plus souvent
une hémolyse compensée avec splénomégalie, et des
complications (I’hypersplénisme, la lithiase biliaire, des
OR.5end 25, (Lo DA fan] GL (an] LD 1] 55,2 AZ 10w 5 land Y el He ol A Lanppaomg | dOUNEUPS @rticulaires, une formation dentaire anormale..)
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Patients avec hémoglobinose SC ’Patients:avec Patients avec hémoglobinose AC [4] et des Comp||cat|0ns rares penda nt Ia grOSSESSe [5]

MATERIEL ET METHODES -
it o , , | et Les hétérozygotes composites (SC) présentent un
| ,s.aglt dd uzne etlljldet ;etrosptectl\ée ;g;ala\”t SE[" L:)”e Types d'anémies chez les patients syndrome drépanocytaire majeur et se manifeste par la
REROCETER S allaltidcESePLEnDIe 2l S oE I'hé lobi perte progressive de la vision a I'Age adulte avec possibilité
2023. Ont été inclus tous les cas d’hémoglobinose C a ayant 'nemoglobinose C ny : .y . Ly

. = 5 d’hémorragie du vitré et de décollement rétinien [6].
savoir le profil homozygote CC, hétérozygote AC et
C(’)n}posne StC, recus au sein du laboratoire central ﬁa%' Dans la littérature, les séries de patients portant une
d’hematologie de Rabat. hémoglobinose C sont rares, par conséquent, Ila

découverte est souvent tardive, au stade de complications,
Microcytaire Normocytaire normochrome Macrocytaire dlou l’intérét dU b”an hématOIOgique pour le dépiStage
précoce de cette hémoglobinopathie.

Nous avons réalisé une étude biologigue comportant un
hémogramme avec taux de réticulocytes, un frottis
sanguin ainsi qu’'une électrophorese de I’hémoglobine
par HPLC. Hémoglobinose C au microscope
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RESULTATS " . |

S {3 (a-;{:/ , La présence d’une aneémie associée a des anomalies
’age moyen est de 17.8 ans avec un sexe ratio (H/F) de 1. ™ < ¢ ‘(- | morphologiques ~ (hématies en  cible,  cristaux,
Sur la lignée érythrocytaire on note une anémie | "’/ ' ~ O 4 anisopoikilocytose, ...) doit inciter a la recherche d’une
régénérative chez 75 % des patients avec une moyenne | @\ =8, hémoglobinopathie C afin d’entamer une prise en charge
d’hémoglobine de/8,8 g/d| (66% microcytaire a moyenne (,’ '3 “-\.‘( , ,5,‘.,,.,37 w P | adaptée, dépister les couples a risque et leur proposer un
de 71 fl de VGWI, 25% normocytaire normochrome a "yt e 7 " 00 '.4 j A y ( conseil genetique.
moyenne de 87 fl de VGM, et 8% macrocytaire a 'p C’\ D( : &@ s @ > \3
moyenne de 105.9 fl). Cﬂ‘( : (,,‘ | % .(.,) ¢ '/‘m'
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\Le degré d’anemie est variable, sévere dans les formes ale \

omposites a moyenne de 8.1 g/dl d’hémoglobine,
contre 10.7 g/dl dans les formes homozygotes, et 12.1
3/d|l dans leg formes hétérozygotes AC.
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Electrophorese de ’lhémoglobine d’un patient
portant une hémoglobinose C

SC CC AC

Prass o 40LY hy/omd 4.4 89/t

) lignée granuleuse est normale chez 75% des patients,
gdntre une hyperleucocytose chez 25% (neutrophile 66% . w1
. 0 pl 6 92:1 1.8 P'I) : 870 0:7
lymphacytaire 33%). It e T e 0
0. 1 04 61 183 0.9

Pl b 159 0.8

Po g 187 1.9

P F 11 66 0.2

P4 L-Ale 1480430 2.1

: bE. S-Alc 22 1746 6.3
--------------------------------------------------- Pg (16 1973 PG AO g1 18343 53. 9

V4 V4 V 4 . 35
> thrombocytose a été notée chez 8% des patients, le g g 1msr e Mg 11 0.0 i
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e avdit une numeration plaquettaire normale. (S HE T o0 ¢ 182 12068 36
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ottis sanguin a montré un aspect caractéristique de | ol 2 i -~ "
ux| et cellules en cibles avec anisopoikilocytose e { TR ,l
ocytaire.

La gyenne d’hémoglobine C chez les homozygote CC 1
était de 95%, contre 41% chez les cas composites SC et ﬁ s I
39%jchez les cas héterozygotes AC. g»r A [
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\ I L L :J gB' 4IU[ ! Ll

\
i

Référenc

Redetzki ‘\ Bickers JN, Samuels MS. Homozygous hemoglobin C disease: clinical review of fifteen patients. South Med J 1968;61:238—42.

Gulbis B, Gottan F, Hansen V, et al. Prévention des hémoglobinopathies a Bruxelles : une nécessité? Rev Med Brux 2001;22:133—40.

Uddin DE, Bickson LG, Brodine CE. Screening of military recruits for hemoglobin variants. JAMA 1974,227:1405—7.

Duflo B, Malga Lj\Pichard E, Diallo D, Diallo AN, Coulibaly T, Mohamane D, Traore BA. L'hémoglobinose C en milieu hospitalier Bamakois (Mali). Bull Soc Pathol Exot 1978;78: 393—400.

Dare FO, Makind@ OO, Faasuba OB. The obstetric performance of sickle-cell disease patients and homozygous hemoglobin C disease patients in lle-Ife, Nigeria. Int J Gynaecol Obstet Man 1992;37(3):163—8 [Medline].

QU s W N R

Mc Brayer GM) Sefnes L, Stephens GG. Angioid streaks and AC hemoglobinopathy a newly discovered association. ] Am Optom Assoc 1993;64(4):250—3 [Medline].




	Diapositive 1 PROFIL HEMATOLOGIQUE DE L’HEMOGLOBINOSE C : A PROPOS DE 12 CAS  Amor Y, Benkirane S, Dahmani F, Woumki A, Zkik A, Lazreq F,  Mamad H, Masrar A Laboratoire central d’hématologie, Centre Hospitalier Universitaire Ibn Sina, Rabat Faculté de méd

