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INTRODUCTION

La drépanocytose est la seule hémoglobinose dans laquelle on
met en évidence une déformation caractéristique des globules rouges. Aussi
est-elle connue depuis déja lontemps. Malgré cela, bien des incertitudes per-
sistent & son sujet comme nous allons le voir a propos de 1'observation sui-
vante:

OBSERVATION RESUMEE

Il s'agit d'un enfant de 11 ans RAK, .. hospitalisé fin Novembre
1960 pour dyspnée d'effort, Dans ses antécédents, on retrouve uniquement
l'existence de deux poussées ictériques, l'une a 1'ige de 3 ans, 1'autre un
mois avant 1'hospitalisation,

La dyspnée d'effort existe depuis trois années déja et c'est sa
persistance qui justifie 1'hospitalisation,

A l'examen, on note peu de choses: bon état général (taille Im46,
poids 34,2 Kgs). Anémie avec subicteére discret des conjonctives. Souffle
systolique mésocardiaque de type anorganique avec nombreuses extrasystoles,
Le reste de l'examen somatique est normal: il n'existe en particulier ni hépa-
to ni splénomégalie.

Le bilan montre: Une anémie a 2,140, OOO globules rouges avec
bilirubinémie exclusivement indirecte 2 3Cmg et Falciformation de 86% des
hématies aprés 24 heures, Une augmentation modérée de 1'aire cardiaque
aux RX; de nombreuses extrasystoles ventriculaires polymorphes a 1'ECG
sans autres anomalies. La falciformation est retrouvée chez le pere (15%) et
la mere (35%).

L'enfant est mis uniquement 3 la Bévitine per os et au repos.
Les extra-systoles disparaissent rapidement et le malade sort apres 20
jours d'hospitalisation. Revu régulierement depuis sa sortie, son état est tou-
jours stationnaire.

Communication i la Scéance du 3 Avril 1962,



COMMENTAIRES :

A propos de cette observation, nous voudrions insister sur deux
points:

- Le diagnostic du drépanocytose homozygote s'est appuyé sur plusieurs ar-
guments: L'anémie; l'importance de la falciformation chez le malade: Son
existence chez le pere et la mbre.

Ce diagnostic a pu 8tre confirm¢ puar dlectrophorese de 1'hémo-
globine sur plaque de gélose (Fig. 1)
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Point do départ Electrophorése de U'Hb sur gelose -
- Les 2 témoins ont une seule Hb qui est 1'Hb adulte;

- Chacun des parents présente 2 taches d'llb: 1'une de migration semblable a
celle des témoins, l'autre de migration plus lente;

- Notre malade enfin présente seulement 1'Hb de migration lente, Ce fait,
joint & la notion de falciformation, permet d'affirmer qu'il s'agit d'une forme

homozygote d'lib S,

Mais il existe également chez notre malade une petite tache d'Hb
de migration plus rapide que 1'Hb A, Il est logique de penser qu'il s'agit
d'Hb F. Nous n'avons pu le confirmer par 1'étude de la résistance a la dénatu-
ration alcaline, L'existence d'Hb RDA chez un drépanocytaire homozygote
est un fait connu, mais non expliqué. On retrouve également cette petite tache
d'Hb chez la mere, Or, il n'existe pas en principe d'Hb RDA chez un drépano-
cytaire hétérozygote, Ceci souleve l'hypothese d'une autre tare associée a la
drépanocytose, hypothese qu'il ne nous a malheureusement pas été possible
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de vérifier,

- L'évolution et la symptomatologie de la drépanocytose homozygote est tres
variable, ‘

En général, le tableau clinique est assez riche et 1'évolution
grave: sur 264 malades, VANDEPITTE n'en trouve que 10 8gés de dix ans ou
plus., La majorité meurt au cours de la premigre enfance. Dans les cas res-
tants, la mort survient habituellement avant la puberté, exceptionnellement
a 1'4ge adulte, Notre malade est donc relativement favorisé puisqu'il a atteint
actuellement 1'4ge de 12 ans. Sa symptomatologie est tout a fait mineure: il
ne présente ni modifications hépato-spléniques, ni retard staturo-pondéral,
ni crises douloureuses abdominales ou articulaires, ni 1ésions osseuses ra-
diologiques., Tout se résume a une anémie avec retentissement cardiaque et
deux épisodes ictériques anciens,

Ces différences d'évolutivité et de symptomatologie n'ont pas en-
core été expliquées. Elles peuvent contribuer par leurs formes mineures 2
la méconnaissance d'un homozygotisme et méritent d'étre connues,

Enfin, il est de bonne regle dans un pareil tableau d'anémie assez
bien tolérée de rechercher une autre tare associée: hémoglobinose F ou C en
particulier, Nous avons déja évoqué cette possibilité a propos de 1'électropho-
rese,
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CONCLUSION :

L'observation de notre malade constitue donc une forme homozy-
gote de drépanocytose. Elle nous a permis de soulever quelques problémes
encore mal éclaircis au sujet de cette hémoglobinose

-~ Celui de 1'Hb RDA

- et celui des variabilités d'évolution et de symptomatologie dont notre mala-
de semble 8tre un bon exemple.

Travall du Service des Maladies
Infectleuses de I'Hopital Befelatinana
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RESUME :

Présentation d'une forme homozygote d'hémoglobinoses confir-
mée par électrophorése de I'Hb chez un garcon de 11 ans, Les problemes
d'une autre hémoglobinose associée et des différences d'évolutivité et de
symptomatologie des formes homozygotes sont successivement évoqués.



