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HEMOGLOBINOSE D, UNE MALADIE TRES RARE,
A PROPOS D’UNE FAMILLE.
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)

ZEY=Rb0 =0 [’ hémoglobinose D est une maladie génétique, résultant d’une mutation du géne B de I’hémoglobine, trés rare en )
Algérie . Nous rapportons le premier cas d’'une Hémoglobine D chez une famille originaire de Tizi-Ouzou. L’enfant index est une
fillette de 03 adressée pour exploration d’une anémie . Les examens ont révélé une anémie modérée (Hb 10,7 g/dl), microcytaire
hypochrome, des cellules cibles au frottis sanguin, et une hemoglobine D a 32,4 %. L’enquéte familiale a révelé une hémoglobine D

(36,1 %) avec une discrete anémie, le pere avait un profil normal.
\Mots—clés : hémoglobines anormales , hémoglobine D, Variants de I’hémoglobine )

1-INTRODUCTION

L'hémoglobjn_ose D fréquente en Inde (I—]b D-Punjab) et extrémemept Hb(g/dl) | VGM(fl) | TGMH | GR(T/L) | TR%
rare en Algérie, (Hb D-Ouled Rabah : bétal9(B1)Asn>Lys) retrouvée (g/dl)

chez les Touaregs , est une maladie génétique caractérisée par la

i , : 2 i Enfant 20.2 5.31
production d'un variant de I'némoglobine, anormal connu sous le nom
d'hémoglobine D. Cette anomalie est due a une mutation ponctuelle du  Mere 114 7.1 24.2 4.71 0.2
gene B de I’hémoglobine. Les manifestations cliniques peuvent étre  pgre 15 82 1 26.9 569 17

légéres a modérées (splenomégalie, anémie trés modérée). Nous _ - Indices rvih _
rapportons ici le premier cas d’une famille originaire de Tizi-Ouzou, _~'9ure 1: Indices erythrocytaires

chez qui, nous avons dépisté une Hémoglobine D, au sein du service - Hb A2% | HbF% HbA% HbD%

d’hémobiologie du CHU Tizi-Ouzou. Enfant 53.8 32.4

2-MATERIELS ET METHODE Y- = e — -~

Il s’agit d’une fillette &gée 03 ans originaire de Tizi-Ouzou et issu . -
Pere 2.7 <0.8 84.5 /

d’un mariage consanguin de ler degré, présentant une anémie
microcytaire hypochrome arégénérative. Nous avons réalisé chez Figure 2:Etude des fractions de I’hémoglobine par HPLC

5]

notre patient une FNS, un frottis sanguin, un taux de reticulocytes, T e 8 iy |
un bilan martial, un bilan d’hémolyse et une etude des fractions de S — ==
I’Hémoglobine. Une enquéte familiale a été menée chez les deux 1z

parents qui ont bénéficié des mémes tests.
3-RESULTATS ET DISCUSSION

Chez T’enfant index, les résultats biologiques suivants ont été
retrouves : une anémie modérée avec taux d’hémoglobine a 10.7
g/dl, microcytaire hypochrome arégénerative , une anisocytose avec
microcytose a ++, hypochromie + et présence de cellules cibles au
frottis sanguin. Un bilan d’hémolyse négatif, une carence martiale a
eté objectivée par une ferritinemie basse. Une héemoglobine D a éte
retrouvée avec un taux a 32.4 %, une Hb A2 a 3.4 %, uneHb Fal1l.5 e
% et une Hb A a 53.8%. Chez la mére I’'Hémoglobine D a été e ——
egalement retrouvee avec un taux d’Hb D a 36.1 %, une Hb A2 a 3.3 3
%, une Hb F a 0.9 % et une Hb A a 53.3 %, par ailleurs TR=3.98 TR=3.97
I’hémogramme avait objectivé une discréte anémie microcytaire Figures: Profil _ Figure 4: Profil

gz .- . s1 s Lo . chromatographique: Enfant index chromatographique: Maman
hypochrome arégénerative , un bilan d’hémolyse negatif et un bilan
martial normal. Chez le pere tous les bilans étaient normaux , le
profil chromatographique était d’aspect normal

4-CONCLUSION

L’hémoglobinose D a été retrouvée pour la premiére fois au sein d’une famille originaire de Tizi-Ouzou, elle reste une maladie tres rare
voir exceptionnelle en Algérie. Une enquéte familiale plus élargie doit étre effectuée afin de dépister les formes homozygotes et

hétérozygotes composites notamment les formes associées a une Beta-Thalassémie ou a Hémoglobinose S afin de prodiguer un conseil
génetique.
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