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Hémoglobines anormales a la Maternité de Kinshasa
Une nouvelle famille congolaise avec hémoglobine E
PAR

F. GATTI, G. VAN ROS et ]J. VANDEPITTE

Résumé —~ De mars a juin 1969 une recherche systématique par élec-
trophorése sur papier fut effectuée a la Maternité de I'Hopital de Kinshasa
dans le but de détecter les méres congolaises porteuses d’hémoglobines
anormales. Sur 761 meéres examinées, 181, soit 23,8 p. cent présentaient
au moins une hémoglobine anormale.

1. L'hémoglobine s fut trouvée chez 23,66 p. cent des méres; ce pour-
centage est plus réduit que celui trouvé au cours d'une investigation anté-
rieure effectuée a la méme Maternité au cours des années 1952-53. Bien
que la différence ne soit pas significative, elle est en bonne concordance
avec la régression théorique de la fréquence du géne pour I'hémoglobine s
attendue dans cette population en la supposant soustraite a la pression
sélective du paludisme. Le taux annuel de naissances de sicklanémiques a
Kinshasa est calculé et ses conséquences du point de vue socio-pédiatrique
sont briévement commentées,

2. Au cours de cette enquéte trois cas présentant d'autres anomalies
que I'hémoglobine s ont été découverts. L'étude des caractéristiques de ces
variantes démontra qu'une de ces méres était porteuse hétérozygote de
I'hémoglobine E, une autre, qui présentait la combinaison d’hémoglobines 3
4+ F, était vraisemblablement homozygote pour 'hémoglobine s, la der-
niére, originaire du Sénégal, présentait une hémoglobinose sC. Clest la
troisieme fois que I'hémoglobine E est découverte dans une famille appar-
tenant a l'ethnie Kongo.

Dans le cadre d'une vaste enquéte sur la biologie et la pathologie
du nouveau-né congolais, I'occasion nous a été donnée de rechercher
les hémoglobines anormales dans une série importante de méres au
moment de leur séjour & la Maternité de Kinshasa.

On serait peut-8tre tenté de n'accorder que peu d’importance
aux résultats d’une recherche qui ne fait que répéter une enquéte
similaire qui a eu lieu en 1952 et 1953 sur une population compa-
rable exactement dans la méme maternité (Vandepitte, 1954). La
comparaison des taux d’incidence de la sicklémie (état hétérozygote

Cette étude fait partie d'une enquéte sur le nouveau-né congolais, effec-
tué & la demande et sous I'égide de la Section Médicale de 1'Office National
de la Recherche et du Développement (0.N.R.D.) de la Républigue Démo-
cratique du Congo.
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pour le géne de 'hémoglobine s) & un intervalle de prés de 17 ans
n'est pourtant pas dépourvue d'intérét. Elle nous fournit une occa-
sion unique de suivre I'évolution du taux sicklémique dans une
population urbaine africaine. grandie dans un environnement rela-
tivement indemne de paludisme.

Notre enquéte permit en outre de déceler trois méres possédant
un génotype d’hémoglobine inattendu, dont une porteuse d'hémo-
globine E, confirmant ainsi la présence paradoxale de cette hémo-
globine anormale asiatique dans la province du Congo central.

Matériel et méthodes

Cette enquéte a été conduite a la maternité de I'Hépital Général de Kinshasa
entre le 26 mars et le 13 juin 1969. ‘

La détermination des hémoglobines anormales a été faite par électrophorése
sur papier en milieu alcalin en ‘suivant la technique de Watson-Williams et
Weatherall (1965) : hémolyse des globules rouges lavés par une solution de sapo-
nine a 0,5 p. cent, papier. Whatman 3MM, cuvette verticale Shandon, tampon
TRIS 0,01 M pour le papier et le tampon véronal pour.la cuvette, Nous avons
omis le test de falciformation vu Iextréme. rareté a Kinshasa d'hémoglobines
gnorma]es possédant une mobilité identique & ou voisine de celle de I'hémoglo-
ine S,

Les techniques spéciales utilisées pour l'identification des hémoglobines excep-
ﬁigog;l)elles ont été décrites dans des notes antérieures (Van Ros, 1966; Gatti ef al.,

Notre enquéte a porté sur 761 meéres dont la majorité (503) ont été désignées
par un systéme de randomisation. Ont également été incluses une série de meéres
sélectionnées sur base de différents critéres: méres d'enfants ictériques (101),
méres de jumeaux (107), méres d'enfants prématurés ou malades, soignés en
couveuse (33), méres d'enfants présentant des malformations congénitales gra-
ves (17).

Cette sélection ayant été inspirée par des facteurs qui n'ont aucun rapport
‘connu avec le type d’hémoglobine de la mére, nous n'en avons pas tenu compte
dans la présentation de la discussion des résultats.

Résultats et discussion

L. Fréquence du trait drépanocytaire

Les résultats de I'électrophorése sur papier des hémoglobines
sont consignés dans le tableau 1.

Comme il fallait s'y attendre la grande majorité des méres exami-
nées appartenaient aux génotypes aAa et As. Nous reviendrons plus
bas sur l'identification et sur la signification des trois génotypes
exceptionnels.

Dans le tableau 2 nous comparons 'incidence de I'hémoglobine s,
observée en 1969, avec le taux de falciformation dans un groupe de
1.243 parturientes examinées 4 la méme maternité en 1952-1953
(Vandepitte, 1954). Nous notons une régression de 1,6 p. cent,
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TABLEAU 1
Répartition des génotypes d’hémoglobine a la maternité de Kinshasa
Génotype Nombre Pourcentage
AA 580 76,21
AS 178 23,40
ss 1 0,13
sC 1 0,13
AE 1 0,13
Total 761 100
TABLEAU 2
Nombre et pourcentage des méres avec hémoglobine s 1952-1953 et en 1969
Positives pour Hb s
Année Nombre de méres
de l'enquéte examinées
nombre %o
1952-1953 1.243 314 25,26
1969 761 180 23,66

Signification statistique de la différence des pourcentages: Ecart-réduit (g) :

0,80 p = 0,42.

Bien que cette différence ne soit pas statistiquement significative,
vu le nombre relativement modeste de sujets examinés, elle coincide
étrangement avec la baisse théorique a laquelle on pouvait logique-
ment s’attendre.

On sait en effet que la fréquence du géne s dans une population
donnée doit diminuer chaque fois que la mortalité par anémie falci-
forme est élevée, sans que cette perte de génes soit contrebalancée
par l'effet sélectif du paludisme. Or ces deux conditions ont été en
grande partie remplies & Kinshasa au cours de 'intervalle de 17 ans
qui sépara les deux enquétes.
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1. L'anémie falciforme est restée une maladie & mortalité élevée
et précoce. Le fait qu'une seule mére parmi 761 est atteinte d'anémie
falciforme permet d'affirmer que plus de 90 p.cent des femmes
homozygotes meurent avant d'atteindre 1'dge de la procréation. Il
est vrai que plusieurs dizaines d’adultes souffrant d’anémie falciforme
ont été récemment observées & Kinshasa (Michaux et al, 1969)
mais il ne faut pas perdre de vue que ces malades ont été dépistés
dans une agglomération de plus d'un million d’habitants et qu'il
s'agit donc bien d'un diagnostic relativement rare.

2. La période de 1950 a 1960 a été marquée par une trés forte
régression du paludisme dans la zone urbaine de Kinshasa. Grace
a4 un programme intensif d'aspersion domiciliaire d'insecticides on
avait atteint bien avant 1960 la presqu'éradication du paludisme
dans les quartiers centraux de la ville desservis par 'Hépital Géné-
ral. En 1948 Peel et Van Hoof pouvaient encore affirmer « qu'il est
permis de croire que toutes les parturientes qui se présentent a la
Maternité (de Kinshasa) ont, ou ont eu, le paludisme ».

Dans les années suivantes la situation s'est spectaculairement
améliorée Lambotte-Legrand (1958% et 1958%) écrivaient en se
basant sur leurs observations minutieuses faites a 'hopital pédia~
trique de la Croix-Rouge « ... grdce aux mesures de désinsecti-
sation, la mortalité par malaria est voisine de zéro». Il est vrai
que ce beau résultat n'a pu étre maintenu. La désorganisation des
services d’hygiéne, l'accroissement incontrdlé de la population
et le manque de moyens ont permis la résurgence du paludisme.
Au moment de notre enquéte 17,8 p.cent des méres examinées
présentaient une infection plasmodiale lors de l'accouchement. Ce
retour du paludisme est toutefois de date trés récente et n'a pu
exercer son effort sélectif sur la génération qui a atteint 'age
adulte en 1969,

Dans les conditions précitées le taux sicklémique devrait subir
une baisse mathématique prévisible. Dans le tableau 3 nous avons
calculé, a partir de nos observations de 1952-1953, la répartition
des génotypes parmi les jeunes adultes actuels en supposant 1° une
mortalité de 90 p. cent pour I'anémie falciforme, 2° I'absence du
paludisme mortel.

La baisse calculée est plus importante que celle que nous avons
observée, mais comme la derniére condition n'a pas été entiérement
remplie, nos chiffres semblent en parfait accord avec les prévisions
théoriques.

Il n’a pas été possible, dans le cadre de cette enquéte, de déter-
miner parmi les nouveau-nés ceux qui étaient atteints d’anémie
falciforme. Toutefois I'application des lois génétiques, dont la vali-
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TABLEAU 3
Evolution théorique de la répartition des génotypes de 1952 a 1969
Pourcentages AA AS ss Total
des génotypes
Meres 1952-1953
observé 74,74 25,26 0 100
Nouveau-nés 1952-1953
calculé 76,33 22,06 1,59 100
Jeunes adultes 1969
calculé 77,45 22,38 0,16 100

dité vient encore d'étre confirmée (Van Baelen et al., 1969), permet
d’évaluer a 1,41 p. cent le pourcentage d'enfants homozygotes qui
souffriront de la maladie, D’aprés une enquéte socio-démographique
récente (de Saint-Moulin et Ducreux, 1968) 43.041 naissances
auraient été enregistrées en 1967 dans l'agglomération de Kinshasa
dont plus de la moiti¢ a 1'Hoépital Général. En se basant sur ce
chiffre, on peut évaluer a 507 le nombre annuel de nouveaux cas
d’anémie falciforme. Cette affectation revét donc une place impor-
tante parmi les problémes socio-pédiatriques.

Bien que le traitement médical de la maladie soit décevant, il sem-
ble bien que l'évolution clinique est fortement atténuée dans les
pays industrialisés, ou le patient atteint trés souvent I'age adulte.
On peut supposer que la malnutrition, les parasitoses et les infections
exercent une influence défavorable sur l'expression clinique de la
maladie. L'extréme susceptibilité des enfants sicklanémiques aux
infections bactériennes graves (Eeckels et al., 1967) constitue une
cause trés importante de mortalité. Le pronostic de la maladie serait
fortement amélioré si les enfants atteints pouvaient, dés leur plus
jeune age, &tre soustraits aux facteurs écologiques hostiles qui les
entourent, C'est pourquoi nous préconisons la création d'un centre
spécialisé pour les soins des enfants sicklanémiques. Le dépistage
précoce est techniquement simple et peut méme se réaliser a la
maternité dans les jours qui suivent la naissance (Van Baelen et al,
1969). Grace a une surveillance médicale étroite et un ensemble
de mesures préventives (chimio- et immunoprophylaxie), ces jeunes
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malades pourraient résister aux multiples agressions qui leurs sont
souvent létales. Du fait de la concentration d'une grande quantité
de malades ce centre deviendrait également un instrument de recher-
che oit différents régimes thérapeutiques pourraient &tre comparés
dans des conditions strictement contrdlées,

II. Génotypes particuliers

Notre enquéte a par ailleurs permis de déceler trois méres por-
teuses d'un phénotype d'hémoglobine particulier : une femme por-
teuse hétérozygote de 1'hémoglobine E, un phénotype SF et une
hémoglobine sc.

1. Phénotype d hémoglobine AE

A. Données cliniques et hématologiques

Il s'agit d'une femme agée de 32 ans, M... J... (o.N.rR.D. 01-6-
040), d’ethnie Kongo, tribu de Besi-Ngombe, originaire de Kinkiesa,
village situé aux environs de Thysville, admise & la maternité en
mai 1969.

Son mari appartient a la méme tribu; elle a déja trois enfants,
une fille et deux garcons, dont I'un, 4gé de deux ans, a pu étre
examiné également (tableau 4).

Elle ne signale rien de particulier dans ses antécédents et n'a
jamais été hospitalisée antérieurement.

Elle accouche le 4 juin 1969, d'un nouveau-né en présentation
du sommet. Il est né & terme et pése 3.600 g. A l'occasion de son
passage a la maternité on décéle chez la mére une anémie modérée
(tableau 4), le taux d’hémoglobine s’élevant & 9,2 g p. cent.

L'électrophorése sur papier de 1'hémoglobine montre la présence
de deux fractions, I'une migrant comme ['hémoglobine a, l'autre
moins abondante, comme ['’hémoglobine A,. Le test de falciformation
in vitro est négatif; les frottis de sang ne montrent que des anoma-
lies banales (anisocytose et quelques poikilocytes); les selles con-
tiennent des ceufs d’ankylostomes et de Trichuris trichiura. Les
autres examens de laboratoire ne montrent pas d'anomalies signi-
ficatives,

B. Examen de I'hémoglobine

Jusqu'a présent, deux hémoglobines anormales plus lentes a 1'élec-
trophorése sur papier que 'hémoglobine s ont été trouvées au Congo :
I'hémoglobine ¢ (Vandepitte et Colaert, 1955; Stijns, 1957; Lam-
botte-Legrand ef al., 1960) et I'hémoglobine E (Stijns et al., 1960;
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Gatti et al, 1968). Ces deux variantes y sont certainement rares :
I'hémoglobine ¢ a été trouvée dans trois familles par les auteurs
précités, I'hémoglobine E, dans deux familles.

En ce qui concerne notre patiente, l'identification de la fraction
lente en tant qu'hémoglobine E fut confirmée par deux méthodes.
La premiére consiste en électrophoréses comparatives sur papier-
filtre en tampon au « tris » d'une part, en tampon au véronal
d’autre part, tous deux & pH 8,9. Alors qu'en tampon au véronal
I'hb ¢ présente une migration légérement plus lente que 1I'hémoglo-
bine E, l'inverse se produit en tampon au « tris » : dans ce dernier
cas I'hb E migre comme I'hb a, et plus lentement que 1'hb ¢ (Lehmann
et Sharih, 1961; Lehmann et Huntsman, 1966*). En ce qui concerne
notre patiente cette comparaison montra que ’hémoglobine anormale
présentait les caractéristiques d'une hémoglobine E (figure 1).

L'autre méthode consiste & soumettre les fractions a analyser a
I'électrophoreése en gel de gélose imbibé d’un tampon acide (pH 6,2)
suivant Robinson et al. (1957). Cette technique permet notamment
de distinguer de maniére trés nette les variantes c et E (Lehmann
et Huntsman, 1966 a); I'hb ¢ migre légérement vers 'anode tandis
que I'hémoglobine E migre vers la cathode avec 1'hémoglobine a;
les hétérozygotes AE ne présentent donc qu'une seule fraction sur
les phérogrammes obtenus par cette méthode; ce fut effectivement
le cas pour notre patiente (figure 2).

C. Discussion

Dans notre cas, la confirmation de I'identification comme hb E
par analyse des chaines polypeptidiques de la globine ne fut pas
jugée nécessaire : les données obtenues étaient déja trés caracté-
ristiques de I'hb E et de plus, dans le méme groupe ethnique Kongo,
une autre famille comprenant des membres porteurs de cette anoma-
lie (Gatti et al., 1968) a déja fait I'objet d'une étude avec analyse
détaillée de la globine anormale par la technique des fingerprints.
Cette analyse montra que I'hb E en question était identique & I'hb E
asiatique. Cette variante, certainement rare dans l'ethnie Kongo,
pourrait ne pas y étre exceptionnelle, car elle semble bien avoir déja
eté trouvée antérieurement dans une autre famille congolaise par

Stijns et al. (1960),

La présence a premiére vue assez étrange, d'une hémoglobine
largement répandue en Asie du Sud-Est dans le Bas-Congo pourrait
évidemment s'expliquer par une mutation indépendante; plus vrai-
semblable est pourtant I'explication d'un métissage fortuit da a la
présence dans la région vers 1890 de travailleurs chinois originaires
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Figure 1

Electrophorése sur papier en tampon au véronal de pH 8,9 des
hémoglobines de deux méres porteuses d’'un génotype particulier :
hb AE a droite (cas 1)}, hb sc a gauche (cas 3); au centre
témoin normal.

N. H. P. : « non-heam proteins ».
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Figure 2

Electrophorése en gel de gélose en tampon citrique de pH 6,2 des hémoglobines
d’'une meére congolaise porteuse de I'hb E (cas 1) et de témoins A, AC et AS.
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Figure 4

Electrophorése en gel d'amidon en
systeme discontinu de tampons alca-
lins des hémoglobines d’'une mére por-
teuse des hb s et ¢ a droite, de son
mari (hb As) au centre et de son fils
agé de 26 jours (hb Fsc) a gauche.
Le phénotype d’hémoglobine de l'en-
fant a éts contrélé par électrophorése
en gel de gélose acide,

Figure 3

Electrophorése en gel d’amidon en sys-
téme discontinu de tampons alcalins des
hémoglobines d'une mére congolaise por-
teuse de I'hb E (& droite) et de ses fils
agés respectivement de 215 ans (au
centre et de 6 jours (a gauche).

Figure 5

Electrophorése en gel de gélose
en tampon citrique de pH 6,2 des
hémoglobines d'une mére porteuse
des hb s et ¢ (1) et de témoins a
(2), as (3) et sc (4).
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de Macao, occupés a la construction de la ligne ferroviaire qui relie
Kinshasa au port de Matadi (Gatti et al., 1968). Le territoire de
Thysville, d'ott notre patiente est originaire est traversé par cette
ligne.

Les porteurs hétérozygotes de I'hémoglobine E sont parfaitement
asymptomatiques (Lehmann et Huntsman, 1966"); l'anémie que
présente la patiente n'est donc certainement pas due & son anomalie
génétique et est vraisemblablement la conséquence de son infesta~
tion par ankylostomes. Notons par ailleurs qu'elle n’a pas transmis
son hémoglobine anormale & ceux de ses enfants qui purent étre
examinés, soit deux sur quatre (figure 3).

2. Phénotype d’hémoglobine SF

A. Données cliniques et hématologiques

La patiente, dgée de 26 ans (O... F..., o.n.rD. 17-5-00), entre
4 la maternité enceinte de 7 14 mois. Elle est née a Kikwit (Kasai)
et appartient a l'ethnie Lusa, Dans ses antécédents on note des
douleurs articulaires et trois fausses-couches survenues a environ
trois mois de gestation; deux filles sont nées & terme et étaient
normales & la naissance.

Au quatriéme mois de sa grossesse, elle a été hospitalisée durant
trois semaines: elle présentait une anémie qui nécessita une trans-
fusion, de la fievre, de I'cedéme malléolaire et des douleurs errati-
ques sans signes locaux,

Trois mois plus tard elle est hospitalisée & nouveau : son état
nutritionnel est déficient (elle pese 47 kg pour 165 cm de taille)
et présente une anémie légérement hypochrome (hémoglobine
7,8 g/p. cent; volume globulaire total 25,5 p. cent, MmcHC 30,3 g/p.
cent, 2.800.000 globules rouges par mm?®). Les frottis de sang
montrent de I'hypochromie, une anisopoikilocytose et une aniso-
chromie prononcées, 2-3 drépanocytes par champ microscopique,
des hématies en cible, de la polychromasie et de rares normoblastes.
Le taux des protéines sériques est de 6,69 g/p. cent; I'examen des
urines montre une légére albuminurie.

A l'slectrophorése sur papier de I'hémoglobine, on constate le
phénotype s + F, avec absence d’hémoglobine A,

Elle accouche prématurément mais sans complications d'un gar-
con pesant 1.800 g, dont l'age fcetal est estimé a 7 L5 mois, mais
paraissant par ailleurs normal. Le phénotype d'hémoglobine recher-
ché par électrophorése en gel de gélose & pH acide (Van Baelen et
al,. 1969) montre qu'il s'agit d'un hétérozygote as.
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B. Discussion

L'anémie avec présence de drépanocytes in vivo et l'examen de
I'hémoglobine indiquent que cette femme, mére de plusieurs enfants,
est atteinte d'une maladie drépanocytaire. Apreés la seconde enfance,
la drépanocytose a 'état homozygote est assez rare chez le Congo-
lajs; le premier cas mentionné date de 1952 (Vandepitte et Pieters);
d’autres cas ont été signalés depuis lors, mais diverses enquétes
systématiques ont confirmé leur rareté (Lambotte-Legrand, 1955;
Delbrouck, 1955; Burke et al., 1958; Vandepitte et Dherte, 1959).
Vandepitte et Stijns (1963) ont rapporté que sur une série de
1.879 cas d'anémie falciforme, 0,8 p.cent des patients seulement
étaient agés de plus de 18 ans. Une série beaucoup plus importante
de cas chez des adultes a néanmoins pu étre rassemblée au cours
de ces derniéres années au Département de Médecine Interne des
Cliniques Universitaires Lovanium, soit 29 patients dont I'age s'éche-
lonnait de 16 a 34 ans, dont 16 femmes; les données cliniques et
biologiques de ces cas ont été rapportées par Michaux ef al., (1969):
par comparaison avec notre cas nous mentionnerons que quatre
de ces femmes n'avaient jamais subi de transfusion et que cing
autres n'avaient été transfusées qu'a une seule reprise.

Des grossesses sont survenues chez cing d'entre elles, totalisant
huit naissances & terme, un accouchement prématuré et deux avor-
tements; le degré d'anémie est également analogue : 8 g/p. cent en
moyenne chez les femmes de la série de Michaux ef al.

Une autre possibilitt que I'histoire clinique et le phénotype
d’hémoglobine de cette patiente ne permettent pas d'exclure a priori
est le diagnostic de maladie microdrépanocytaire (hétérozygotisme
pour la sicklémie et la B-thalassémie : génotype sa™). Cette der-
niére existe en effet chez le Congolais sous ses deux principales
variétés : le phénotype s avec inhibition compléte ou quasi com-
plete de la production de 1'hémoglobine normale A et le phénotype
AsF avec inhibition partielle de la synthése de I'hb a. Alors que cette
derniére variété semble trés rare chez le Congolais et n'a été trouvée
qu'assez récemment (De Broe ef al., 1968) d’assez nombreux cas
a phénotype SF ont été rapportés depuis la démonstration de son
existence chez le Congolais par Stijns et Charles en 1956. L'en-
semble de cette question est revue notamment dans une publication
de Gatti et al. (1967). Il s'agit généralement d’enfants apparemment
sicklanémiques, mais dont l'examen des parents montre qu'un seul
d’entre eux est porteur de la tare sicklémique, l'autre présentant
des symptomes de thalassémie mineure; Gatti et al, décrivent bien
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deux cas de thalassodrépanocytose sk chez des adultes d'une méme
famille, mais ces sujets étaient quasi-asymptomatiques, vraisembla-
blement du fait de la protection conférée par un taux exceptionnelle-
ment élevé d’hémoglobine fcetale (environ 40 p.cent) contre les
conséquences pathogénes de la falciformation in vivo.

L'incidence beaucoup plus faible de la tare thalassémique chez
les Congolais (ordre de grandeur de 3 pour mille d'aprés Stijns et
Charles, 1956) par rapport & celle du « trait » sicklémique & d'ail-
leurs pour conséquence que le génotype SA™ est nécessairement
beaucoup moins fréquent que le génotype ss (environ cent fois
moins en supposant une survie égale).

Bien que chez notre patiente 'homozygotie pour la tare sicklé-
mique n'ait pu étre démontrée par I'examen de la famille, les ana-
logies constatées et la rareté de la tare thalassémique chez le Congo-
lais rendent donc trés vraisemblable qu'il s'agisse d'une sicklanémie
homozygote; son enfant nouveau-né était d'ailleurs également por-
teur de 1'hémoglobine s.

3. Phénotype d’hémoglobine sc

A. Données cliniques et hématologiques

Cette patiente (A... S..., 0.N.RD. 22-5-026) est d'origine séné-
galaise, née a Balou en 1946; elle est I'épouse d'un compatriote
installé¢ & Kinshasa depuis 1968. Le 25 mai 1969 elle donne naissance
4 un garcon en présentation du siége; le nouveau-né pése 2.900 g
et est apparemment en bonne santé. C'est le premier enfant du
couple.

L'état de la mére est déficient : elle présente une anémie hypo-
chrome prononcée (hémoglobine : 6,6 g/p. cent; volume globulaire
total 25 p. cent; globules rouges : 2.800.000 hématies par mm?®; con-
centration moyenne globulaire en hémoglobine 26,4 g/p. cent). Les
frottis de sang montrent une anisopoikilocytose trés marquée, de
I'hypochromie, de nombreuses hématies en cible, de la polychromasie
et de rares hématies avec corpuscules de Howell-Jolly; il n'a pas
été trouvé de normoblastes.

On constate par ailleurs des cedémes malléolaires et de I'albumi-
nurie, la pression artérielle étant de 16/9.

Le test de falciformation in vifro est positif; I'électrophorése sur
papier de I'hémoglobine montre deux fractions anormales et I'absence
d’hémoglobine A; l'une des fractions anormales a la mobilité de
I'hémoglobine s, l'autre est beaucoup plus lente.
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B. Examen de ['’hémoglobine

La patiente, son mari et son enfant, examiné a I'age de 25 jours,
présentent un test de falciformation positif (rares hématies défor-
meées en « feuilles de houx » chez I'enfant). Ils sont donc tous trois
porteurs de I'hémoglobine s. L'é¢lectrophorése en gel d’amidon (figure
4) démontre que le mari est porteur du « trait » simple, tandis que
la mére et I'enfant sont dépourvus d’hémoglobine A et présentent,
outre I'hémoglobine s, une fraction lente facilement identifiée comme
étant I'hémoglobine c : mobilités électrophorétiques sur papier plus
faible que celle de I'hémoglobine A, en tampon au barbital, plus
rapide en tampon au « tris », mobilité identique a celle de I’hémo-
globine ¢ d'un témoin sc a l'électrophorése en gel de gélose a pH
acide (figure 5). Chez l'enfant cette derniére et le test d'alcalidé-
naturation montrent de plus un taux élevé d’hémoglobine fcetale
(tableau 4). Chez la mére, les phérogrammes montrent que I'hémo-
globine c est plus abondante que I'hémoglobine s (figure 4); le
dosage aprés électrophorése préparative (Van Ros, 1966) donne
les proportions suivantes : hb ¢ 57,5 p. cent; hb s 42,5 p. cent.

C. Discussion

Dans les populations noires d’'Afrique Occidentale et d’Améri-
que oii coexistent les hémoglobines anormales s et ¢, certains sujets
présentent simultanément ces deux variantes avec absence dhémo-
globine A, ce qui implique que les génes structurels correspondants
B4, B° et B° sont des alleles. Ces sujets souffrent d'un syndrome
falciforme ressemblant & la sicklanémie, mais d’évolution plus béni-
gne. Décrit d’abord chez des Noirs américains (Kaplan et al., 1951),
il fut appelé « sickle-cell-hemoglobin ¢ disease »; on le désigne en
langue frangaise sous le vocable « d’hémoglobinose sc ». Son inci-
dence dépend évidemment de la fréquence des génes % et 8¢ dans
la population considérée. En ce qui concerne le Sénégal, dont notre
patiente est originaire, la fréquence des porteurs de I'hémoglobine s
est assez élevée dans les ethnies qui furent étudiées, tandis que
celle des porteurs de I'hémoglobine c est significativement plus
réduite : de 3,7 2 9,0 p. cent de porteurs d'hémoglobine s, de 0,6 a
1,3 p. cent de porteurs de I'hémoglobine ¢ (Cabannes, 1965); I'inci-
dence de I'hémoglobinose sc est donc nécessairement faible dans les
populations sénégalaises.

Au Congo, oit I'hémoglobine c est trés rare, un seul cas d’hémo-
globinose sc a été découvert et décrit (Vandepitte et Colaert, 1955).
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Il s'agissait d'une adulte de race bantoue, originaire du territoire
portugais de Cabinda, situé au nord de l'embouchure du fleuve
Congo, qui souffrait d'une anémie légere de type hémolytique et
d'une nécrose de la téte fémorale droite avec lésions multiples
d’ostéosclérose, Notre cas est donc le deuxiéme trouvé chez des
sujets résidant au Congo, mais aucun n'a été constaté jusqu'a présent
chez un autochtone.

Contrairement a la sicklanémie, dans laquelle les phénoménes
d'hémolyse sont importants, '’hémoglobinose SC se caractérise avant
tout par des accidents thrombotiques, le plus souvent localisés au
squelette (téte fémorale surtout), a la rétine, aux reins et a la rate;
I'hémolyse est moins marquée et de ce fait 'anémie est souvent
absente ou peu prononcée : dans une série comportant 45 patients,
Went et Maciver (1958) ont rapporté un taux moyen d’hémoglo-
bine de 11,1 g/p. cent, avec des extrémes de 8,1 et 15,1 g/p. cent.

L’anémie prononcée de notre patiente est donc trés vraisemblable-~
ment attribuable & un facteur surajouté, en 'occurrence sa grossesse :
les hématies des sujets sc présentent en effet une survie moyenne
trés significativement réduite, bien que plus longue que celle des
hématies des sicklanémiques (Mac Curdy, 1969) et tout effort
supplémentaire demandé a 1'érythropoiése risque de rompre 1'équi-
libre instable entre la production et la destruction accélérée des
érythrocytes; de fait une anémie prononcée est une complication
fréquemment constatée au cours du dernier trimestre de la gros-
sesse chez les porteuses de l'anomalie : Smith et Conley (1954)
notamment l'ont observée dans les cing cas dont ils ont suivi 1'évo-~
lution. D’autres complications (thromboses, hémorragies du post-
partum) sont fréquentes également aprés l'accouchement (Smith et
Krevans, 1959); néanmoins l'affirmation suivant laquelle la gros-
sesse serait méme un risque plus important dans I'hémoglobine sc
que dans la sicklanémie (Smith et Torbert, 1958) semble demander
confirmation : il est néanmoins certain que les deux conditions
entrainent un risque important pour la mére comme pour le foetus

(Mac Curdy. 1964).

Le taux d'hémoglobine ¢ (57,5 p. cent) est chez la patiente plus
élevé que celui de 'hémoglobine s, ce qui est la régle dans ce syn-
drome : le taux d'’hémoglobine c y est généralement situé entre 50
et 67 p. cent (Zuelzer ef al., 1956); elle présentait de plus 4.1 p. cent
d’hémoglobine fcetale : dans leur série importante de cas Went et
Maciver (1958) ont constaté de 0,7 & 0,8 d’hémoglobine .

En ce qui concerne 'enfant de la patiente, notons que la présence
simultanée des deux hémoglobines anormales s et ¢ a pu étre établie
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au cours du premier mois de la vie par électrophorése en gel de
gélose a pH acide malgré la présence de 66 p. cent d’hémoglobine
foetale, ce qui est une démonstration supplémentaire de l'intérét de
cette méthode d'analyse.
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Samenvatting — Abnormale hemoglobinen in de Materniteit van Kin-
shasa. Een nieuwe Kongolese familie met hemoglobine E,

Tussen maart en juni 1969 werd papierelectroforese voor abnormale
hemoglobines uitgevoerd bij een groep Kongolese moeders in de Mater-
niteit van Kinshasa. Op de 761 onderzochte moeders waren er 181 (23,8
ten honderd) die minstens één abnormale hemoglobine vertoonden.

1. Hemoglobine s was aanwezig in 23,66 ten honderd van de moeders.
Dit percentage is lager dan dit welke gevonden werd in dezelfde Mater-
niteit tijdens een vorig onderzoek in de jarem 1952-1953. Alhoewel het
verschil niet significant is, is het toch in overeenstemming met de regressie
van het gen voor hb s die verwacht wordt in een bevolking die onttrokken
werd aan de selectieve druk uitgeoefend door malaria. Het aantal kinderen
dat jaarlijks geboren wordt met sikkel-cel anemie in Kinshasa wordt bere-
kend en het socio-pediatrisch belang hiervan wordt in het kort aangestipt.

2. Gedurende dit onderzoek werden drie moeders ontdekt met een bijzon-
der hemoglobine patroon. Een moeder was drager van de hb E trait, Een
moeder met de hb SF combinatie was waarschijnlijk homozygoot voor hb s.
Een moeder afkomstig uit Senegal leed aan sikkel-cel hemoglobine ¢ ziekte.
Dit is de derde maal dat hb E ontdekt wordt in een familie van schijnbaar
zuivere Kongo afkomst.

Summary ~— Abnormal haemoglobins at the Maternity of Kinshasa.
A new Congolese family with haemoglobin E.

Between March and June 1969 paper electrophoresis for abnormal
haemoglobins was performed in a group of Congolese mothers at the
Maternity Hospital of Kinshasa. Among 761 subjects examined, 181
(23,8 per cent) showed at least one abnormal haemoglobin variant.

1. Haemoglobin s was present in 23,66 per cent of the mothers. This
percentage is lower than that found in a previous investigation in the
same Maternity during the years 1952-1953. Although the difference is
not significant it is consistent with the theoretical regression of the gene
for haemoglobin s in a population no longer submitted to the selective
pressure of malaria. The annual incidence of newborns with sickle-cell
anaemia in Kinshasa is calculated and its socio-paediatric implication is
briefly commented.

2. During this survey three mothers with an unusual haemoglobin
pattern were discovered, One mother was carrier of the hb E trait. One
mother with the hb sF combination probably was homozygous for hb s.
A mother of Senegalese origin was found to suffer from sickle-cell-haemo-
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globin ¢ disease. This is the third time that hb E has been found in a
family of apparently pure Kongo descent.
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