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Résumé. Objectifs : Les thalassémies sont la conséquence d’un déséquilibre
de synthese entre les chalnes a et 3 de ’hémoglobine. Ce sont des anémies
hémolytiques héréditaires, qui présentent un probleme de santé publique vue
leur fréquence et les difficultés de leur prise en charge. L’objectif de ce tra-
vail est d’étudier le profil épidémiologique, clinico-biologique, thérapeutique
et évolutif des patients thalassémiques au Maroc. Méthodes : Nous rapportons
les résultats d’une étude rétrospective, multicentrique, portant sur tous les cas
de thalassémies suivis au niveau des trois hopitaux : hopital militaire Avicenne
de Marrakech, CHU Mohammed VI de Marrakech et le centre régional de trans-
fusion sanguine d’Agadir. Résultats : Durant cette période nous avons colligé
81 cas de thalassémies. L’age moyen était de 13 ans (1 mois et 60 ans) avec un
sexe ratio (M/F) de 0,8. Le motif de consultation était dominé par le syndrome
anémique dans 43 % des cas. L’électrophorese de I’hémoglobine avait objectivé
une prédominance de la forme -thalassémie mineure. Sur le plan évolutif, la
surcharge en fer et les complications endocriniennes étaient les plus fréquentes.
Conclusion : Le développement d’un programme de prévention reposant essen-
tiellement sur 1’éducation sanitaire, la diminution des mariages consanguins et
le conseil génétique, sont probablement les voies principales de lutte contre
I’apparition de nouveaux cas thalassémiques.

Mots clés : anémie hémolytique, B-thalassémie, hémoglobinopathie, électro-
phorese d’hémoglobine

Abstract. Objective: Thalassemias is the consequence of a synthesis imbalance
between the a and 3 chains of hemoglobin. It’s a hereditary haemolytic ane-
mias, which presents a problem of public health because of their frequency and
the difficulties of their care. The objective of this work is to study the epidemio-
logical, clinico-biological, therapeutic and evolutionary profile of thalassemic
patients in Morocco. Methods: We’re reporting the results of a retrospective
multicenter study on all cases of thalassemia taken at the hospitals: Avicenne
military hospital in Marrakech, Mohammed VI hospital in Marrakech and the
regional center for blood transfusion in Agadir. Results: During this period we
collected 81 cases of thalassemias. The average age was 13 years (from 1 month
to 60 years) with a sex ratio (M/F) of 0.8. The reason for consultation was anemia
in 43% of cases. The electrophoresis of hemoglobin has shown a predominance
of the B-thalassemia minor form. On the evolutionary level, iron overload and
endocrine complications were the most frequent. Conclusion: The development
of a prevention program based mainly on health education, the reduction of
consanguineous marriages and genetic counseling, are probably the main ways
of combating the emergence of new thalassemic cases.

Key words: haemolytic anemia, 3-thalassemia, hemoglobinopathy, hemoglobin
electrophoresis
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Les thalassémies sont un groupe d’hémoglobinopathies
caractérisées par la diminution ou I’absence de produc-
tion des chaines de globine B ou a de ’hémoglobine. Ce
sont des anémies hémolytiques héréditaires, responsables
de tableaux cliniques divers allant de la microcytose asymp-
tomatique a I’anémie hémolytique aigué€ profonde.

Elle présente au Maroc un probleme de santé publique
vu sa fréquence et ses difficultés de prise en charge.
L’objectif de ce travail est d’étudier le profil épidémio-
logique, clinico-biologique, thérapeutique et évolutif des
patients thalassémiques au Maroc.

Patients et méthodes

Il s’agit d’une étude rétrospective, multicentrique, réali-
sée sur une période de 15 ans (2003-2017), portant sur les
patients atteints de [(3-thalassémie suivis au sein des ser-
vices d’hématologie des trois hopitaux : Hopital militaire
Avicenne de Marrakech, Centre hospitalier universitaire
Mohammed VI et du Centre régional de la transfusion san-
guine d’Agadir.

L’électrophorese de I’hémoglobine a été réalisée a pH alca-
lin sur Capillarys® ou sur Hydrasys® de Sébia. Quant
a ’hémogramme, la numération formule sanguine a été
déterminée sur automate Sysmex® XT 4000 calibré et
contr6lé, complétée par un frottis sanguin coloré au May-
Griinwald-Giemsa (MGG), puis observé au microscope. Le
bilan biochimique a été réalisé sur automate Cobas® 6000.
Les données épidémiologiques, cliniques, et biologiques
ont été collectées a partir des dossiers médicaux des
malades. L’exploitation des données a été réalisée a 1’aide
du logiciel Excel©, et I’analyse statistique a 1’aide du logi-
ciel SPSS version 10 pour Windows.

Résultats

Au cours de la période d’étude, 81 malades ont été sui-
vis au sein du service d’hématologie pour thalassémie. Le
sexe ratio M/F était de 0,8. L’age des patients au moment
du diagnostic a varié entre 1 mois et 60 ans, avec une
moyenne de 13 ans. La tranche d’age entre 18 et 60 ans
était prédominante (48 % des cas). La moyenne d’age au
moment du diagnostic était de 3 ans pour la 3-thalassémie
majeure, 25 ans pour la B-thalassémie mineure et de 8 ans
pour I’association thalassémie-drépanocytose. Les parents
étaient consanguins dans 25 % des cas, 19 % des patients
sont issus d’un mariage consanguin de 1°" degré et 6 % d’un
mariage consanguin de 2¢ degré.

Dans notre étude, le syndrome anémique était le motif
de consultation le plus fréquent (figure 1). Le délai entre
I’apparition des signes cliniques et la premiere consulta-
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tion variait entre 1 et 36 mois, avec un délai moyen de 10
mois. La présentation clinique était dominée par la paleur
cutanéomuqueuse. Quarante et un pour cent des cas avaient
une splénomégalie. L’ictere, I’hépatomégalie et la dysmor-
phie faciale étaient présents respectivement dans 25 %,
18 % et 17 % des cas. D’autres signes cliniques ont été
retrouvés, notamment les douleurs osseuses et les retards
staturo-pondéral et pubertaire (figure 2).

Quant aux caractéristiques de I’anémie, 68 % des patients
avaient une anémie hypochrome microcytaire et 32 %
avaient une anémie normochrome normocytaire. Les
valeurs d’hémoglobine au diagnostic étaient comprises
entre 3,7 et 12 g/dL avec une moyenne de 8,2 g/dL. Les
parametres hématologiques ont varié selon le type de la
thalassémie (tableau 1).

Le frottis sanguin a objectivé la présence de cellules en
cibles chez 27,1 %, une microcytose chez 49,4 %, une
hypochromie avec aniso-poikilocytose chez 24,7 %, des
schizocytes chez 24,7 % et des drépanocytes avec anisocy-
tose chez 12,3 % des patients.

L’électrophorese de I’hémoglobine a été réalisée chez tous
nos patients au moins une fois. Elle a objectivé une prédo-
minance de la forme 3-thalassémie mineure dans 50,6 %
des cas (figure 3).

L’échographie abdominale a été réalisée chez 60 patients
(soit 74 % des cas), elle s’est révélée normale dans 46,9 %
des cas, objectivant une splénomégalie dans 19,7 % des cas,
une hépatomégalie dans 4,9 % des cas et une ascite de faible
abondance dans 2,5 % des patients.

Sur le plan thérapeutique, 35 patients (soit 43 % des cas)
ont été transfusés une ou plusieurs fois et 77 % des cas
parmi les patients transfusés sont mis sous traitement ché-
lateur de fer. Les caractéristiques de la transfusion selon
le type de la thalassémie sont illustrées dans le fableau 2.
26 % des patients ont été mis sous hydroxyurée a raison
de 5 a 15 mg/kg/j, pendant une durée moyenne de 6 mois.
Sept patients (8,6 %) ont bénéficié d’une splénectomie, trois
sont porteurs d’une (3-thalassémie majeure, un patient avec
une [3-thalassémie intermédiaire et trois patients avec une
association thalassémie-drépanocytose. Deux patients ont
bénéficié d’une greffe des cellules souches hématopoié-
tiques avec donneur familial, un agé de 3 ans et 1’autre
de 5 ans.

Concernant le suivi des patients, le dosage de la ferritinémie
a été réalisé dans 90 % des cas, les valeurs ont varié entre
4,81 et 7660 ng/mL, avec une moyenne de 1 123,8 ng/mL.
43,8 % des patients avaient une ferritinémie supérieure a
240 ng/mL. La moyenne de la ferritinémie en fonction
du type de la thalassémie est illustrée dans le rableau 3.
La recherche d’agglutinines irréguliéres était positive chez
neufs patients soit 11 % des cas.

Le bilan hépatique était normal chez 90 % des patients et
a révélé une cytolyse hépatique modérée chez 10 % des
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Figure 1. Circonstances cliniques du diagnostic de la thalassémie dans notre série.
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Figure 2. Présentation clinique des patients thalassémiques.
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Figure 3. Répartition des patients selon le type de thalassémie.
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Tableau 1. Parametres hématologiques selon le type de la thalassémie.

Moyenne B-thalassémie B-thalassémie B-thalassémie Association

des parameétres majeure intermédiaire mineure thalassémie-

hématologiques (n =18 cas) (n =7 cas) (n =41 cas) drépanocytose
(n =15 cas)

Hb (g/dL) 6,1 8,6 9.8 8,3

VGM p8 71,6 68 67 80

TCMH pg 23 21 22 28

Tableau 2. Caractéristiques de la transfusion dans la population d’étude.

Thalassémie majeure et intermédiaire Thalasso-drépanocytose
Nombre de patients transfusés 25 10
Intervalle moyen entre les transfusions (/semaine) 28-6S (moyenne : 4,47S) 4S8-12S  (moyenne : 8S)
Hb pré-transfusionnel (g/dL) 2-6 (moyenne : 4,64) 59-7 (moyenne : 6,4)

Tableau 3. Moyenne de la ferritinémie en fonction de type de la thalassémie.

B-thalassémie B-thalassémie B-thalassémie Association
majeure intermédiaire mineure thalassémie-
drépanocytose
Moyenne de la ferritinémie en ng/mL 2026 997 366 1106

patients. Une hépatite virale B a été objectivée chez un
seul patient polytransfusé. Des lithiases vésiculaires ont été
retrouvées chez 5 patients (soit 6,2 % des cas). La fonc-
tion rénale était normale chez la totalité des patients. Des
lithiases rénales multiples avec dilatation pyélocalicielle
bilatérale sans retentissements sur le parenchyme rénal ont
été objectivées chez 2 patients (2,5 %).

En ce qui concerne les complications endocriniennes,
un retard staturo-pondéral a été retrouvé chez 8 patients
(9,9 %), un retard pubertaire chez 4 patients (4,9 %), une
hypothyroidie périphérique chez 2 patients (2,5 %), un
diabete de type 2 chez 2 patients (2,5 %) et une hypopa-
rathyroidie chez une patiente (1,2 %).

Les autres complications ont été marquées essentielle-
ment par une thrombophlébite du sinus latéral gauche avec
atteinte parenchymateuse pariétale gauche confirmée par
IRM chez un seul patient, des masses para-vertébrales bila-
térales dorsales en rapport avec des foyers d’hématopoiese
extramédullaire sont objectivées par une TDM du rachis
chez une autre patiente. Dans notre étude aucune compli-
cation cardiaque n’a été objectivée.

Un dépistage (par électrophorese d’Hb et hémogramme)
était fait dans la fratrie et chez les parents de 29 patients,
soit 35,8 % des cas. 1l s’est révélé négatif chez 2 patients
avec une [3-thalassémie mineure (6,9 %), mais il a permis
de détecter des parents porteurs asymptomatiques de la 3-
thalassémie chez 14 patients (48,3 %), et de détecter la
maladie dans la fratrie de 13 patients (44,8 %).
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Discussion

Les thalassémies sont des maladies génétiques auto-
somiques récessives caractérisées par l’insuffisance de
production des chalnes a pour les a-thalassémies et des
chaines 3 pour les 3-thalassémies. Elles sont tres largement
répandues dans le monde [1].

Durant la période de 1’étude, 81 cas de la thalassémie ont été
colligés, qui sont tous des 3-thalassémiques, puisque les a-
thalassémiques sont tres rares dans le bassin méditerranéen
[2]. Selon la répartition de I’Organisation mondiale de la
santé (OMS), le Maroc est en 10° place dans la région de
la mer Méditerranée en ce qui concerne la béta-thalassémie
majeure [3].

L’age de nos patients varie d’un mois a 60 ans avec une
moyenne de 13 ans. D’autres études ont rapporté une
moyenne d’age variant entre 15 mois et 30 ans [4, 5]. La
[B-thalassémie est donc une maladie qui peut se révéler a
n’importe quel dge dans sa forme hétérozygote, avec une
prédominance pédiatrique dans sa forme homozygote.

La sévérité clinique et biologique de 1’anémie est tres
variable selon la profondeur du déséquilibre du ratio
chaines o/chaines non a. Les signes révélateurs de la béta-
thalassémie dans la présente étude sont dominés par le
syndrome anémique (43,2 %). Selon I’étude réalisée en
Tunisie, la splénomégalie a été notée chez 92 % des patients
et la répercussion clinique de I’anémie s’est traduite par
un retard staturo-pondéral chez 54 % des patients et par
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une dysmorphie faciale chez 23 % des patients, ce qui peut
s’expliquer par le fait que I’étude tunisienne a intéressé les
patients porteurs d’une thalassémie majeure [4].

Chez les patients thalassémiques, les complications
résultent de I’anémie chronique, de 1’érythropoiese inef-
ficace et de I’hémolyse, ainsi que de la surcharge en fer.
Dans notre série la surcharge en fer et les complications
endocriniennes étaient les plus fréquentes.

La surcharge martiale est principalement transfusionnelle,
chaque concentré de GR apportant environ 200 mg de fer.
Elle est la principale cause de mortalité et de morbidité (car-
diaque, hépatique, endocrinienne) chez les patients atteints
de thalassémie [6].

Les atteintes endocriniennes sont fréquentes. Elles sont
liées a ’accumulation de fer soit dans les glandes endo-
crines soit au niveau de 1’axe hypothalamohypophysaire.
Le retard statural est rarement sévere. Il est objectivé chez
9,9 % de nos patients. Ses causes sont multiples : ané-
mie, hypogonadisme, défaut d’insulin-like growth factor 1,
déficit en hormone de croissance. Chez les enfants régulie-
rement transfusés, la croissance staturale est initialement
normale, puis s’infléchit souvent au moment de la puberté.
En France, 20 % des patients ont une taille inférieure ou
égale a - 2 déviations standards (DS) et la taille définitive
se situe a - 1 DS [7].

Le retard pubertaire peut également compliquer une sur-
charge en fer au cours d’une thalassémie. Il est objectivé
chez 5 % de nos patients. Une étude italienne récente montre
que 15 % des adolescents ont un retard pubertaire malgré
une chélation par déféroxamine [8].

Le diabete est survenu chez 2,5 % des thalassémiques de
notre série. L’intolérance au glucose précede généralement
de quelques années la survenue d’un diabete franc insuli-
nodépendant qui concerne 5 a 10 % des patients adultes
[9, 10].

Les patients thalassémiques représentent une des popula-
tions les plus exposées au risque de contamination virale
post-transfusionnelle. Dans ce travail, un seul patient poly-
transfusé était porteur d’une hépatite virale B. Un travail
mené en 1990 aupres de 305 patients thalassémiques
majeurs frangais, italiens et belges chiffrait la prévalence
des anticorps antivirus de I’'immunodéficience humaine a
0,7 % (patients contaminés avant le dépistage systématique
chez les donneurs), anti-human T-cell lymphoma virus a
0,7 %, antivirus de I’hépatite C a 34,1 %, anticytomégalo-
virus a 69,5 %. Neuf patients étaient porteurs de I’antigene
HBs [11].

Conclusion

1l parait primordial d’assurer un suivi des patients thalassé-
miques dans I’ optique de dépister une surcharge en fer et de

Ann Biol Clin, vol. 77, n° 2, mars-avril 2019

B-thalassémie au Maroc

prévenir la survenue de complications via une intensifica-
tion du traitement chélateur. Le pronostic des thalassémies
majeures a été amélioré par la mise au point de régimes
transfusionnels réguliers et la mise a disposition d’une ché-
lation efficace du fer.

Le développement d’un programme de prévention repo-
sant sur 1’éducation sanitaire, la diminution des mariages
consanguins, le dépistage des hétérozygotes, le conseil
génétique, le dépistage anténatal de la maladie, sont pro-
bablement les voies principales de lutte contre 1’apparition
de nouveaux cas thalassémiques.

Liens d’intéréts : les auteurs déclarent ne pas avoir de
lien d’intérét en rapport avec cet article.
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