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RESUME

Un dépistage néonatal de la drépanocytose a été réalisé dans quatre maternités des hopitaux de Brazzaville et
de Pointe Noire. Le sang de 1.186 nouveau-nés a €té prélevé a partir du cordon. Les différents types
d’hémoglobine ont été caractérisés par isoélectrofocalisation, éectrophorese sur gel d’agar a pH acide et
chromatographiea haute pression en phase liquide. Des analyses effectuées chez les nouveau-nés, il ressort que
20 % étaient hétérozygotes (AS) et 1 % homozygote (SS). Parmi les nouveau-nés dont les parents étaient
originaires de la République du Congo, 16,8 % étaient hétérozygotes (AS) ; 11,7 % porteurs d’indice d’alpha
thalassémie hétérozygote; 2,1 % double hétérozygotes (AS et Bart’s); 1 % porteur d’une drépanocytose
majeure (0,9 % de SS; 0,1 % de SSet Bart’s). Un dépistage néonatal ciblé aux enfants nés de couples a risques
mérite d’étre systématisé pour une prise en charge précoce des patients et de leur famille.
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ABSTRACT

The prevalence of sickle cell anaemia among neonates born in four maternity hospitals in Brazzaville and Pointe
Noire (R. Congo) was determined. The characterisation of haemoglobin was determined by using isoelectric
focusing technic, pH acid electrophoresis and HPLC. The analysis of results from all new borns indicated that
20 per cent was heterozygotes and 1% homozygotes. Among the Congolese new borns, 16.8 % were AS, 11.7%
Bart’s haemoglobin, 2.1 % AS and Bart’s. The new borns with major hemoglobinoseswere 1% (0.9 % SS; 0.1 %
SS and Bart’s). Neonatal screening of sickle cell disease is souaitable for early counselling of patients and her
family.
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INTRODUCTION
La drépanocytose, maladie héréditaire
de I’hémoglobine, est observée en Afrique

subsaharienne & des fréquences variables [1,
2].

Le Congo Brazzaville, pays d’Afrique
Centrale, est situé dans la ceinture sicklémique
qui s’éend du 15° parallée de latitude nord au
20° padlde de latitude sud. Dans cette
ceinture, la drépanocytose est la premiere
maladie génétique. Elle y constitue un
véritable probleme de santé publique par sa
morbidité et sa mortalité. Une étude antérieure,
publiée en 1986, estimait la fréquence du trait
drépanocytaire a 195 % et cele des
homozygotes a 1,25 % [3]. Carnevale et 4.,
Cités par Djembo Tati et al. [3], dtuent la
fréquence du trait drépanocytaire a Brazzaville
dans une population d’enfants de plus d’un an
et d’adultes a22,5 %.

Dans le but de réévaluer la fréquence
des hémoglobinopathies au Congo, un
dépistage néonatal a été réalisé a Brazzaville et
a Pointe Noire, respectivement, capitae
politique et capitale économique. Ces derniéres
abritent les % de lapopulation qui est estimée a
3.695.579 habitants.

MATERIEL ET METHODES

Du 1 février au 31 mars 2005, du
sang de cordon a été prélevé chez 1.186
nouveau-nés dont 824 dans 3 maternités de
Brazzaville et 362 dans 1 maternité de Pointe
Noire. Ces prélévements ont éé analysés au
laboratoire de la faculté de médecine de
Marseille (service du professeur Danielle
Lena) en utlisant comme  outils:
I’isoélectrofocalisation, |’électrophorese  sur
gel d’agar a pH acide et la chromatographie a
haute  pression en phase  liquide.
L’isoélectrofocalisation permet de distinguer
I’hémoglobine (Hb) S des autres variants.
Cependant, quelques variants rares ont des
points isoél ectriques pratiquement identiques a
celui de I'Hb S et ne sauraient donc étre
distingués par ce seul test. D’ou, I’utilisation

de I’dectrophorese sur gel d’agar qui permet
de distinguer I’Hb S des autres variants. La
chromatographie en phase liquide a haute
pression facilite la séparation des Hb A2 et F,
et de nombreux variants.

Pour chague nouveau-né, une fiche
d’enquéte était congtituée dans laquelle étaient
notés, les antécédents familiaux, le sexe, le
poids de naissance, le lieu de résidence et la
nationalité des parents. Le poids de naissance
et le sexe éaent importants & considérer pour
I’interprétation du taux d’Hb A en fonction du
terme (abagues utilisés par le laboratoire).
L analyse statistique des données a été réalisée
gréce au logicid épi info 6,04 dfr 2001.

RESULTATS
Nationalité des parents

Des 1186 nouveau-nés, 1.119
(94,3 %) étaent issus des parents originaires
de la République du Congo, 47 (4 %) de la
Républigue Démocratique du Congo et 20
(1,7 %) des pays de I’ Afrique de I’ ouest.

Variants d’hémoglobine

Les anomaies de I’hémoglobine
étaient observées chez 372 nouveau-nés, soit
31,4 % (tableau I).

DISCUSSION

Les diagnostics positifs et différentiels
des formes magjeures de thalassémies et de
drépanocytoses a la naissance sont simples et
fiables [4]. Le dépistage de la drépanocytose
est générdisé aux Etats-Unis depuis les années
80 et a tendance a se systématiser en Europe,
notamment en France [6, 7]. En Afrique
subsaharienne, le dépistage néonatd de la
drépanocytose est réalisé particuliérement dans
le cadre des éudes épidémiologiques
sporadiques [5]. Il en est de méme de cette
étude.
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Tableau | : Variants d’hémoglobine selon |e pays originaire du couple parental

Variants d’hémogl obine Pays Tota
Effectif (%)
Congo Brazzaville Congo Kinshasa Pays de
Effectif (%) Effectif (%) I’Afrique de
I’ ouest
Effectif (%)
AA 765 (68,3) 31(65,9) 18 (90) 814 (68,6)
AS 188 (16,8) 8 (17,0 2 (10) 198 (16,6)
Bart’s 131 (11,7) 6 (12,7) _ 137 (11,5)
ASet Bart’s 24 (2,1) 2(4,2) _ 26 (2,2)
SS 10(0,9) 0 _ 10 (0,8)
SSet Bart’s 1(0,2) 0 _ 1(0,1)
Total 1119 47 20 1186

Le présent travail nous a permis de
noter la présence de deux types
d’hémoglobines anormales: I'Hb S e I'Hb
Bart’s (indice d’alpha-thalassémie
hétérozygote).

L’Hb Bart’s est pathognomonique
d’une apha- thalassémie. En effet, on retrouve
deux types d’hémoglobines anormales dans le
cas des aphathalassémies: I’'Hb H et I’Hb
Bart’s qui sont des tétrameres de chaines,
respectivement, B e y [8, 9]. L’apha
thalassémie est une insuffisance quantitative de
synthése des chaines alpha de I’Hb, effective
des la huitieme semaine de vie in utéro. Le
retentissement des a pha-thalassémies dépend
du degré du défaut de synthése, lui-méme sous
la dépendance de la nature et du nombre des
mutations des génes apha présents dans le
génome normal. Ainsi, en post nata, en
fonction de I’importance du déficit, I’affection
peut, soit étre cliniguement latente (entre 10 et
50 % de dé&icit) avec apparition d’une
microcytose et d’une légéere anémie chronique,
soit s’exprimer par une maladie hémolytique
chronique (hémoglobinose H, 50 & 85 % de
déficit). Dans les déficits profonds (85 a 100

%), un décés feetal ou néonatal est noté dans un
tableau d’anasarque.

Dans notre série de nouveau-nés, seule
I’hémoglobine Bart’s  a éé identifiée. La
période néonatale est le moment privilégié
pour reconnditre la tare puisgue I’hémoglobine
Bart’s est bien visible [10]. En effet, sa
concentration dépend de celle de I’'Hb F et les
deux  disparaissent le plus  souvent
simultanément entre 6 mois et un an. Apres
disparition de I’Hb F qui est remplacée par
I’hémoglobine A, I’Hb Bart’s est partiellement
remplacée par I’Hb H. Observée chez 13,8 %
des nouveau-nés, cette fréquence de
I’hémoglobine Bart’s se rapproche de cele
trouvée par Djembo Taty et a.14,4 % [3].
Mouélé R et al. [12] soulignent la prévalence
flevée de [I’dphathalassémie dans les
populations africaines au sud du Sahara,
notamment dans la population congolaise ou, il
observe 59,75 % de apha'- thalassémies chez
les nouveau-nés.

La drépanocytose est la principae
hémogl obinopathie observée chez les nouveau-
nés au Congo. Le taux des formes majeures
observees (1 %) chez les nouveau-nés issus de
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parents de la Républiqgue du Congo est
superposable a celui rapporté par Djembo Taty
et d. [3]. La fréquence du trait S (18,9 %)
obtenue chez les nouveau-nés originaires de la
République du Congo est voisine de celle
trouvée par Djembo Tati et al. [3].

Le géne drépanocytaire, géne PBs, est
situé sur le chromosome 11. Il peut étre associé
a un gene d’une hémoglobinopathie
différente; a titre d’exemple, Bs/Bc, Bo/B-
thalassemie (B° ou B*), Bga-thaassémie ou
Bs/autres associations plus rares. Si les travaux
de Moreno au Burundi [10] n’ont pu révélé la
présence de nouveau-nés porteurs des tares
associ ées Bs/a-thalassémie, notre série amis en
évidence 2,2 % des nouveau- nés porteurs de
cette association de tares.

Parmi les syndromes drépanocytaires
maj eures, la forme homozygote SS était la plus
observée dans la population éudiée des
nouveau-nés du Congo Brazzaville. Ces
données corroborent ceux des éudes
antérieures [11].

Si le dépistage de masse de la
drépanocytose chez le nouveau-né en France,
en Angleterre et aux Etais-Unis s’est imposé
en raison de sa fréquence, de I'utilité du
diagnostic précoce et de son faible colt [4], il
ne peut en ére autrement dans les pays
d’origine des populations a risque. En effet, la
détection a la naissance de cette maladie laisse
un intervalle de deux mois et demi pour mettre
en place des mesures thérapeutiques et
préventives indispensables [4] que sont: le
programme vaccinal, la prophylaxie des
infections pneumococciques, |’orientation des
patients vers un centre pédiatrique compétent,
I’éducation sanitaire, le conseil génétique aux
parents. Cet ensemble de mesures permet une
réduction significative de la morbidité et de la
mortalité au cours des cing premieres années
de vie [4]. Auss, la systématisation du
dépistage néonatal de la drépanocytose chez
les nouveau-nés issus des couples a risque
serait un apport remarquable pour la prise en
charge précoce des patients e de leurs
familles.

Par ailleurs, dans le cas des
thalassémies ains que dans celui de la
drépanocytose, s les porteurs sont totalement

asymptomatiques, ils présentent toutefois des
signes biologiques constants car la récessivité
nest pas totale: pour les thalassémies et la
drépanocytose, il S'agit, respectivement, de la
microcytose associée a I’hypochromie et a
I’élévation de lafraction A2, et de la présence
de I’'Hb S chez I’hétérozygote qui présente
presque la moitié de I’Hb circulante [12]. Il est
donc possible de fare un dépistage et
d’identifier un porteur, puis un couple a risque
avant méme la naissance d’un enfant malade.
Aussi, des actions de prévention par le
dépistage prénatal peuvent étre envisagées.
Cependant, dans les pays a ressources limités
tel que le Congo, la prévention primaire, en
déconseillant les unions a risque, reste la
méthode la plus accessible pour limiter la
nai ssance d’enfants homozygotes.

CONCLUSION

La fréquence des tares de
I’hémoglobine n’a quasiment pas variée en 24
ans dans la population congolaise. La
drépanocytose, premiére maladie génétique au
Congo, est un véritable probleme de santé
publique. La systématisation du dépistage
néonatal serait un apport remarquable pour la
prise en charge précoce des patients et de leurs
familles, le tout s’intégrant dans le cadre d’un
programme national de lutte pour une
meilleure coordination des activités tant
préventives gque curatives
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