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»>EPIDEMIOLOGIE [ 1,23 1]:

L’hémoglobine O-Arab est une variante hémoglobinique peu fréquente, dont la répartition

, . , ) . v Hémoglobinose O-Arab : Population Données épidémiologiques
géographique reste mal documentée.Au Maroc, elle est exceptionnellement rare. Cette anomalie v hémoalobinonathie trés rare étudiée (n) mentionnées dans la série
résulte d’'une mutation génétique entrainant la production d’'une hémoglobine atypique qui se v Premiére dgescri tirc))n . Arabie Saoudite ( 1960) Serie de 13 cas S/O-  Ages des cas :2.7 — 62.5 ans
substitue ?:l Iahémoglobine A normale. " p . al., 1999 (USA) Arab (variabilité importante).

v Zones de frequences : Skaragas et al., Enquéte Fréquence allélique = 27.4%

v ; 1996 (Pomaks, villageoise/familiale

mO)_/ens 9r!ent " Gréce) (42 habitants +

v" bassin méditerranéen, famille)

v Afrique de sud ’ Hafsia et al., Série rétrospective Sexe ratio H/F : 0,5

v’ Trés peu décrite au Maroc . 2007 (Tunisie)  [Elleg Age moyen au diagnostic 26,9
v . - ans

IﬂCldence Sous estimee : Rohi et al. Cohorte de patients Hb O-Arab = 5.2% des

hémoglobinopathies  hémoglobinopathies (63/1 057).
(1 057 patients,n Hb

v" Observation N°1 : 5 EXtrég'.e rarete, 2 mobilite
Patiente agee de 37 ans , sans antécédents pathologiques. S0us dlagnostic cause par fa mobilite

((UETTD)

. " e laiva A 191 Z . O-Arab = 63
e Tableau clinique électrophorétique similaire a I’hémoglobine C. 2024 ab=63)
q ] 100 patients Co-héritage Hb-O Arab chez 5%
drépanocytaires des patients

o . . . . . . . v Les formes hétérozygotes sont les plus fréquentes ErETrET®
v' Histoire chronique : syndrome anémique chronique bien toléré, plusieurs épisodes d’arthralgies y9 P q 2023 ( Soudan)
et douleurs osseuses soulagees par automédications (antalgiques de 1" pallier) et pour les

quelles elle n’a jamais consulte
v" Histoire aigue : décompensation du syndrome anémique, apparition aigue de douleurs 0sseuses > PHYSIOPATHOLOGIE [1,2]:

% Eltenses lﬁrs. de l_e_xi)‘o Smo? au froid, urines fogceesl', aalie. doul ices 4 | v Mutation des génes de la chaine B-globine : anomalie structurale d’hémoglobine.
Xamen ClINIQUE . 1CIETe CUTancomuqueLX, pas de spichomegatie, douleurs exquises ata v" Sur le plan moléculaire : substitution d’acide glutamique (Glu) par une lysine (Lys) en position
mobilisation des articulations et a la palpation des os. 121 de la chaine B de la globine (B121(GH4) Glu—Lys )
Au total : suspicion de crise vaso-occlusive ( CVO) v Phénotypes cliniques divers aggravés en cas de co-héritage d'autres anomalies hématologiques

Bilan diagnostic : A L . : )
la béta-thal I’hémogl f
= Hémogramme: hb 8,5g/dl ; VGM 80 : PLQ 155000/ mm3, GB 13000 /mm?3 ;PNN : 9400: comme la beta-thalassemie et I'nemoglobinose S ( formes composites )

lymphocyte 3000 élt/mm3 ; réticulocytes 350000éIt/mm3
= Frottis sanguin : hématies en faucille
= Bilan d’hémolyse : haptoglobine effondrée, LDH ¢levées a 6 fois la normale,
hyperbilirubinémie a préedominance indirecte
= Test de Coombs direct : négatif
= Electrophorése de I’hémoglobine : Hb A0% , Hb S 45% , HB O-Arab 30 %
Diagnostic : hémoglobinose SO-Arab
Prise en charge
= A laphase aigue (CVO) : hyperhydratation alcaline, antalgique (3¢ pallier), oxygénothérapie
et réechauffement aboutissant a la résolution de la CVO
= au long cours :
= patiente actuellement sous surveillance
= supplémentation en acide folique,
» FElle n’a eu jamais de besoin transfusionnel ( hémoglobine de base 8-9 g/dl )

> DIAGNOSTIC POSITIF:
» Tableau clinique [1,3,4]:
Differe selon le profil génétique avec une grande variabilité phénotypique.
= Formes asymptomatiques : hétérozygotie simple
= Découverte souvent fortuite parallélement a notre 2¢m observation ( découverte suite a une
lithiase veésiculaire précoce en rapport avec une hemolyse silencieuse et chronique).
= Formes symptomatiques modérées : homozygotie non composite
= Syndrome anémique toléré , sub-ictere, discrete splénomégalie.
= Formes symptomatiques severes :
= formes composites (SO Arab parallelement , béta-thalassémie-O Arab )
= Syndrome anémique mal toléré, décompensation fréquentes, splénomégalie, ictere
dépendances transfusionnelles accrues.
= En cas de double hétérozygotie HbS / Hb O-Arab : phénotype drépanocytaire
symptomatique ( parallélement a notre 1¢¢ observation ).

v Observation N° 2 : : T

. : » Diagnostic biologique [2,5,6,7]: (image 1 et 2 %S
= Enfant de 14 ans , sans antécedents pathologiques. Nurglération sangucgne .[ I+ (imag )
= Tableau clinique : '

. : : L, : = Normale dans les formes hétérozygotes ;
v' Histoire de maladie : douleurs aigues de I’hypochondre droit suite a 1’ingestion d’un Y9

” = Anémie régénérative dans les formes homozygotes -
repas surgras, contexte apyrétique. ou hétérozygotes composites B -
v Examen clinique : sensibilité de I’hypochondre droit aggravée par 1’inspiration profonde - Frottis sanguin - |
v" Au total : suspicion de colique hépatique . Peut &tre no-rmal _ ::F — 5/0 Ret %
= Bilan paraclinique : L _ HB s s
. = Montre des hematies en faucille dans les formes S/O-arab HB O-ARABE 1.5
= Hémogramme: hb 13,1 g/dl ; VGM 85 fl ; PLQ 356000/ mm3, GB 8530 /mm3 ; - Electrophorése d’hémoglobine (EPH) -

, ) ) Image 1 : EPH montrant une Hb S/O-
= Aceétate de cellulose : co-migration avec I’'Hb C arab [7]

= Agar citrat : migration a proximité d’Hb S. T H CARIGE
» HPLC (chromatographie liguide haute performance) : !
= Assure une separation fiable des hémoglobines

= Diagnostic plus preécis f i
i a

PNN 4500 /mm3 ; lymphocyte 2600 /mm?
Frottis sanguin : normal
Bilan d’hémolyse : haptoglobine normale , LDH normales, taux de bilirubine normal.
Echographie abdominale : lithiase vésiculaire
Electrophorése d’hémoglobine :
= Réalisée devant I'age atypique de lithiase vésiculaire

= Etude moléculaire : confirmation diagnostique 7 e
= Résul :Hb A 66% ;Hb O-arab 31 %, HbF 1% 2 . i . 1 s : 7 /
: : esu’tats b 6% fos = Etude du geéne de la chaine béta d’hémoglobine AJA*
= Diagnostic : hémoglobinose O-Arab hétérozygote
= Prise en charge : Fractions % Ret. %
= Lithiase vésiculaire : surveillance , regles hygiéno-diététiques , chirurgie envisagée en cas HBA os
de complications. B O-ARARE s
= Hémoblobinose O-Arab : surveillance, supplémentation par acide folique. Image 1 : EPH montrant une Hb A /O-
= Pas de besoins transfusionnels ( Hémoglobine de base : 10-12 g arab [7]
»Diagnostics _differentiels : hémoglobinopathies a migration électrophorétique
o proche
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v" Formes composites Hb S/O-Arab : idem drépanocytose homozygote
v Hydratation alcaline
v Gestion de la douleur
v" Hydroxyurée
v Acide folique
v' Thérapie transfusionnelle : similaire au patient drépanocytaire
L’Hb O-Arab, bien que rare, doit étre évoquée devant toute hémoglobine a mobilité proche de Hb C, v' Traitement préventif : évection des facteurs déclenchant la décompensation
notamment dans les régions a forte hétérogenéité genétique. v" Education du patient
L’expression clinique dépend du contexte génétique : asymptomatique en heétérozygotie simple, syndrome v' Conseil généetique : formes séveres probable dans la descendance en cas d’hétérozygotie
drépanocytaire sévere en association avec Hb S. composite

La confirmation diagnostique nécessite une électrophorese de haute résolution, voire une analyse
moléculaire du gene de la chaine béta de la globine.
Le suivi regulier et le conseil génétique sont essentiels pour la prise en charge des familles a risque.




