Classification des -thalassémies

	Génotype
	Résultats des études de l'hémoglobine
	Principaux signes sémiologiques

Diagnostic biologique

	[image: image1.wmf]5‘

3‘

5‘

3‘


-thalassémie de type 2
	HbA1 : 98%

HbA2 : 2%
	-thalassémie silencieuse

Les sujets -thalassémiques de type 2 sont cliniquement asymptomatiques.

Hémogramme normal.
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-thalassémie de type 1

(°-thalassémie)
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-thalassémie de type 1

(+-thalassémie)
	HbA1 : 98%

HbA2 : 2%
	-thalassémie mineure

Les sujets -thalassémiques de type 1 sont cliniquement asymptomatiques.

Légère microcytose sans anémie ni carence martiale.
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Hémoglobinose H
	À la naissance :

Hb BART (4) : 5 à 10%

HbH (4) : 10 à 30%

Chez l'adulte

HbH (4) : 3 à 30%

HbA1 : 70%

HbA2 : 3 à 6%
	-thalassémie majeure

Les sujets atteints d'-thalassémie majeure sont révélés en période néo-natale ou dans les premiers mois de la vie.

Anémie microcytaire régénérative, le nombre de réticulocytes étant moindre que ne le voudrait le dégré de l'anémie.
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Hydrops fœtalis
	Hb BART (4) : 80 à 90%

HbH (4) : 10%

Hb PORTLAND : 10%
	hydrops fœtalis

Mort in utero ou dans les minutes qui suivent la naissance.
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Classification des -thalassémies

	
	Résultats des études de l'hémoglobine
	Principaux signes sémiologiques

Diagnostic biologique

	-thalassémie mineure

ou  

trait thalassémique

ou

-thalassémie hétérozygote
	diminution modérée de HbA1

augmentation modérée de HbA2 : de 3 à 6%

augmentation modérée de HbF : de 1 à 5%
	La -thalassémie hétérozygote est cliniquement asymptomatique. 

Manifestations hématologiques discrètes :

- anémie discrète ou absente

- microcytose variable (VGM entre 60 à 75 fL)

- pseudo-polyglobulie 



	-thalassémie majeure 

ou 

maladie de COOLEY 

ou

°-thalassémie

ou

-thalassémie homozygote
	HbA1 : 0 à quelques %

HbA2 : 5 à 10%

HbF : 50 à 90%
	Anémie microcytaire régénérative, le nombre de réticulocytes étant moindre que ne le voudrait le degré de l'anémie.

- [Hb] < 70 g.dm-3
- VGM entre 50 à 60 fL

Présence sur frottis sanguin de nombreuses hématies cibles et poïkilocytes.

Mise en évidence des sidéroblastes par la coloration de Perls.

Mise en évidence de l'HbF par le test de Kleihauer.



	Le traitement de la -thalassémie majeure est basé sur des transfusions chroniques mensuelles associées à des prises d'agents chélateurs du fer, à l'exemple de la desferroxamine. Ce traitement permet d'atteindre l'âge adulte, au prix cependant d'handicaps sérieux.
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Structure de la desferroxamine



	-thalassémie intermédiaire

ou

+-thalassémie

ou

-thalassémie homozygote atténuée
	
	La -thalassémie intermédiaire est une forme atténuée de la -thalassémie homozygote. 

Sa définition est purement clinique. 

- [Hb] entre 70 et 90 g.dm-3
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