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RESUME

Introduction. Comme pour toutes les maladies rares
ou maladies orphelines, 'étude des thrombopathies
devrait étre multicentrique pour recenser le
maximum ou tous les patients dans une région ou dans
le pays concerné. Notre étude a pour objectif d’évaluer
la prévalence des thrombopathies constitutionnelles
dans I'Ouest Algérien, et décrire ainsi les
caractéristiques  épidémiologiques de  notre
population. Patients et méthodes. Il s’agit d'une
étude descriptive régionale du profil épidémiologique
de 61 patients de I'Ouest Algérien présentant une
thrombopathie constitutionnelle. Résultats. Dans
notre étude a trouvé 34 thrombasthénies de
Glanzmann (TG), 18thrombopathies de Jean Bernard
Soulier (JBS), 08thrombopathies de May-Hegglin (MH)
et un syndrome de Scott avec une prévalence globale
de 1,8/1 million habitants. Conclusion. Notre travail
nous a permis d’avoir un contexte global sur les
thrombopathies constitutionnelles qui serait sans
doute la base d’autres études de caractere clinique,
biologique ou méme moléculaire surtout en matiere
de recrutement de patients.

Mots clefs: Thrombopathjes constitutionnelles,
Prévalence, L'Ouest Algérien, Epidémiologie.

INTRODUCTION

La fédération mondiale d’hémophilie ou la WFH
(World Federation of Hemophilia) publie
régulierement des mises a jour sur les données
épidémiologiques des maladies hémorragiques
de I'hémostase concernant tous les pays du
monde. En 2013, en ce qui concerne I'Algérie, la
WFH  donnait seulement 45 cas de
thrombasthénie de Glanzmann (T.G); la
derniere publication de la WFH en 2018 donnait
39 thrombopathies dont 30 T.G et 15 maladies
de Jean Bernard et Soulier (J.B.S) [1].

Notre étude a pour objectif d’évaluer la
prévalence des thrombopathies
constitutionnelles dans 1'Ouest Algérien, de
décrire les caractéristiques épidémiologiques
de notre population. Et d’essayer ainsi de
corriger les données de la WFH, afin de recenser
le maximum de patients porteurs de
thrombopathies constitutionnelles.

ABSTRACT

Introduction. As with all rare or orphan diseases, the
study of inherited platelet disorders should be
multicentric to identify as many or as few patients as
possible in a given region or country. The aim of our
study is to evaluate the prevalence of inherited
platelet disorders in Western Algeria, and thus
describe the epidemiological characteristics of our
population. Patients and methods. This is a regional
descriptive study of the epidemiological profile of 61
patients in Western Algeria with inherited platelet
disorders. Results. In our study we found 34
Glanzmann thrombasthenias (TG), 18 Jean Bernard
Soulier thrombopathies (JBS), 08 May-Hegglin
thrombopathies (MH) and one Scott syndrome with an
overall prevalence of 1.8/1 million inhabitants.
Conclusion. Our work has allowed us to have a global
context on inherited platelet disorders which would
undoubtedly be the basis of other studies of clinical,
biological or even molecular character especially in
terms of patient recruitment.

Key words: Inherited platelet disorders, Prevalence,
West of Algeria, Epidemiology.

PATIENTS ET METHODES

Il s’agit d’une étude descriptive régionale d'une
période de 02 ans allant de 2018 a 2020 qui a
porté sur 61 patients de I'Ouest Algérien
présentant une thrombopathie
constitutionnelle.

Critéres d’inclusion

Tout patient résidant dans une des wilayas de
I'Ouest algérien et qui présente un syndrome
hémorragique congénital type trouble de
I'hémostase primaire en rapport avec une
pathologie plaquettaire fonctionnelle :
thrombopathie constitutionnelle type
thrombasthénie de Glanzmann (TG), maladie de
Jean Bernard Soulier (JBS), thrombopathie de
May-Hegglin (MH); ou toutes autres
thrombopathies constitutionnelles quel que soit
I'dge et le sexe de ces patients. Le diagnostic
biologique est établi par l'agrégation
plaquettaire ou par cytométrie en flux.
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Critéres d’exclusion

Sont exclus de notre étude les thrombopathies acquises
qu’elles soient médicamenteuses ou auto-immunes, la maladie
de Von-Willebrand, le purpura thrombopénique auto-immun
et le purpura vasculaire.

Lieux de recrutement des patients

Le recrutement est fait a partir des patients suivis et
diagnostiqués au niveau des centres hospitalo-universitaires
d’Oran, de Sidi-Bel-Abbés, de Tlemcen, de I'établissement
hospitalier pédiatrique de Canastel (Oran), des établissements
publics hospitaliers de Béchar, de Mascara, de Saida, d’Ain-
Temouchent, de Tiaret et de Sidi-Ali (Mostaganem).

Données démographiques

A partir de la carte d’identité nationale et/ou du livret de
famille sont relevésl’age des patients, le sexe, le lieu de
résidence et les wilayas d’origine des parents. L'interrogatoire
des patients et/ou des parents précise le centre de suivi, I'état
matrimonial, la fratrie, le niveau scolaire des patients et la
profession des 2 parents pour les enfants et la profession du
patient pour les adultes.

Indice de position socio-économique (IPSE)

Nous avons utilisé I'IPSE pour tous les patients. Ce score est
composé d'un ensemble de questions simples et se base sur
plusieurs facteurs, qui incluent 'age, le niveau de formation et
la catégorie professionnelle [2].

Ces 3 facteurs définissent un systeme de cotation selon la régle
suivante :

IPSE = age - 6 xNF-4xCP + 55

NF = niveau de formation :Dirigeants, cadres supérieurs,
cadres de direction ( 1 point) , Professions intellectuelles et
scientifiques (ingénieurs, médecins, professeurs) ( 2 points),
Professions  intermédiaires  (techniciens, infirmiers,
comptables, inspecteurs de police) (3 points), Employés de
type administratif (secrétaires, standardiste, guichetiers,
personnel des services et de la vente) ( 4 points), Agriculteurs,
pécheurs ( 5 points), Artisans et ouvriers (magons,
charpentiers, couvreurs, platriers, potiers, orfévres, bouchers,
boulangers, ébénistes, couturiers) (6points), Ouvriers et
employés non qualifiés (manutentionnaires, éboueurs,
livreurs, aides ( 7 points) CP = catégorie professionnelle :
Université, haute école (1 point), Formation professionnelle
supérieure (2 points), baccalauréat (3 points), école
professionnelle (4 points), Apprentissage (5 points), Ecole
obligatoire (6 points), moins que I'école obligatoire ( 7 points)

Cet indice va nous permettre de définir 3 catégories socio-
économiques. La classe inférieure de 1 a 54, la classe moyenne
de 55 a 80 et la classe supérieure pour un IPSE > a 80 [2].

RESULTATS

Nous présentons les résultats selon le plan d’analyse décrit
dans la partie méthodologie. Nous décrirons les prévalences
des thrombopathies constitutionnelles dans I'Ouest algérien,
les caractéristiques sociodémographiques.

Prévalence des thrombopathies dans I'Ouest Algérien

Nous avons calculé la prévalence dans 12 wilayas par contre
les wilayas de Tissemsilt, Tindouf et Adrar n’ont pas pu étre
incluses dans l'étude vu I'éloignement et le manque
d’interlocuteur (médecin et/ ou hématologue) prenant en
charge les maladies hémorragiques constitutionnelles.

La population des 12 wilayas de I'Ouest Algérien est de
7495607 habitants [3]. La prévalence globale des
thrombopathies constitutionnelles est de 8,1 pour 1 million
habitants (/Million).

La prévalence la plus élevée est observée au niveau de la
wilaya d’El-Bayad: 30,6/Million; d'Oran: 17,2/Million;
Mostaganem : 14,8/Million; Tiaret: 9,5/Million; Béchar:
9,1/Million ; Mascara: 8,3/Million; les autres prévalences
sontreportées dans le tableau N°6. Nous avons observé un seul
cas du syndrome de Scott dans la Wilaya d’Oran.

Figure 1. Répartition des thrombopathies dans les wilayas de
I'Ouest Algérien.
(NC: Non Concernée).

Prévalence par type de thrombopathies
constitutionnelles

La prévalence pour 1 million d’habitants est de :
4,54 dans la thrombasthénie de Glanzmann(TG).
2,40 dans la maladie de Jean Bernard Soulier (JBS).
1,07 dans la maladie de May-Hegglin (MH).

1 seul cas de maladie de Scott.

4 N
BTG ®=JBS ®MH mScott
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Figure 2. Prévalence par type de thrombopathies
constitutionnelles (Pour 1 million d’habitants).
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e o
Caractéristiques sociodémographiques
e Age des malades a la date de recrutement

La moyenne d’dge de la population concernée par notre
enquéte estde 21+13 ans, avec des extrémes allant de 11 mois
a 51 ans.

La tranche d’age de 0 a 9 ans représente 23% des cas ; la
tranche d’age de 20 a 29 ans représente 36% des cas et celle
de plus de 30 ans représente 20% des cas.

Tableau 1. Distribution de 'dge des malades a la date de
recrutement

Tranche d’age (ans) Nombre de patients (%)

0-9 14 (23%)
10-19 13 (21%)
20 - 29 22 (36%)

> 30 12 (20%)

e Distribution en fonction du sexe

On constate que 40 patients soit 65,57% de notre la population
est de sexe féminin, alors que 21 soit 34,43% sont de sexe
masculin. Le sex-ratio est de 0,52.13 (38%) patients atteints
de T.G sont de sexe masculin et 21 (62%) de sexe féminin. Au
cours de la maladie de ].B.S, 13 (72%) sont de sexe féminin et
5 (28%) de sexe masculin. 5 (62,5%) patients de sexe féminin
et 3 (37,5%) de sexe masculin sont atteints de la maladie de
M.H. La sex-ratio est de 0,62 dans la T.G, de 0,4 dans la maladie
de ].B.S et de 0,6 dans la maladie M.H. Ces différences ne sont
pas statistiquement significatives.

e Répartition des patients en fonction de la wilaya de
résidence, du lieu de naissance et de l'origine des
parents

Origine des patients: Oran avec un taux de 31 % (19), El
Bayadha 11,5 % (7) et Mostaganem a 11,5 % (7). Alors que les
wilayas de résidence de ces mémes patients sont : Oran avec
un taux de 41 % (25) ; El Bayadh a 11,5 % (7) et Mostaganem
a 11,5 % (7). Les wilayas d’origine des parents de patients
sont : El Bayadh et Tiaret avec un taux de 18 % (11 patients),
Mostaganem et Mascara avec un taux de 11,5 % (7 patients) ;
alors que seuls 2 parents soit 3,5 % sont originaires d’Oran.

Tableau 2. Sexe des patients dans les 3 thrombopathies constitutionnelles.

Sexe T.G (34) J.B.S (18) M.H (8) Total (60) P
Féminin 21 (62%) 13 5 (62,5%) 39 (65%) 0,74
Masculin 13 (38%) 5 3 (37,5%) 21 (35%)
Sex-ratio H/F 0,62 0,4 0,6

Etat matrimonial

Parmi les patients adultes, la majorité sont célibataires avec un
taux de 43% soit 26 patients, alors que les patients mariés
représentent 23% soit 14 patients. Les enfants représentent
34% soit 21 patients.

Niveau scolaire

18,0%
nen seelaris - “i
_— 55,79
primaire-meyen
_ (34)
supErieurs i
- 116]

Figure 3. Distribution du niveau scolaire des patients.

La majorité de nos patients ont un niveau scolaire primaire ou
moyen a 56% soit 24 patients, alors que le niveau supérieur
est noté chez 26% soit 16 patients dont 10 ont un niveau
universitaire. 11 patients soit 18 % n’ont pas été scolarisés
dont 7 a cause de leur age.

Indice de positon socio-économique (IPSE)

L’IPSE est un indice relatif au niveau socioéconomique d'un
individu. Il est composé d’'un nombre de questions simples et
se base sur plusieurs facteurs. Il inclue I'age, le niveau de
formation et la catégorie professionnelle. Il classe les patients
en 3 catégories socioéconomiques.

Dans notre étude, 65,5% soit 40 patients, sont de classe
inférieure selon I'IPSE; 28% soit 17 patients atteints de
thrombopathies sont de classe moyenne et une minorité de
classe supérieure avec un taux de 6,5% soit 4 patients.

DISCUSSION

La prévalence globale des thrombopathies constitutionnelles
dans la population d’étude est de 8,1 pour 1 million
d’habitants. La prévalence mondiale est de 2,44 pour 1 million
d’habitants selon les données de la WFH 2018[1]. En 2018 la
WFH a recensé en Algérie 15 cas de T.G., 10 cas de maladie de
J]JBS et aucun cas pour les autres thrombopathies
constitutionnelles. Ces données restent bien inférieures a
celles que nous présentons dans le présent travail et qui ne
représente que la région Ouest du pays.

La prévalence de la thrombasthénie de Glanzmann dans notre
étude est de 4,54 pour 1 million d’habitants. La WFH 2013 [1]
donne un chiffre mondial de 0,22 pour 1 million et 2 cas pour
1 million d’habitants selon Nurden P et al. [4]. Le nombre de
cas de T.G recensé dans le monde est de 2111[1]. Nous avons
retrouvé au cours de notre enquéte 34 cas, ce qui représente
1,6% de la population mondiale.

D’apres Poon et al [5], la prévalence passe en cas de mariage
consanguin de 2 a 5 cas pour 1million d’habitants ce qui se
rapprochant de notre prévalence dans les régions ot le taux de
consanguinité est tres élevé (97%).

Nous avons trouvé une prévalence de 2,4 pour 1 million
d’habitants pour la maladie de Jean Bernard Soulier, la WFH
[1] trouve une prévalence mondiale de 0,04 pour 1million. Le
nombre de cas dépisté au cours de notre étude représente
4,8% par rapport au nombre de cas total de thrombopathies
de J.B.S retrouvé dans le monde.
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M.Bolton et al [6] évaluent la prévalence de la maladie de ].B.S a
0,2 pour 1million d’habitants ; Jose et al a 1 pour 1million [7] et
Lanza etal a 1 pour 1 million de naissances [8].

Pour la maladie de May-Hegglin un chiffre de 1,07 pour 1million
d’habitants est retrouvé. On décrit dans la littérature seulement
101 familles avec MH syndrome [9].

Les autres thrombopathies constitutionnelles sont un groupe
mal défini. Selon Bolton et al [6],Cattaneo M et al [10], les
prévalences sont inconnues dans la population générale. Weiss
et al parlent d'une dizaine de cas de syndrome de Scott au cours
des deux derniéres décennies [11].

Nous avons identifié un seul cas donnant une faible prévalence
qui serait de 0,13 pour 1million d’habitants.

Les prévalences les plus élevées sont notées au niveau des
wilayas d’El-Bayadh (30,6/1M) ; dOran (17,2/1M);
Mostaganem (14,8/1M) ; Tiareta 9,5 et Bechar a 9,1. On note un
flux migratoire vers les grandes villes a proximité des structures
de soins. Un taux élevé des patients atteints de thrombopathies
sont natifs et résidents a Oran, respectivement 31 % et 41 %
dontles parents ne sont pas originaires (El-Bayadh, Tiaret) alors
que, pour une petite partie, les parents sont originaires d’Oran
(3,5%).

On note une prédominance féminine des thrombopathies
constitutionnelles. Ainsi sur 'ensemble des cas, 65,5% sont de
sexe féminin, 34 % sont de sexe masculin. La WFH 2013
mentionne 52% pour le sexe féminin contre 48% pour le sexe
masculin [1].

Dans la thrombasthénie de Glanzmann, on note une
prédominance féminine a 62 % nettement plus élevée par
rapport aux données de la WFH 2013 estimées a 43% [1]. Ceci
se rapproche de I'étude de George JN (1990) avec un taux a 58%
[12]. Par contre I'étude de Toogeh G et coll en Iran (2007, donne
un taux inférieur a 46,6%) [13].

Dans la maladie de Jean Bernard Soulier, on note que prés des
trois quarts des patients sont de sexe féminin avec un taux a
72 % nettement plus élevé par rapport a celui observé par la
WFH en 2013 2 51% [1].

61,5% des patients atteints de la maladie de May-Hegglin sont
des femmes. Cette prédominance féminine peut étre liée a la
survenue des ménorragies chez la femme. Les menstruations
constituent un facteur supplémentaire de saignement pour les
formes modérées et mineures. Ceci nous a amené a approfondir
la recherche étiologique, plus fréquemment chez la femme que
chez 'homme.

L’étude que nous avons menée dans I'Ouest algérien entre 2010
et 2014 montre que I'incidence de la TG est de 34 patients contre
10 patients pour la MH, 18 maladies de ].B.S contre aucun
patient pour la MH. Si le screening était systématique au niveau
de I'Ouest, on aurait eu encore plus de cas et si on arrivait a
réaliser une étude nationale, l'incidence réelle de chaque
thrombopathie serait encore plus élevée. Ceci ne sera pas une
surprise au vu du mode de transmission des thrombopathies dii
aux taux des mariages consanguins en Algérie qui serait de
I'ordre de 36,05 selon une étude de Adel Sidi-Yakhlef dans
I'Ouest Algérien [14].

CONCLUSION

De bonnes et de nombreuses données épidémiologiques sont la
base pour tout travail scientifique, ceci est évident, c’est une
lapalissade qui s'impose encore plus pour un travail sur des
maladies orphelines comme les thrombopathies
constitutionnelles. C’est ainsi que tous les objectifs que nous
nous sommes fixés dans ce travail dépendent directement du
nombre de patients recrutés et de la possibilité de contacter ces
patients et leurs parents pour des compléments d’information.

C’est pour cela que nous avons commencé par le recensement
le plus complet des cas existants dans I'Ouest algérien. Ceci
nous a permis de rassembler 61 cas. Nous avons introduit le
screening systématique. Malgré toutes les difficultés (réactifs,
distances entre les structures et résidences des patients,
réticences de certains familles), nous avons diagnostiqué 12
patients dans le cadre du screening.

Au total nous avons 61 patients dont 34 T.G ; 18 maladies de
J.B.S, 08 patients atteints de maladie de May-Hegglin et 01
syndrome de Scott. A la méme période, la WFH publiait les
données épidémiologiques nationales algériennes concernant
toutes les thrombopathies. En 2018 la WFH a actualisé et
publié une autre mise au point qui comptait 45
thrombopathies dont 30 T.G et 15 maladies de ]JBS. Cette
différence entre les données déclarées par la WFH et les notres
réalisés en peu de temps et seulement au niveau des centres
de I'Ouest ou il existe actuellement une équipe médicale ce qui
nous encourage a continuer notre travail, a le parfaire au
niveau national et donc a corriger les données de la WFH.
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