
La thalassomie chez los Queb6cois francophones

Tableau I-Anomalies de I'h6moglobine
diagnostiquees au Centre hospitalier de
l'universit6 Laval de janvier 1975 . novembre
1977

Anomalie No de cas*
Beta-thalassemie mineure 106 (9)
Alpha-thalass.mie mineure 3
Delta- .-thalass6mie mineure 2
Hemoglobine A-C 3
H6moglobine A-S 3
H6moglob,ne S-S 1
H6moglobine S-.-thaIass6mie
mineure 1 (1)

H6moglobine S-C 1 (1)
Total 120 (11)
*Les chiffres entre parentheses repr6sentent
le nombre de cas identifies parmi les person-
nes qui habitaient . l'ext6rieur de Ia zone de
r6f6rence habituelle de cette institution.



Tableau lil-Ileux d'origine des 18 familIes
porteuses de .3-thalass6mie idontifi6os dans
I'estdu Qu6bec

No do
Lieu d'origine families

Comt6de Portneuf 14
Montrial 1
Lotbini&re 1
Montmagny 1
Lac St-Jean 1
Total 18

Tableau IV-Lieux de r6sidence des 85
porteurs de (3-thalass6mie par rapport . leur
r6gion d'originefamiliale

Node
Lieu d'origlne Lieu de residence portours
Portneuf Portneuf 66
Portneuf Qu6bec

m.tropolitain 10
Portneuf Roberval 3
Montr6al Qu6bec

m6tropolitain 2
Portneuf Montr6al 1
Lotbini&re Lotbini.re 1

Alma 1
Montmagny 1

Tableau V-Donn6es h6matologiques chez los Qu6b6cois francophones porteurs do .3-thalass.mie

Thalass.mie

No ot sexe Distribution Moyenne 1
Variable des porteurs dos valeurs 6cart-type Normale8

Hb, g/dL 35 H 10.2 - 14.7 12.47 . 1.12 13.3 - 17.7
26 F 10.4 - 13.9 11.98 . 0.93 11.7 - 15.7

Hct, % 35 H 31.8 - 43.8 38.28 . 3.34 39.8 - 52.2
26 F 31.5 - 42.1 36.24 2.98 34.9 - 46.9

DG, x 1012/1 35 H 4.49 - 6.82 5.90 . 0.54 4.35 - 5.87
26 F 5.09 - 6.50 5.59 . 0.36 3.79 - 5.23

VGM, fL 67 57 - 72 64.39 . 3.45 81.5 -100
HGM
Totale, pg 67 18.3 - 23.9 21.12 . 1.22 26.5 - 34
Concentration, g/dL 67 30.3 - 34.7 32.67 . 1.09 31.5 - 36

HbA2, % 77 3.8 - 9.4 5.27 :1: 0.97 < 3.5%
HbF,% 60 0.4 - 5.6 1.18 .0.87 <1%6
Hb = h6moglobine; Hct = h6matocrite; DG = d6compte globulaire; VGM = volume globulairo
moyen; HGM = h6moglobineglobulaire moyonne.



tous les porteurs sauf les deux avec la
Sp-thalass6mie, que ne figurent pas
dans cc tableau. Les valeurs de ces
deux patientes 6taient de 2.0% et
2.4%.
Le pourcentage d'h.mogIobine F

6tait .lev6 (entre 1 % et 5%) chez
52% (31/60) des porteurs et sup&
rieur . 5% chez un. Les deux por-
teurs de 8p-tha1ass.mie avajent un
pourcentage d'h.moglobine F de
11.0% et 7.1%.

Enfin, la resistance osmotique s'est
av.r.e augment6e . plus de 72 se-
condes (moyenne 116 secondes) chez
21 des 22 patients chez qui elle a
.t6 mesur.e, alors que chez 42 pa-
tients normaux ou ferriprives elle

n'6tait anormale que chez 6 et la

moyenne 6tait de 54 secondes.

Discussion

Ii 6tait d6j. connu que la /3-thalas-
s6mie mineure pouvait &re retrouvee
chez les Qu.b.cois francophones,4
mais aucune donn.e n'avait encore
. publi.e jusqu'. aujourd'hui per-
mettant d'appr.cier l'ampleur du pro-
bl.me.

L'6tude que nous soumettons ici
n'est que fragmentaire et a . cons-
titu.e simplement au hasard des pa-
tients rencontr6s et . partir de l'in-
vestigation familiale de certains d'en-
tre eux. Dans de telles conditions la
d.couverte du g.ne de la p-thalass&
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mie chez 18 familles nous laisse
croire qu'il s'agit l. d'une affection
relativement fr6quente dans la popu-
lation qu.b6coise. Il n'est donc nulle-
ment besoin de retrouver des ant6c6-
dents ethniques m&literran6ens pour
en soup.onner la pr6sence chez un
individu porteur d'une an.mie micro-
cytaire avec une sid.r6mie normale.
La d6couverte d'une famille por-

teuse de Sp-thalass6mie mineure
constitue par ailleurs une premiere
dans notre milieu, car elle n'y avait
jamais 6t. d6crite auparavant. Cette
affection doit donc aussi .tre soup-
.onn.e en pr6sence d'un tableau de
thalass.mie mineure avec un pour-
centage normal d'h.moglobine A..
Le fait que la plupart des familles

identifi.es ont leur origine dans le
comt6 de Portneuf est particuli.re-
ment int6ressant. Il est probable que
toutes ces familles ont h6rit. leur
gene deficient d'un seul anc.tre com-
mun, vraisemblablement install6 dans
cette region il y a plusieurs g.n6ra-
tions, probablement au moment du
regime fran9ais. Presque tous les cas
de fi-thalass.mie mineure retrouv6s
chez les Qu.b6cois francophones
trouvent probablement leur origine .i
cet endroit, quoique l'on ne puisse
6liminer la possibilit. d'apports plus
tardifs dans certains cas ol.i les on-
gines familiales se situeraient ailleurs.
Pour le Quebec ccci vaut 6videmment
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Tableau VI-Tableau comparatit des donn6es hematologiques dans dift6rentes s6ries

Region Distribution des valeurs (et moyenne ± 1 ecart-type)et ann6e No et sexe
de l'6tude des porteurs Hb, g/dL DG, x 10'2/L VGM, fL HbA2, % HbF, %
Grace, 1962. 85 H 10.4 - 16.6 5.1 - 7.8 - 3.6 - 6.6 0.9 - 8.3(13.9 1.20) (6.3 0.4) (5.20 1.10) (3.08)
Thailande, 197310 168 H 9.25 - 15.4 4.20 - 7.87

(12.08 ± 1.38) (5.95 . 0.78)
49-106 3.59-7.08 0-7.8
(67 9) (5.08 0.63) (1.54 . 1.30)194 F 8.25 - 16.0 3.29 - 7.32

(10.78 ± 0.95) (5.21 . 0.74)Grande-Bretagne, 197311 32 H 8.7 - 14.7 4.60 - 6.60 63.1 - 77.1
(11.80 L 1.50) (5.60 . 0.60) (70.5 ± 4.2)

3.8 - 6.2 0.5 - 9.4
(4.9 . 0.5) (1.8 . 0.7)51 F 8.4 - 12.5 4.30 - 6.70 63.0 - 82.1

(10.8 0.90) (5.10 . 0.50) (70.3 . 4.8)Italie, 197612 82 H 8.0 - 15.5 3.70 - 6.70
(12.73 ± 1.34) (5.40 0.69)

50-98 3.5-8.0 0-14
(76.29 ± 3.03) (5.37 . 1.14) (1.93 . 1.53)69 F 8.8 - 14.6 3.0 - 7.10

(10.93 ± 1.34) (4.80 . 0.65)Quebec, 1975-77 35 H 10.2 - 14.7 4.49 - 6.82
(presente etude) (12.47 1.12) (5.90 0.54)

57-72 3.8-9.4 0.4-5.6
(64.39 3.45) (5.27 . 0.97) (1.18 + 0.87)26 F 10.4 - 13.9 5.09 - 6.50 (n = 67) (n = 77) (n = 60)

(11.98 0.93) (5.59 0.36)



identiques .i celles atteintes de thalas-
s6mie.
En conclusion, la comparaison des

donn6es h6matologiques ne permet
pas de distinguer la f3-thalass.mie
mineure que l'on retrouve chez les
Qu6b.cois de celle qui existe ailleurs
dans le monde. Cette affection fait
d.sormais partie du patrimoine g.n&
tique de notre population et on doit
en soup.onner la presence lorsqu'on
se trouve devant un cas d'an6mie mi-
crocytaire sans evidence de d6ficience
en fer. Une 6tude g6n&ique syst.ma-
tique est en cours afin de retrouver
les familles porteuses et de d&erminer
la fr.quence r6elle de cette affection,
particuli.rement dans les zones oti
la fr6quence semble plus .lev.e, telles
que le comt. de Portneuf.

Nous tenons . remercier Mile Linda
Viens, TMA, pour son aide pr&ieuse,
de m.me que les m.decins r.f.rants, qui
par leur .troite collaboration ont faci-
lit6 l'investigation d'un grand nombre
des personnes d6crites ici.
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When any excuse will do...
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