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Les resultats statistiques sont exacts dans la mesure ou nous disposons de series 
gemellaires MZ et DZ non selectionnees. II est necessaire que cette condition soit 
realisee, si Ton veut determiner la probabilite de manifestation d'une tare. 

D'autre part, pour les maladies dont Page d'apparition est tres variable (diabete 
sucre, schizophrenic, folie circulaire), un certain nombre de jumeaux sont considered 
comme normaux, alors qu'ils n'ont peut-etre pas encore atteint Page de manifesta
tion. Pour ces cas, nous devons utiliser une methode correctrice, tenant compte de 
l'age. Certaines series gemellaires de nos statistiques n'ont pas subi cette correction, 
et de ce fait les valeurs peuvent etre plus ou moins faussees. 

II est en outre souvent difficile de differencier Pheredite polygenique de Pheredite 
monofactorielle a penetrance tres incomplete du gene responsable. Penrose (1953) 
a demontre qu'il est illusoire de vouloir, sur la base des donnees familiales, trancher 
en faveur de Pun ou Pautre de ces modes d'heredite, lorsque la frequence du trait 
ou de Panomalie chez les parents et leurs enfants est moins de dix fois superieure a 
la frequence observee dans Pensemble de la population. 

Nous nous proposons d'etudier dans quelle mesure la determination du chiffre 
de concordance chez les MZ et DZ, contribue a Panalyse du mecanisme hereditaire. 

Les methodes statistiques permettent de calculer la probabilite de manifestation et le 
chiffre de concordance pour les jumeaux MZ et DZ. 

Jumeaux MZ 

Lorsque la probabilite de manifestation d'une tare est de 100%, la totalite des 
paires gemellaires atteintes doivent etre concordantes. Si, par contre, cette probabilite 
de manifestation est inferieure a 100%, nous enregistrons uniquement les jumeaux 
positivement concordants ou discordants, a Pexclusion des jumeaux negativement 
concordants. II faut corriger cette erreur. Nous appellerons: 

M, la probabilite de manifestation; 

C, le chiffre de concordance; 
k, le nombre de paires gemellaires concordantes; 
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d, le nombre de paires gemellaires discordantes; 
x, le nombre de paires gemellaires negativement concordantes. 

2k + d cP 
M = ; x = (puisque d = 1'kx); d'oii: 

2(k + d + x ) 4k 

T > ^ 2k 

M = [1] 
2k + d L 

Cette formule donne des valeurs exactes, a condition que tous les partenaires 
concordants positifs soient enregistres directement. Or, dans la regie, une partie seu-
lement de ces jumeaux ont ete l'objet d'un enregistrement direct. 

Nous tenons compte de cet effet selectif, en introduisant dans la formule [1] la 
valeur r, qui exprime la proportion des paires gemellaires concordantes positives 
directement enregistrees, par rapport au nombre total de paires concordantes posi
tives. Le nombre des paires indirectement enregistrees est alors egal a k( i—r) . D'ou: 

M _ 2kr+k( i—r) _ k ( r + i ) 

2 k r + k ( i — r ) + d k ( r + i ) + d 

Sur cette base, nous calculons le chiffre de concordance C, qui exprime la pro
portion du chiffre des concordants positifs par rapport au chiffre total des univitellins, 
soit : 

C 

D'ou: C = M2. 

2k 

k+d+x d2 V 2k+d 
k + d + ik 

Avec l'introduction de ces facteurs de correction, nous obtenons pour les valeurs 
de M un certain nombre de variations incontrolables et dues au hasard. 

Jumeaux DZ 

Les paires DZ representent des fratries de deux enfants. En determinant la pro
portion des atteints et des normaux selon la methode des probants, on obtient directe
ment le chiffre de concordance C. D'autre part, nous connaissons les chiffres at-
tendus de concordance pour une tare monogenique dominante ou recessive dont la 
probability de manifestation est de 100%. 
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HEREDITE AUTOSOMIQJJE DOMINANTE 

Pour chacun des sujets d'une paire DZ, la probabilite d'etre atteint est egale a y2. 
La probabilite pour un sujet atteint est 2-1/4 = 2/4, et la probabilite pour deux 
sujets atteints est 1/4. 

Lorsque M = 100%, 1/3, soit 33.3% des paires DZ seront concordantes pour la 
tare; d'ou, C = 0.333. 

Le rapport de C entre D£ et M£ est done de 1 : 3. 

HEREDITE AUTOSOMIQJJE RECESSIVE 

Pour chacun des partenaires d'une paire DZ, la probabilite d'etre atteint est egale 
a 1/4. 

La probabilite que l'un ou l'autre partenaire soit atteint, est 2(1/4 • 3/4) = 6/16. 
La probabilite que les deux partenaires soient atteints, est (1/4)2 = 1/16. 
C est done egal a 1/7 = 0.143. 
Lorsque M = 100%, le rapport de C entre D£ et M£ est done egal a 1 : 7. 

Taux de Concordance 

Le chiffre de concordance C ne doit pas etre confondu avec le taux de concordance etabli 
pour certaines maladies contagieuses. Si ce dernier est legerement plus eleve chez les 
MZ par rapport aux DZ (par exemple de l'ordre de 2-10%), on doit admettre que 
la probabilite de manifestation de la maladie est tout de meme influencee par le pa-
trimoine hereditaire, sous forme d'une disposition transmissible des parents aux en-
fants. Voici le taux de concordance etabli dans une serie de paires MZ et DZ pour dif-
ferentes maladies infectieuses (Tab. I, selon v. Verschuer, 1964). 

Tab. I. Concordance des jumeaux MZ et DZ pour diverses 
maladies infectieuses 

Rougeole 
Coqueluche 
Varicelle 
Oreillons 
Scarlatine 
Diphterie 
Angine 
Pneumonie 
Appendicite 
Comportement analogue 

Affection 

vis-a-vis de la tuberculose 

Concordance en % 

MZ 

97-4 
97-i 
92.8 

88.4 
54.6 
50.0 

5 ' - ' 
32-3 

35-o 
52.8 

DZ 

94-3 
92.0 

89.2 

72.1 

47.1 

37-7 
39-7 
18.2 

10.0 

20.6 
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Chiffre de Concordance C 

Nous avons etabli les chifFres de concordance chez les MZ et DZ atteints des 
tares indiquees dans le Tab. I I , dont la plupart ont un conditionnement gene-
tique. 

Les chiffres de concordance obtenus pour le rachitisme et les psychoses maniaco-
depressives parlent en faveur de Taction d'un gene dominant. Si Ton tient egalement 
compte des donnees familiales, les valeurs etablies pour le psoriasis et les atopies 
suggerent plutot une heredite dominante. Les proportions calculees pour le diabete 
Sucre, le pied bot et la schizophrenic sont tres eloignees du rapport attendu dans 
I'heredite multifactorielle (1/8 a 1/20), mais ne donnent pas d'indications en faveur 
de la dominance ou de la recessivite. Par contre, nous avons de serieuses raisons de 
penser que la luxation congenitale de la hanche constitue une exemple d'une tare 
hereditaire apparaissant sous forme de variations continues. Celles-ci peuvent s'expli-
quer par la conception d'un systeme multifactoriel avec effet de seuil (C = 1/10). 

Nous aimerions insister sur la valeur toute relative des conclusions de cette etude. 
II s'agit d'un materiel statistique souvent incomplet, parfois tributaire des incertitudes 
du diagnostic, et ne realisant pas toujours les conditions qui garantissent l'exactitude 
de l'interpretation. D'autre part, les rapports des chiffres de concordance ne peuvent 
etre exacts que si la penetrance des facteurs tares differe peu chez les MZ et DZ. 
Neanmoins, ces donnees peuvent contribuer a eclaircir le comportement genetique. 

Bibliographie 

IDELBERGER K. H. (1937). Zwillingsstudien zur Vererbung des angeborenen Klumpfusses. Z. Orthop., 66: 
go. 

— (1939). Die Zwillingspathologie des angeborenen Klumpfusses. Ferdinand Enke, Stuttgart. 
PENROSE L. S. (1953). The genetical background of common diseases. Acta Genet. (Basel), 4: 257. 
VERSCHUER O. V. (1964). Infektionskrankheiten. In P. E. Becker: Humangenetik. Vol. I l l / 1 . Georg 

Thieme, Stuttgart. 

Dr. U. PFANDLER, Rue de la Paix 17, La Chaux-de-Fonds, Suisse. 

164 

https://doi.org/10.1017/S1120962300025336 Published online by Cambridge University Press

https://doi.org/10.1017/S1120962300025336



