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INTRODUCTION :
- L’némolyse physiologique est la destruction du &fRes une vie de 120j, elle est compensée
immédiatement par la MO, sans répercussion clinigusologique.

- Elle doit étre différenciée de I'hémolyse patlgitpue ou hyper hémolyse liée a la modification de 3
facteurs vitaux pour le GR :

» La membrane érythrocytaire.

* Le métabolisme énergétique : enzymes.

» Le contenu hémoglobinique.

- Intérét : compréhension de la physiopathologeate&mies hémolytiques et méthodes d’exploration.

L'HEMOLYSE PHYSIOLOGIQUE :
I- M.e.e de I'hémolyse physiologique :
- Par marquage radioactif du GR soit pargtl@®1 ou glycine marquée audbu N4 et on suit le
destin du GR marqué :
* la Yavie moy d’'un GR est de 30j, laée de vie moy est de 120;.
* chaque GR détruit est remplacé emmé&mps (chaque jour, il y a un renouvellemerit/d&0
de la masse érythrocytaire).

[I- Causes et mécanismes de I'hémolyse :

A- Particularités du GR :
- L’absence de noyau implique 3 notions :
* Incapacité du systéme protéijle’existe pas d’ADN ni d’ARN)
* Donc un stock enzymatique et gaéque limité et prédéterminé.
* L'usure progressive et la disgan des constituants non renouvelables.

- Le métabolisme énergétique du GR a palerde :

* Maintenir en activité un systengéelucteur puissant NADH-NADPH. En effet ce systeste e
nécessaire pour que I'Hb soit protégétre I'oxydation de ses constituants (fer et lep Dans
ce systeme le NADH est fourni pardéevprincipale de la glycolyse et le NADPH est faur
exclusivement par la voie accessoire.

* Produire I'ATP : celui-ci est nésasre au bon fonctionnement de la pompe Na+/K-aet p
conséquent a I'équilibre osmotiquedhi (lutte contre I’hyperhydratation). Il est foupar la
glycolyse essentiellement assurédgpanie principale.

B- Caractéristiques du GR viellli :
- Les constituants du GR connaissentiguus altérations :
* Trouble des échanges ioniquedu flux de Na+dans la cellule gdle la concentration de K+
intracellulaire.
* Altérations membranaires
*|du taux d’ATP ? de 2-3 DPG qui diminue I'affinité dHb pour I'Ce.

- L’état préhémolytique : altération de la plas@ajlobulaire, ave¢de la rigidité, sphérocytose,
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microcytose. Donc le GR sera piégé dansdedlaires et phagocyté par les macrophages la
et du foie (systéme réticulo-endothéliale).

- Cependant, cet état n’est pas suffipant expliquer la mort compléte du GR.

[1I- Destin des constituants du GR :
- Le stroma : décomposés dans le cytoplasmendesophages.

- L’Hb : chacun de ses constituants subit un garticulier.
* La globine : dégradée en AA qui rejoégt le pool global des AA.

* Le fer : fixé sur la ferritine et réligé pour la biosynthese de I'Hb.

* Le noyau tétrapyrolique de I'Hb :

» Dans le systéme réticulo-endothéliale aprés déggldition et ouverture du cycle, on
aura la biliverdine qui réduite en bilirubine libre

» Puis passe dans le plasma ou elle sera fixéebauttahe.

» Dans le foie, la B.L (liposoluble) parvient a ldlgke hépatique ou elle sera glucoro-
conjuguée (devient hydrosoluble) par la glucordrassférase, puis elle est sécrétée par
la bile.

» Dans lintestin elle se transforme en urobilinoggnepeut suivre 3voies :

* Passer dans le cycle entéro-hépatique.
* Se transformer en stercobilinogene puis steragobiliminée dans les selles responsables de leur

coloration
* Se transforme en urobiline qui passe dans lewarapres réabsorption et shunt du cycle EH.

L'HYPERHEMOLYSE=HEMOLYSE PATHOLOGIQUE :

- C’est la destruction précoce et exagérée desi@Rlants sous I'effet d’'un processus hémolytique q
peut étre intrinséque (H.corpusculaire) ou extqusgH.extra-corpusculaire). Ce processus peut étre
congénital ou acquis, il affecte toujours un desstituants vitaux du GR : membrane, enzyme, Hb.

|- Mécanisme :
A- Hémolyse d’origine corpusculaire :

1- Malformation globulaire :
- Microsphérocytos¢de la perméabilité au Na+ et & I'eau)
- Elliptocytose héréditaire.
- Stromatocytose.
- Ancanthocytose (perturbation desaéges des lipides de la membrane)
- Drépanocytose (en faucille) cageaste par la présence d’Hb.
- Thalassémies (microcytes)au p thalassémie.

2- Erythroenzymopathies :congénitales

- Déficit en G6PD : peut étre du @iise de certains médicaments (antipaludéensritbese)
ou certains aliments (féve). Ce défiéihe la régénération du NADPH ce qui entraine
'accumulation du peroxyde toxique. t€ethomalie est située sur un gene lié au chrom@som
X donc+grave chez I'homme.

3- Déficit en pyruvate kinase défaut de régénération de I'ATP.

4- Maladie de Marchia FavaMicheli :
- ou hémoglobinurie paroxystique nocéyrc’est une maladie corpusculaire acquise dae a |
sensibilité excessive de la membranecayptément méme en I'absence d’Ac.
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B- Hémolyse extracorpusculaire :
1- Causes immunologiques :
- Ou on a fixation d'un AC sur le GR quiteine une activation du complément avec hémolyse
intra-Vx soit destruction du GR par les ppagdes desorganes (foie, rate).

* hémolyses isoimmunes : aprés tramsfusecente (exp : AC antiRh) ou au cours de lzadial
hémolytique périnatale.
* hémolyses auto-immunes.
* hémolyses immuno-allergiques : dudes fixation d’un complexe Ag-Ac sur le GR.

2- Causes toxiques :
- plomb, venins des serpents et le cuivre.

3- Causes infectieuses :

- Bactérienne : septicémie a clostriditenfifpngens ou a staphylocoque.
- Parasitaire : plasmodium.
- Virale : hépatites virales.

4- Causes mécaniquesricroangiopathies, les valves intracardiaques, CEC.

lI- Exploration de I'hyperhémolyse :
A- Affirmer I'hyperhémolyse :
1- Critéres indirects :

- Amnésiques : ATCD familiaux, persolsn@alves cardiaques), contexte infectieux, trasisi,
médicament, toxique.

- Cliniques : Triade : paleur, icter®Ns (inconstante)
- Biologiques : * Anémie normochrome maxcytaire +tdu taux des réticulocytes.

* Signes d’hypatabolisme de 'Hb tBNC, 1fer sérique;stercobilinogéne
turobiline, | haptoglobine.

2- Criteres directs étude de la durée de vie du GR marquézu C

B- Déterminer le siége de I'hyperhémolyse :
1- Hémolyse intra-vasculaire :
-Thémoglobinémie, eghémoglobinurie et du taux d’haptoglobime

2- Hémolyse extra-vasculaire :
- Mise en évidence par le GR marquéyaoichrome51 et par le comptage ext.

C- Rechercher I'étiologie :
1- Recherche des anomalies corpuscust:
- Etude des constantes corpusculainesnération globulaire, hématocrite, taux d’Hb.

- Frottis sanguin : recherche de sphdes, ovalocytes, platicytes, acanthocytes,alrépytes,
corps de Heinz (déficit en G6PD, Hétable).

- Etude de la résistance globulaine solutions hypotoniques :

* I'némolyse physiologigue commence a une concentrate 4,6% et complete a 3,4%.

« Larésistance globulaire gglans la thalassémie gdans la microsphérocytose
héréditaire.



- Epreuve de I'auto-hémolyse in vitmonsiste a mesurer la qté d’Hb libéré apres 48Hgs
hématies incubées par leur proprenmasoit en milieu ordinaire ou enrichi (ATP, gleed:
» 1dans le Minkowski Chauffard et corrigé par le glseo
» tdans le déficit en pyruvate kinase et corrigé paPA

- Dosage des enzymes globulairesuvate kinase, G6PD, gluthation réductase....

- Analyse de I' Hb : électrophorésd’Hib, étude de la stabilité de I'Hb, étude defiaité de
I'Hb pour I'O2....

2- Recherche des facteurs plasmatiques :

- Tests globulaires : test de Coomilectipour rechercher les Ac fixés sur les GR.
- Tests sériques : exp : test de Caoimdirect

- Autres : hémocultures, goutte épmaiss

CONCLUSION :
- Pour aboutir & un diagnostic précis, I'étude’dérholyse pathologique doit étre compléte, mais mém
ainsi, il persiste encore des cas ou il est impssictuellement d’étiqueter avec exactitude.



