Sphérocytose

1° Physiopathologie :

C’est une mutation sur les genes codants les pest@u cytosquelette sous membranaire de
I’hématie (Spectrine, Ankyrine, etc..).

La mutation est a transmission autosomale, domasaniis sans prédominance ethnique.

Parallelement, lorsque la cellule gonfle, elle pded phospholipides membranaires car la
membrane est instable (Microcytose).

Les Sphérocytes vont étre détruits :

= En circulation : membrane instable donc sensiblepaassions osmotiques.
» Dans les tissus : mauvaise circulation. Les cedlstagnent et sont détruites
par phagocytose dans la rate.

Cela provoque : une hémolyse, anémie, splénomégzbee, ulcére au niveau des jambes et
un retard de croissance.
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2° Diagnostic :

Splénomégalie
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Hémogramme

Anémie microcytaire, normochrome,
régénérative, Sphérocytes

\ 4
Dosage de la Bilirubine

Augmenteée

Hémolytique, normochrome

RGO
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Test d’autohémolys:

Corrigé par le glucose
Hémolyse par anomalie de
membrane

SPHEROCYTOSE

A 4
Electrophorese des protéines
membranaires

3° Traitement :

On effectue une Splénectomie aprés I'age de Scanguii provoque une diminution de
I’'hémolyse donc I'anémie disparait.
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