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I- LA MET HEMOGLOBINE CONGENITALE

C’est une hémoglobine a affinité modifiée pour I’oxygene, résulte d’une
mutation qui altére la poche de 1'héeme au niveau de la zone de contacte entre les
sous unité (lieu de fixation du 2-3 DPG).

On pourra constater :

- soit une diminution de I’affinité pour I’oxygéne entrainant une cyanose et

une anémie.
_ Soit une augmentation d’affinité entrainant une polyglobulie.

II- LA POLYGLOBULIE

Le terme de polyglobulie qui étymologiquement indique ’existence d’un
excés de globule rouge dans le sang, ’excés des GR sans modification du taux
d’hémoglobine, de I'hématocrite, correspond & une anomalie de synthése de la
globine par thalassémie hétérozygote et n’entre pas dans le cadre des

polyglobulies.
Les individus qui, en revanche présentent un exces du nombre de GR, HK,

Hb, sont porteurs d’une polyglobulie, qui va en fonction des résultats de 1’étude
du volume globulaire(VGT) et du volume plasmatique(VPT), entre dans I'un
des cadres suivants :

e Polyglobulie vrais que ce soit primitive ou secondaire.

e Polyglobulie relative.

> CLASSIFICATION DES POLYGLOBULIES
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Augmentation du nombre
~ de GR de ’'HK et de I’Hb

Augmentation du VGT VGT normale
Homme > 36 ml/kg
Femme > 32 ml/kg

polyglobulie vrais polyglobulie relative
Déshydratation
Epo Epo Epo Fuite capillaire
Basse normale augmentée Vasoconstriction intense
‘L Y
Maladie de Vaquez polyglobulie secondaire

(Polyglobulie primitive)

sécrétion d’Epo
inapproprice

Sécrétion d’Epo appropriée en
réponse a un stimulus
hypoxémiant

Insuffisance respiratoire tumeurs et kystes rénaux
Adaptation a I’altitude tumeurs (foie, cervelet...etc)
Hémoglobine hyper affine

Epo : érythropoiétine
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