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I/-Introduction:

Les anémies hémolytiques extracorpusculaires
(AHEC) sont des anémies dues a une destruction
prématurée des GR (n’ayant pas atteints 120j).

Les phénomenes responsables sont divers mais ne
relevent pas d’anomalies corpusculaires
constitutionnelles ni de I’Hb, ni de la membrane, ni
des enzymes érythrocytaires.

les phénomenes en cause sont acquis, ils sont classés
en deux grandes classes:

-les AH Extra C non immunologiques.
-les AH Extra C immunologiques.



Il/-Les anémies hémolytiques
extracorpusculaires non immunologiques:

Sont consécutives a I'action de phénomenes:
meécaniques, physiques, chimiques, infectieux
ou parasitaires induisant la destruction des GR.

Elles sont intravasculaires.
'évolution est aigue ou chronique.

La prise en charge thérapeutique consiste a
combattre la cause.



A/-Circonstances de découverte:

-ictere plus ou moins marqué selon l'intensité
de 'lhémolyse.

-Splénomégalie : rarement constatée (
I"'hémolyse est intravasculaire).

Un interrogatoire et un examen clinique sont
fondamentaux pour orienter vers une étiologie
particuliere.



B/-Diagnostique positif:

1)-FNS + FS:

-Hb est en dessous des valeurs normales ——
Anémie.

-Réticulocytes augmentés > 120 G/L—— anémie
régéenérative.

Au frottis sanguin:

-les GR sont normochromes, normocytaires voir
macrocytaires ( réticulocytose élevée)

-poikilocytose (présence de GR de forme
différentes): schizocytes, sphérocytes...

la forme des GR est tres importante a apprécier car
peut orienter vers une étiologie.

-on peut retrouver selon le cas des inclusions, des
ponctuations basophiles ou des corps de heinz.




2)-Bilan de I’"hémolyse:

-bilirubine non conjuguée augmentée.
-LDH augmentée.
-haptoglobine effondrée.

-hémoglobinurie.

Le mécanisme hémolytique de I'anémie est
confirmé par un raccourcissement de la durée
de vie des GR, mesurable par marquage
iIsotopique au chrome 51.



3)-Test de Coombs direct (TCD):

En utilisant une antiglobuline polyvalente on
met en évidence la présence
d’immunoglobulines ou de fractions du
complément a la surface des GR.

-le TCD est négatif sighe le mécanisme non
immunologique de 'anémie.

4)- le dosage des enzymes érythrocytaires et |a
recherche d'anomalies de |la membrane et de
I’lhémoglobine, permettent d’exclure ces
étiologies.



C/- Diagnostic étiologique:

Fragmentation des érythrocytes (schizocytes)
* sur surface anormale (valve cardiaque
synthétique).

e sur réseau de fibrine (maladie vasculaire).

En cas de microangiopathies thrombotiques, tel
qgue le SHU (syndrome hémolytique et
urémique) de I'enfant.



Schizocytes sur frottis sanguin




- Surtout au cours de la septicémie par
CLOSTRIDIUM PERFRINGENS le tableau
hémolytique intravasculaire est profond et
d’installation rapide. La bactérie agit par le biais
d’une toxine c’est la toxine a.

-Plus rarement incriminés les bacilles a Gram
négatif (Escherichia coli), de streptocoques ou de
staphylocoques.



*Le paludisme:

'anémie fait partie du tableau clinicobiologique,
en particulier la forme a Plasmodium
falciparum.

Les hématies parasitées portent des altérations
de la membrane érythrocytaire et sont détruites
dans la rate.

Elles subissent les conséquences de l'altération
du systemes de glutathion péroxydase.



Hématies parasitées par le
Plasmodium falciparum




*Trypanosomiase africaine.
Responsable de la maladie du sommeil.

*Babesiose
Due a des protozoaires du genre Babesia.

*Hypercuprémie: Maladie de WILSON

Le cuivre (Cu) accélere I'oxydation de I’Hb, inactive
certaines enzymes intraérythrocytaires et
endommage la membrane des GR.



On note une baisse de la céruléoplasminémie et
une excrétion accrue de cuivre dans les urines.

*Hypophosphatémie:

Il apparait une baisse de I'ATP et du 2,3 DPG
intraérythrocytaires, ce qui provoque une
réduction de la déformabilité membranaire du
GR qui accélere sa destruction.

*Les hépatopathies:

-la présence de stomatocytes de durée de vie
raccourcie au cours d’hépatopathies
chroniques (de 'alcoolisme notamment).



-"'apparition d’acanthocytes au stade terminal
de cirrhoses, due a la perturbation de |la
distribution des lipides membranaires.
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*Insuffisance rénale chronique:

Elle peut entrainer 'apparition de schizocytes ou
d’échinocytes par toxicité membranaire.

*Saturnisme: Plomb

L’hémolyse est d’autant plus marquée que
I'exposition est aigue et massive.

La présence d’hématies a ponctuations
basophiles est classiqgue mais inconstante.



Ponctuations basophiles.

*Hydrogene arsenié:

Suite a I'inhalation de vapeur de zinc chez les
ouvriers de métallurgie, une hémolyse
s'installe dans les heures qui suivent avec de
hématies fantomes (Mb vidées de leur
contenu).



*Les médicaments:

Surtout ceux a caractere oxydant qui conduisant
a la formation de corps de Heinz.

L'hémolyse est dose dépendante ( Déficients en
G6PD +++).

*Venins d’animaux:

Tel que le venin de serpent Cobra par
‘intermédiaire de phospholipase et d'une
orotéine basique.

Certaines: araignées, guépes, abeilles ou
scorpions sont aussi responsables d’hémolyse.



*champignons vénéneux:
Par le biais de dérivés toxiques.

*choc thermique:

-24 a 48 h apres des brulures profondes et
étendues du 3¢™Me degré.

-Paradoxalement, I'exposition prolongée a de tres
basse température .

Induisent des hémolyses par action directe du froid
ou de la chaleur sur les hématies.



*Surcharge aqueuse intravasculaire:
Hémolyse de cause osmotique.

Est responsable d’une destruction accélérée des
GR. 'anémie est souvent associée a une
leucothrombopénie.



l1l/-les anémies hémolytiques
extracorpusculaires immunologiques:

La destruction prématurée des GR est liée a la
fixation d’un anticorps a la surface
membranaire.

La destruction du GR se fait:

- Soit directement par activation du complément
C’ avec hémolyse intravasculaire: (rare).

-soit par phagocytose des GR dans différents
organes ( rate, foie): fréequent.



On en distingue trois catégories:

* Les AH allo-immunes: I'Ac réagit contre un Ag
érythrocytaire étranger.

* Les AH auto-immunes (AHAI): synthese
d’auto-Ac contre un Ag normal de ses GR.

* Les AH immuno-allergiques: due a la fixation
d’un complese Ag/Ac sur le GR, qui devient
« substrat passif ».



A/-Circonstances de découverte:

Les AH immunologiques sont évoquées devant:
-un syndrome hémolytigue néonatal.
-un syndrome hémolytique post-transfusionnel.

-lors d’'une hémolyse qui fait suite a une prise
meédicamenteuse.

-la découverte peut étre fortuite surtout dans le
cas des AHAL.



B/-Diagnostic positif:

* A la formule numération sanguine avec
frottis sanguin:

On retrouve une anémie (Hb diminuée)
normocytaire (ou légerement macrocytaire)
normochrome et régénérative ( réticulocytes >
120 G/L).

On peut retrouver des érythroblastes.
* Le bilan de ’lhéemolyse est positif.



* Le test de Coombs direct: positif, il constitue le
diagnostic de certitude d’'une AH immunologique.

C/-Diagnostic étiologique:

* AH néonatale par allo-immunisation foeto-
maternelle:

La mere s'immunise lors de grossesses ou de
transfusions incompatibles ultérieures. Les Ig
ainsi produites se réactivent lors d’une grossesse
d’un foetus porteur de I'Ag correspondant
(transmis par le pere), il y a passage a travers le

placenta puis destruction des GR feetales donnant
lieu a une AH néonatale.

'Ag le plus souvent en cause est le RH D (Rhésus D)






* AH post transfusionnelle:

Les GR transfusés sont reconnus puis détruits
par un Ac naturel ou acquis présent chez le
receveur.

Elles peuvent étre idiopathiques ou associées a
des maladies ( infectieuses, auto-immunes,
cancers)

On distingues les AHAI a: Ac chauds, Ac froids,
mixtes et I’'AHAI biphasique.



Elles sont liées a une sensibilisation a un
meédicament.

Le mécanisme de destruction des GR se fait
selon un des trois suivants:



1/-Hémolyse intravasculaire par activation du
complément par
complexes immuns (drogue-antidrogue)

Mécanisme par complexes immuns
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Formation d’autoanticorps
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