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Fait clinique
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RÉSUMÉ 
La Leucémie érythroblastique pure (LEP) est une entité rare, de pronostic sombre. Elle peut concerner tous les âges 
y compris les enfants. Nous rapportons un cas de LEP chez un nourrisson âgé de 11 mois présentant des lésions 
cutanées évoquant des leucémides, une masse du vaste médial et une adénomégalie des chaines ganglionnaires 
homolatérales ilio-fémorales dans un contexte fébrile. Devant l’aspect morphologique très immature des blastes 
sur frottis de moelle osseuse, le diagnostic a été confirmé par l’immunophénotypage. Le patient est décédé suite à 
une chimiorésistance, détectée par une non-rémission cytologique et immunophénotypique. 
Mots clés : Blastes immature, Immunphénotypage, Leucémie érythroblastique pure

ABSTRACT 
Pure erythroblastic leukemia (PEL) is a rare entity with a poor prognosis. It can affect all ages including children.
We report a case of PEL in an 11-month-old infant with skin lesions suggestive of leukemia, a mass of the vastus 
medialis and adenomegaly of the iliofemoral homolateral lymph nodes in a febrile context. Given the very immature 
morphological appearance of the blasts on bone marrow smears, the diagnosis was confirmed by immunopheno-
typing. The patient died due to chemoresistance, detected by cytological and immunophenotypic non remission.
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INTRODUCTION 
L'érythroleucémie aiguë se caractérise par une popula-
tion érythroïde immature prédominante et représente 
environ 2 à 5 % de tous les cas de leucémie aiguë. Deux 
sous-types sont reconnus en fonction de la présence 
ou de l'absence d'une composante myéloïde significa-
tive : l'érythroleucémie et la leucémie érythroïde pure. 
L'érythroleucémie est principalement une maladie des 
adultes, tandis que la leucémie érythroïde pure peut 
être observée à tout âge, y compris chez les enfants.

OBSERVATION  
Il s’agit d’un nourrisson de sexe masculin, âgé de 11 
mois, admis au Centre national de greffe de moelle os-
seuse de Tunis, pour une masse du vaste médial et une 
adénomégalie des chaines ganglionnaires homolaté-
rales ilio-fémorales dans un contexte fébrile évoluant 
depuis 8 jours. L’examen clinique a retrouvé une splé-

nomégalie de 3 cm, des lésions cutanées évoquant 
des leucémides et des lésions purpuriques.
L’hémogramme a montré une bicytopénie : une ané-
mie hypochrome microcytaire arégénérative (hémo-
globine : 5,1 g/dl, N : 10,5 – 13,5 g/dl, VGM : 69,7 fL, N 
: 72- 87 fL, TCMH : 22,4 pg, N : 21-31pg, réticulocytes 
: 19 G/L, N : 20-90 G/L), une thrombopénie à 45 G/L 
(N : 200- 550 G/L) et une lymphocytose à 7,69 G/L 
(N : 3-13,5 G/L). 
Le bilan biochimique a révélé un syndrome de lyse tu-
morale : LDH : 3339 UI/L (VN : 190 – 400 UI/L), acide 
urique : 181 mg/L (VN : 25 - 40 mg/L).
L’urée et la créatinine étaient respectivement de 2,4 
mmol/L (N : 2,5 et 10 mmol/L) et 11 mol/L (N : 20 – 90 
mol/L).
L’examen du frottis sanguin a mis en évidence une 
myélémie évaluée à 13% dont 7% de blastes hétéro-
gènes avec des signes de dysgranulpoïèse (Figure 1).  
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Figure 1 : Frottis sanguin au MGG grossisssemet x 100
Blastes agranuleux et discréte myélémie

Le myélogramme a montré 85% de blastes polymor-
phes, de grande taille et vacuolés 
(Figure 2). La myéloperoxydase(MPO) était négative.

Figure 2 : Frottis médullaire coloré au MGG grossise-
ment x 100

L’immunophénotypage a objectivé une population 
blastique à 90% exprimant les CD36, CD71 et CD58, en 
faveur d’une LEP. Le CD235a était négatif.
Le Caryotype sur moelle était 46,XY avec un clone pa-
thogène trisomie 7 et émergence d'un sous clone pré-
sentant une Trisomie 8. Le transcrit MLL-AF4 par RT-
PCR était négatif
Le patient a été mis sous protocole ELAM2.
Le myélogramme de contrôle post-induction, 
pré-consolidation, a été réalisé montrant 45% d’éry-

throblastes atypiques et 13% d’érythroblastes ma-
tures. L’immunophénotypage a révélé la persistance 
de 45% de blastes CD45 moyen à faible exprimant 
CD13, CD36, CD71 et CD58, confirmant la non ré-
ponse au traitement.
Suite à l’absence de rémission, le patient a reçu une 
induction Core FLAG-IDA. Le myélogramme de 
contrôle à la fin de la cure a montré une moelle enva-
hie à 100% de blastes ayant le même profil immuno-
phénotypique initial.
Le patient est décédé au cours du traitement. 

DISCUSSION
En 1985, lors de la révision de la classification Fran-
co-Américano-Britanique (FAB ), les critères diagnos-
tiques de la leucémie aiguë érythroblastique (LAM-M6) 
ont été définis par la présence d’au moins 50% d’éry-
throblastes parmi toutes les cellules nucléées, une dy-
sérythropoïèse  et des myéloblastes ≥ 30% des cellules 
médullaires non érythroïdes[1].
Les classifications OMS 2001 et 2008 distinguent 
deux sous-types de leucémie aiguë érythroïde : l’éry-
throleucémie et la leucémie érythroïde pure.
La leucémie érythroïde pure (LEP) est définie par la pré-
sence de plus de 80% de cellules érythroïdes imma-
tures dont au moins 30% de proérthtoblastes (selon la 
classification FAB : M6b).
L’érythroleucémie,est définie par la présence de 
plus de 50% de cellules érythroïdes et  plus de 20% 
de myéloblastes de toutes les cellules non éry-
throïdes(également classées auparavant comme FAB 
M6a) [2,3]. 
Quand le taux de blastes est inférieur à 20%, on pose 
le diagnostic d’une anémie réfractaire avec excès de 
blastes (AREB)[2].
En outre, certains cas répondent à la fois aux critères de 
leucémie aiguë érythroïde/myéloïde et à ceux de LAM 
avec dysplasie multilignée. Dans ces cas, la classifica-
tion OMS 2001 et 2008 suggèrent de poser le dia-
gnostic de « LAM avec dysplasie multilignée, leucémie 
aiguë érythroïde/myéloïde » [3].
Actuellement et selon la classification OMS révisée en 
2017, l’érythroleucémie n’existe plus ; seul le sous-type 
LEP est retenu [4].
L’érythroleucémie était une maladie rare, elle représen-
tait 3 à 4% des cas de LAM et était prédominante chez 
le sujet âgé. Quant à la LEP, elle est exceptionnelle et 
peut concerner tous les âges y compris les enfants [5].

Hémogramme 
Au cours de la LEP, l'anémie et la thrombopénie sont 
fréquentes. L’érythrémie est présente chez un quart 
des patients [3].
Dans la présente observation, la thrombopénie était 
modérée. L’anémie était profonde, hypochrome micro-
cytaire arégénérative. Il n’y avait pas d’érythrémie mais 
plutôt une myélémie. 

Morphologie des blastes
Dans notre observation, la moelle osseuse était enva-
hie par des cellules immatures polymorphes de taille 
variable et vacuolées, de rapport nucléocytoplasmique 
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allant de 0,7 à 0,8. Le cytoplasme était basophile et 
agranulaire. La chromatine était fine et dispersée.
Cette morphologie atypique n’a pas permis de faire 
l’assignation à une lignée bien déterminée.
En effet, au cours l’érythroleucémie, tous les stades de 
maturation des précurseurs érythroïdes peuvent être 
présents avec prédominance des formes immatures. 
Les précurseurs érythroïdes sont dysplasiques avec 
éventuellement des formes mégaloblastiques et/ou 
multinuléées. Le cytoplasme des cellules immatures 
contient souvent des vacuoles mal limitées qui peuvent 
fusionner. Les myéloblastes sont de taille moyenne, le 
cytoplasme contient souvent quelques granulations 
avec parfois des corps d'Auer [6].
Dans la forme typique de la LEP, on retrouve de grandes 
cellules immatures avec des noyaux ronds centraux, un 
ou plusieurs nucléoles autour d’une chromatine disper-
sée et un cytoplasme fortement basophile. Les autres 
cellules érythroïdes nucléées en cours de maturation 
sont considérablement diminuées et présentent sou-
vent des caractéristiques dyspoïétiques [3]. 

Cytochimie
Comme pour notre cas, dans les LEP,  les cellules blas-
tiques sont toujours négatives pour la myéloperoxy-
dase (MPO) et la chloroacétate estérase [5]. 
Une caractéristique des blastes au cours de la LEP est 
la positivité cytoplasmique pour la coloration acide pé-
riodique de Schiff dans un motif grossièrement granu-
laire ou globulaire.  Les tâches de fer mettent en évi-
dence les sidéroblastes en couronne dans environ la 
moitié des cas, plus souvent observés dans les cellules 
érythroïdes nucléées en cours de maturation [3]. 

Immunophénotypage
La LEP, sans preuve morphologique de maturation éry-
throïde, peut être difficile à distinguer des autres types 
de LAM en particulier la leucémie mégacaryoblastique, 
ainsi que de la leucémie aiguë lymphoblastique et des 
lymphomes. Lorsque la morphologie des blastes est 
atypique, l’immunophénotypage s’avère être un exa-
men clé permettant la confirmation du diagnostic [7]. 
L'utilisation de marqueurs spécifiques dela lignée éry-
throïde est cruciale. Les
formes les plus différenciées peuvent être détectées 
par l'expression de la glycophorine A (CD235a) [6].
La positivité partielle du CD71 et du CD36, est égale-
ment observée dans les précurseurs érythroïdes. Le 
CD71, le récepteur de la transferrine, est un marqueur 
d’activation exprimé dans différentes leucémies aiguës. 
Combiné avec le CD36, il est utile dans la caractérisa-
tion des érythroblastes aussi bien normaux que ceux de 
la LAM6 [7,8].
Le CD36 est habituellement positif pour les progéni-
teurs érythroïdes à des stades précoces de leur diffé-
renciation. Ce marqueur n'est pas spécifique des éry-
throblastes et peut être exprimé par les monocytes et 
les mégacaryocytes [6]. 
Chez notre patient la glycophorine A était négative 
avec une positivité des CD36 et CD71, compatible 
avec le diagnostic de LEP. La négativité du CD235a est 

concordante avec l’aspect morphologique très indiffé-
rencié des blastes.

Génétique 
Il n'y a pas d'anomalie chromosomique spécifique de la 
LAE. Il s’agit le plus souvent de caryotypes complexes 
avec de multiples anomalies structurelles.Les anoma-
lies des chromosomes 5 et 7 sont retrouvées aussi bien 
dans la LAE que dans les LAM et les SMD liés au trai-
tement. Cependant, la délétion 5q est plus fréquente 
dans la leucémie érythroïde de novo tandis que la dé-
létion 7q est plus commune lors des LAM liée au trai-
tement [5].
Les patients présentant des caryotypes complexes ou 
des anomalies des chromosomes 5 et / ou 7 ont un 
taux de rechute plus élevé que ceux présentant des 
caryotypes normaux ou simples [5]. Le caryotype de 
notre patient a révélé un clone avec la trisomie 7 et un 
sous clone émergent avec une trisomie 8. 
L’équipe de Wang et al. a montré que 100% des pa-
tients atteints de LEP avaient des mutations de TP53 
ce qui suggère que cette dernière peut jouer un rôle 
dans la pathogenèse de  la LEP et contribuer à l’instabi-
lité génétique et au caryotype complexe fréquemment 
retrouvé. [9].

Clinique
Les patients atteints de LEP présentent souvent une 
fièvre, une asthénie et moins fréquemment des sai-
gnements cutanéo-muqueux légers ainsi qu’une lym-
phadénopathie, associés à un ictère et à une pâleur. 
L’examen clinique peut révéler une organomégalie. Une 
hépatosplénomégalie dans 20 à 40% des cas. Le score 
ECOG PS est généralement égal à 2 [10]. 
Chez notre patient, le syndrome tumoral était atypique, 
caractérisé par la présence de leucémides, localisations 
extra-hématopoïétique, observées le plus souvent au 
cours des leucémies aigues avec composante monocytaire.
L’induction standard permet une rémission complète 
(RC) dans seulement 10 à 40% des cas, généralement brève.
Il est important de différencier la LAM6 de novo de la 
LAM6 secondaire au traitement, dont le pronostic est 
plus sombre. L'induction de la rémission pour la maladie 
de novo est similaire aux autres sous-types de LAM, 
mais le mauvais pronostic a été lié à une courte durée 
de rémission [7].
Le meilleur traitement est la greffe de moelle osseuse. 
Elle peut être discutée lors de la première rémission 
complète en particulier chez les patients à caryotype 
complexe avec anomalies chromosomiques [6].

Diagnostic différentiel 
Le diagnostic différentiel de la LEP comprend des af-
fections non néoplasiques telles que l'anémie dysé-
rythropoïétique congénitale, l'anémie hémolytique, la 
carence en vitamine B12 / folate et l'infection. Les af-
fections néoplasiques à distinguer de la LAM6 sont 
les néoplasmes myéloïdes à prédominance érythroïde 
à l’instar des syndromes myélodysplasiques (SMD), la 
LAM avec anomalies associées aux myélodysplasies, 
LAM avec anomalies cytogénétiques récurrentes et 
LAM post-chimiothérapie [4].
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CONCLUSION
La LEP est une entité rare, de pronostic sombre. 
Lorsque les cellules sont très immatures et morpho-
logiquement atypiques, l’immunophénotypage est 
l’examen clé qui permet de caractériser et de classer les 
cellules blastiques.
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