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• Etat des lieux

• Indications transfusionnelles

• Méthodes transfusionnelles

• Challenges

• Perspectives

• Non abordés : Grossesse, préparation de la chirurgie, ajout de 
l’hydroxyurée ou du Voxelotor (Q & A)



Mortalité des patients drépanocytaires en France

BEH 2015

STA

Défaillance viscérale lors des CVO

DHTR

Vasculopathie cérébrale

Atteintes cardiaques 

Hypertention pulmonaire

Insuffisance rénale

Atteintes hépatiques
Infections



Quantité d’unités CGR transfusées par 
tranche d’âge (Aline Le Floch et al … F Pirenne soumis)



↗ η
À Ht identique SS > SC > AS > AA

Connes BJH 2014

Castro  Blood 1994

Perturbations hémorhéologique chez le patient drépanocytaire 
à connaitre : déformabilité, viscosité, transport de l’O2



Indications transfusionnelles

Prouvées 

• Prévention de l’AVC de l’enfant

(STOP 1 et STOP 1)

• Amélioration de l’hypertension 
artérielle pulmonaire pré capillaire

Empiriques sans étude confirmatoire

• Prévention de l’AVC de l’adulte

• Prévention et traitement des 
complications chroniques (SCD 
CARRE)

• Traitement en aigu : 
• Défaillance multiviscérale

• Syndrome Thoracique Aigu

• CVO hépatique

• Priapisme

• CVO hyperalgique



Le syndrome thoracique aigu (STA)
« Acute Chest Syndrome »

Guidelines : indications à un échange TF
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Transfusion simple ou échange transfusionnel ?



Echange manuel ou automatisé par érythracytaphérèse ?

  Erythrocytapheresis Manual P value 

Viscosity (cP) -14.1 [-20.1;-7.5] 1.5 [-9.1;22.1] 0.001 

HbS (%) -66.5 (-74.0;-59.1) -25.5 (-31.1;-21.0) <0.0001 

HbF (%) -43.8 (-56.5;-14.3) -20.7 (-25;-18) 0.049 

HbA (%) 64.8 (48.6;68.9) 36.6 (22.8;48.9) 0.004 

HbA2 (%) -6.9 (-15.2;-3.7) -1.5 (-5.3;3.6) 0.01 

Hb (g/dL) 3.6 (1.0;12.0) 17.6 (12.5;26.6) 0.005 

Hct (%) 3.3 [0;18.2] 16.7 [10.8;22.2] 0.012 

Leukocytes (G/L) -31.3 [-46.2;-22.3] -7.9 [-16.5;-0.6] 0.0001 

Platelets (G/L) -50 [-59.6;-42.3] -11.83 [-17.3;-7.5] <0.0001 

MCV (fl) 2.3 [-4.3;3.5] -1.1 [-2.2;1.2] <0.0001 

 
Ait Abdallah Vox sanguinis 2019 

Bénéfices Risques

Manuel Facile Surcharge en fer

Voie d'abord

Econome en CGR

Erythraphérèses Pas de surcharge Voies d'abord

Très bon rendement Iatrogénie (PAC, FAV)

Consommation de CGR



Total number of patients
n=398

TRV≥2.5 m/s
n=109

98 right heart
catheterization

TRV<2.5 m/s (group A)
n=289

mPAP≥25 mmHg (group C)
n=24

mPAP<25 mmHg (group B)
n=74

Lost of follow-up
n=1

Lost of follow-up
n=4

Lost of follow-up
n=20

Deaths
8% (21/269)

Deaths
10% (7/70)

Deaths
39% (9/23)

37/373 deaths
10%

24%

27%

25 lost of follow up
6%

Follow up = 8.8 years (±2.1)

11 pre cap 13 post cap

Bartolucci ASH 2019 

Exemple de l’hypertension pulmonaire



Hypertension pulmonaire pré capillaire

Résistances

Exemple d’un patient

Turpin ERJ 2018 

Patients sous BET plus sévères au départ
Meilleure évolution après 4 BET



vasculopathie cérébrale à l’âge adulte

Amélioration de la perfusion cérébrale chez les patients 
avec une vasculopathie cérébrale du coté pathologique
(NIRS) Martino preparation

Gueguen Am J Hematol 2014



Challenges

• Hémolyses Post Transfusionnelle Retardée



Hémolyse post transfusionnelle retardée

Transfusion

J5J0 J30

Urines foncées
douleur
fièvre
anemie ++

DHTR

Hémoglobinurie avec urines Porto. ↘ HbA
(%HbAxHb), ↘ Hb, ↗ LDH

NE PAS RETRANSFUSER



After TF
Hb = 8,5 g/dl; HbA=30%
HbA=8,5 x 30/100= 2,55 g/dl

Hb at D10 post TF
Hb=6 g/dl; HbA=5% 
HbA= 5 x 5/100=0,25 g/dl

Relative change at D10=-90%

Diagnostic

Mekontso Dessap Am J Hematol 2016



Décision transfusionnelle

Risque d’hémolyse post TF

• ATCD de DHTR ou 
inefficacité 
transfusionnelle

• Patients peu ou pas 
Transfusés

• Présence d’une 
alloimmunisation

Peu de risque 

• Patients déjà transfusés 
> 12 CG  sans incident

Narbey Am J Hematol 2017



Pirenne Blood 2018



Challenges

• Hémolyses Post Transfusionnelles Retardées

• Approvisionnement en CGR : expérience de la COVID19

• Améliorer les parcours patients

• Consolider le lien entre l’EFS, les prescripteurs et l’hémovigilance

• Coordination entre les centres (filière MCGRE)

• Siclopedie web : dossier patient unique de la filière (Q2 2023) accessible par tous les 

acteurs de santé



Perspectives

• Rationnaliser les transfusions
• Indications : protocole SCD CARRE, Autres études ? 

• Volumes : stratégies d’économie (traitement combiné)

• Améliorer le diagnostic des HPTR : dosage Hème et Hb libre

• Sortir d’un programme d’échange au long cours
• Allogreffe de moëlle

• Thérapie Génique
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Améliorer les échanges gazeux

Canham J Physiol 1984

Heart

Muscle

rats



Quantité moyenne de CGR par patient 
(Aline Le Floch et al … F Pirenne soumis)


