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* Non a@%rdes Grosses@e préparation de la chirurgie, ajout de
’ hydroxyuree ou dlﬁVoerotor (Q & A)
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Répartition des décés par drépanocytose selon la cause initiale, France entiére, 1979-2010 \:\0
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Quantité d’unités CGR transfusees par
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Perturbations hemorheéologique chez le patient drépanocytaire
a connaitre : déformabilité, viscosité, transport de ['O2
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Indications transfusionnelles
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Prouvées Empmﬁues sans étude gﬁnflrmatmre

* Prévention de 'AVC de Kenfant . Pgé\/entlon de 'AVC d%* Tadulte
(STOP 1 et STOP 1) ‘6,’\°° R ‘?reventlon et traﬁement des

%@c‘@ > complications ciﬁronlques (SCD

& & CARRE)
(O
. Amelloratloao@re ’ hypertensnah * Traitement en aigu :
arterlellegulmonalre pre g>ap|lla|re » Défaillance multiviscérale
%@ @ e Syndrome Thoracique Aigu
S @fo“ * CVO hépatique
Kl * Priapisme
Vv

CVO hyperalgique



Le syndrome thoracique aigu (STA)
« Acute Chest Syndrome »
Guidelines : indications a un echagge TF

clinique : .
o FR>30/mn ou FR <10/min, %@@Q""‘
o respiration superficielle, dlgﬁculte ala parole&\o

o troubles de consuence, 53’ @c\’(’

o anomalies auscultatogres étendues, o&@p

O autre atteinte orgazmque associée, o

o FC>120/mn, s[gﬁes d’insuffisance£ ?ardlaque droite.

@

biologique : «©° 5
o hypoxie a,®‘<e\c une Pa02 <60 @im Hg en air ambiant,

o pH ac@e <7,35; PaCO2 >5b mmHg,

o insuffisance renale algﬁé

atteinte pulmonaire rad|o|0g|que bilatérale ou dépassant 2 lobes,
besoins en 02> 4 L/min pour obtenir une SpO2 >98%.



Transfusion simple ou echange transfusionnel ?
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Echange manuel ou automatisé par érythracytaphérese ?
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& rythrocytapheresis £ Manual P value
o . Qo . Q .

@Q< v.scos(@{cp) 14.1 [-20.1,-2(7.}@ 1.5 [-9.1;22.1] 0.001
Bénéfices ,né'@ Risques Hb&&) -66.5 (-74.0&5\9.1) -25.5 (-31.1;-21.0) <0.0001

Manuel Facile (o/’\ Surcharge en fer @kﬁBF (%) -43.8 (-%@78;-14-3) -20.7 (-25;-18) 0.049

Voie d'abord QJ@"’ & HbA (%) 64.8 (38.6;68.9) 36.6 (22.8;48.9) 0.004

Econome en CGR & HbA2 (%) 6.9 (-15.2:-3.7) 1.5 (-5.3;3.6) 0.01

Erythraphéréses Pas de surchargg@(\ Voies d'abor‘dgq}4 Hb (g/dL) 3.6 (1.0;12.0) 17.6 (12.5;26.6) 0.005

Tres bon rend&;ﬁent latrogénie (PA@,‘QFAV) Hct (%) 3.3[0;18.2] 16.7 [10.8;22.2] 0.012

AN
’ Consomma;c&% de CGR Leukocytes (G/L) -31.3 [-46.2;-22.3] -7.9 [-16.5;-0.6] 0.0001
(oéé < Platelets (G/L) -50 [-59.6;-42.3] -11.83 [-17.3;-7.5] <0.0001
q/@ @’ MCV (f1) 2.3[-4.3;3.5] 1.1 [-2.2;1.2] <0.0001
i 2
© Ait Abdallah Vox sanguinis 2019
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Exemple de I'"hypertension pulmonaire

Total number of patients @ Follow up = 8.8 years (£2.1)
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TRV<2.5 m/s (group A) Q'b<$ TRV>2.5 m/s o 2
n=289 @ n=109 ™
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@6 98 right hear'g &
&R catheterizati\gﬁ
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&o& | 24%
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‘@66 mPAP<25 mmHg (group B) mPAP>25 mmHg (group C)
& n=74 n=24
37/373 deaths ~
10% «006 11 pre cap 13 post cap
Sé d Lost of follow-up Lost of follow-up Lost of follow-up
n=20 —> n=4 — > n=1
A\ 4

Deaths

Deaths
10% (7/70)

Deaths
8% (21/269)

39% (9/23)

Bartolucci ASH 2019




Hypertension pulmonaire pré capillaire

Last evaluation before BETs After a med

NYHA FC ©

N 0 (o] e 10
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Haemodynamics [R2)

Right atrial pressure mmHg 91 | 51C

Mean pulmonary arterial pressure mmHg 4 -58| 351

Pulmonary capillary wedge pressure mmHg =14 9t o

Cardiac index L-min~"\m™ .x$35 (2.28-7.50) 4.53 (2 AQ/

Pulmonary vascular resistance WU &O 3.7 (2.0-12.5) 28 l‘Q}

Sv0, % o 58 (32-75) {é?u
Tricuspid regurgitant velocity ms~"" &00 4.06 13.01-5.27) .@83 2,
Laboratory values < »

Haemoglobin g-dL~" 7 8.0 (7.0-9.5} O 9317

Lactate dehydrogenase IU.L™' & 1014 [415-2691) \)o’ 775 |41

Total bilirubin pmol-L™" (OQ 30 (20-123} <0 34N

Creatinine pymol-L™" 84 [36-125] s 73 14
BNP >100 ng-mL~" or NT-proBNP >308n ‘mL"" 11 (85) & 4
%HbS before BETs N4 < 4311
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Patients sous BET plus séveres au départ
Meilleure évolution aprés 4 BET
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Before ECT 6 months 17 months 6 months after ECT
on ECT on ECT withdrawal
NYHA-FC w m " w
Hb level, g/dL 11.9 8.8 7.7 8.8
HbS rate, % 79 32 40 82

Turpin ERJ 2018
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Number of recurrences
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vasculopathie cérébrale a I’
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Years after the first stroke
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Gueguen Am J Hematol 2014

Amélioration de la perfusion cérébrale chez les patients
avec une vasculopathie cérébrale du coté pathologique

(NIRS) martino preparation




Challenges o
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Hemolyse post transfusionnelle retardée

Transfusion
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Diagnostic
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Decision transfusionnelle
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Symptomatic post-transfusion hemolysis

X<’
Stop further transfusions®; minimize blood sampling (6‘\&
IVig (0.4g/Kg/day for 3 to 5 days) if estimated glomerular ﬁltratio,r\b"géte > 50ml/min
High dose EPO if reticulocytopenia &
. ) . 7
Preventive anticoagulation &
- D
Standard supportive care é@
Q \Z
rv@e’ @6\
O Severity criteria < ®Q,b
* Acute cheE@stnerme with hypoxemia or(i@gute pulmonary hypertension ‘.@;0
* Stroke x@ 060 &
- . . . . Q
Othex@rgan failures (liver, kidney) ’QJQQ <0
1.O @‘ 60
< X
S <>
L& <
& g
<& \ 4 C\‘é’ Y
&0 No 7 Yes
(0
O
A4 & Y
Close Monitoring «0\50) Eculizumab (900 mg at Day 1 and Day /)
&
(o(< * A rescue transfusion is indicated if life threatening anemia
’1,© (total Hb<3 g/d| with shock or hyperlactatemia)
,19’1/ ¢ Rituximab (1000 mg) and methylprednisolone (10 mg) if

transfusion for a patient with antibodies (+DAT or

+screening test or +elution) is indicated

Pirenne Blood 2018



Challenges o

* Hémolyses Post Transfusionnelles Retardées .
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* Approvisionnement emﬁGR experlencg@ae la COVID19 «°
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* Améliorer les parg@urs patients ¢
<
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* Consolider ¢ lien entre I'EFS, Ie@‘prescrlpteurs et I’'hémovigilance
&

. Coordaﬁgétlon entre les cent‘Pes (filiere MCGRE)

. Sléjfopedle web : dOSS@ér patient unique de la filiere (Q2 2023) accessible par tous les

'19’1'
acteurs de santé



Perspectives
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* Rationnaliser les transfusions & S 60 &
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* Volumes : stratégies d@eConomle (tralterpﬁént combiné) &
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* Améliorer le dlag’nostlc des HP'LR dosage Heme et Hb libre e@\\
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* Sortir d gaiﬁ programme doéchange au long cours
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Améliorer les échanges gazeux
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Quantité moyenne de CGR par patient
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