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La drépanocytose : une maladie rare ?
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Principe de l'allogreffe de ©SH
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Etapes de la greffe de C§ﬁ
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L "allogreffe et drepangcytose en 2022:
3 plateformes prmmpazfés
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* En dehors des greffes HLA identiques non apparentées et des greffes
haplo-identiques T déplétées aprés CDT myéloablatif




Allogreffe familiale HLA identique
a CDT myeloablau;f*\ &
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©TOX|C|te plus élevée chez les adultes:
A 20% seulement des greffes apres 15 ans

Gluckman Blood 2017, Bernaudin Haematologica 2020, Capelli Haematologica 2019



Allogreffe familialgHLA |dent|que
a CDT non«omyeloal:glzatlf
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70 a SO%vdes patients n’ont pas de donneur HLA identique

Hsieh NEJM 2009, Jama 2014, Alzahrani BJH 2021




Allogreffe haplg-ldenthue
a CDT d'intehsité regmlte
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Fuente BBMT 2018, Dhedin EBMT 2022, Kharya BMT 2021, Bolanos Lancet Haem 2019,
Mallhi BBMT 2020, Saraf BBMT 2018
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> En présence de dgahneur famlyéT HLA
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> Chez I'enfa#t : la greffe 2 QDT myéloabaltif rggte la
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> Laqg'}‘effe haplo-identiques est une alternative a discuter
dans les formes séveres de la maladie



Chimerisme apres allogreffe,pour
drépangcytose Q@
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- Chimérisme donnedr 50%: suffisant pour que les GR ne soient que du donneur

- Chimérisme mixg@: persistence de LB mémoires du R qui peuvent avoir un impact
sur la reconsiti@’ﬁon érythrocytaire en cas de incompatibilit¢ GR R/D

- Chimérisme mixte: plus fréquent dans les greffes HLA identiques a CDT NMA

Bernaudin Haematologica 2020, Magnani Haematologica 2020



Allogreffe et drepanocytosa

Quand tr@nsfuser %
» Avant la greffe: +/- 3 mg;é pré-greffe. Ozbi’“ectlf HB S <30%

£
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» Stabiliser la ma1’ad|e durant(j@ perlode pré- greffe
&Oo ‘&( <z>\

> Freiner [ érythropoigse«s’, \°

Objectif: fiiminuer le rl§gﬁ,@é>de rejet plugxqmportant que

dans L@g greffes pou{eﬁﬁemopathles mzé‘llgnes
o\ r<°
& <
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> Améliorer ladlérance au CD§F (Sérothérapie anti-
Iymphocxdfes T, cortlcotheréple)

- Apres I@ﬂgreffe . jusqu’a reprise de |'érythropoiese du
donneur



Allogreffe et drepanocytoae

Comment tgénsfuser&
1. Recommandatlons iransfu5|on§f greffe:

2. Selon les recom?nandatlons transfusmn

patients drepagaécytalres &
, &
& AIImmmum,é‘a@on anti GR | &
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Compatibilité¢ ABO, RH, KEL1 Resgcter AC présent ou non
Q& Compatibilité ABO, RH, KEL1
o phénotype étendu FY, JK, MNS
o
'191" o

Test de compatibilité




Les questions concerﬁ%mt la trapsfusion:
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- Impasse transfusionnelle %@ hoix CGR si CAT TCD
igeompatibilité de RAI vs GR du D

- HPTR contrindiquant 5 |
les transfusions ,TRP bg.}é?\s RAI pré-greffe
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Indication de-treffe mais

Quid
érythropoiese
post-greffe si
chimérisme
mixte et AC
érythro du R
vs D ?

Comment transfuser ?




Situations transfusionnelles
parfois tresstomplexes
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Pédiatrigde: F Pirennne, C@oondarre, B Koehl
Adulte: F Pirenne, A Habibi, F Lionnet
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Un exemple: M.Ne né en 2003

HDM & &
- Drépanocytose SS severeoavec multlples@VO et STA
- Sous hydroxycarbamldg depws 2010 <°

Ov& a>°
(O
Histoire transfusQﬁnelle @Q &
Groupe phénotypé’ B+, D+, C-, E;\o~t+ e+, K-, Fy(abz&fk (a-b+), M-
N+, S-,s+ i>\
< @6 ( \0
Transfu5|on@(° S @é

3 transfugions de 2015 a@%l? Compatibifigg ABO, RH, KEL1

- Apparition anti Jkagéfe 13/12/2017 . C@%Slgnes phéno étendu

- Transfusion 12/04‘??018 phéno ete\@ﬁu (Jka-).

- HPTR en Belgd‘que Retransfusior’a Brx le 26/04/18 (2 CGR
Jka- et MQ){a RAIl a Brx : anti Jka.

- 31/05/1&Apparition anti M + + persistance de I'anti Jka . Pas
d’'autre KC




Un exemple: M.N\. ne en 2Q03
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Enquéte immuno hémato et in’?%rprétation , @&w
‘Q/@ r@é\e’

- Etant donnée Iapparluén de I'anti-M, gte facon concomitante

au tableau cllnlqu%;%t b|olog|que aét la probabilité élevée

(70%) d’avoir reg:u des CGR <159I+ le 12/04/18&\ I’anti-M

pos&blemeévesponsable du«lﬁPTR &\0

- Patient ng’)t répondeur alé?lo mmumsa(&ﬁ’n 1er allo-AC
anti- Jk@?apres 3 eplsogtés transfusmnneL@, antl M apres 4 ou
S eplsodes transfus@‘hnels @?f

o ol
< X

Evolution : &’ >
CVO++. &
Projet: Reprise programme transfusionnel et greffe haplo-
identique .




Prise en charge :
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1. Rendre le patient « f?ansfusable »7’.(» Mabthera et
transfusions en phenotype eﬁ?endu CGR gﬁmpatlblllses (CGR
rares) & &

- 4 Mabthéra ( en foQ@T?on des LB) a&\értlr fev 2021

- Disparition des R&I a partir de n;&f?s 2021 @\

- Hb S<50%. Ras de remdwe@’du HPTR. Dlmycmtlon CVO.
- Possibilité dg reparer le pagegpau projet de gpé‘?f

2. Evaluegﬂes réserves e,r‘i’ GR pour la greﬁ%/ besoins
Et s’assurer avant Iaaﬁreffe de la dlspogq‘f)\lllte des produits
(CGR cryoconserve‘é en partie) S
O

vy .
Besoin CGR ©@ MAC geno NMA géno Haplo RIC
CGR jusqu’a Jg@@ med 8 (2-29) med 2 (0-9) med 7 (2-11)
Vv




Prise en charq>e (suite) »

4. Poursuite des transfusions: ,@ »

{00

- 3CGR par mois jusqu’a la gre‘ﬁ’e &

- Entrée pour la greffe: Hb 1\@69/ Retic 221/%@% 2N/ Bili44/RAl-
HBS=26% @(o Co

- Tolérance correcte %@%DT @6‘)

5. Quid de la man1<{9ulat|on du grgﬁ‘on avec un do@ﬂeur
O+, D+,C- E-,CK€+ K- Fya-FyB>, ;lka+3kb+ Dégision de
deserythroc;% gtion de la mo%H@ malgre absence}ﬁc chez le
patient C@@ e le 4 aout 29?’2 @Q@

6. Suivi post- greffe &b @«,

- Protocole transfysionnel: O+,D+, C@‘E c+, e+, K-, Fya-, Jka-,
M-, S- compatlt%;li%

- 15 CGR 0

- Sans recmﬁ‘Ve accident transfusionnel




Prise en charg>e (smte) &
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7. Impact chimérisme pos@«@reffe &
Pb: en cas de chimérisghe partiel Ime@‘c‘)cytalre etACduR
contre les Ag GR dgoﬁ possible endhroblastopénie

- Incompatibilite ABOD majeure ou fRAl contre les GR, éU
donneur: conyindication a la gpégfe dans certaln§\<protocoles

- Chezle paqégt chimerismes ¢ QéTanet donneLk(egang total: Hb
8. 7/Ret|cq7@1/LDH 1.5/Bil} @Fﬁ/ﬁ\aplo N/RAI ngg‘7GR donneur

presen& absence GI%%?eceveur <
- Impact discuté et aoevaluer retrospectﬁement
,A/ b\)(’V

8. Durée des w?lsfusions en post greffe tenant compte des
ATCD d’AGlu R contre Ag duD (Fya-) ?
Arret si RAT neg et GR donneur circulants?




Conclugion:

1 Difficultés (impasses) transfusp%nelles mdmgﬁfon croissantes
d’allogreffe dans la drepanocg[eose r@@@

&
2. Nécessité de rendre Ie p%\tlent « transfl@able » avant la greffe

3. Intérét de coIIaboras&n tres étroite gﬁtre medecins <
transfuseurs, cliniciehs référents emedecms greffeus,é’
RCP transfusm&xs ‘complexes : ,’\°@ o

®6
- Anadjser les ATCD trgﬁs@ﬁsmnnels ¥
Inir un protocol@‘transfusmnnel &
’ﬁ’roposer une p@Se en charge en caga&TCD HRPT
- Anticiper les geSoins en CGR &
.\O
- Manipulatigh du greffon o

5. Besoin d’év@ﬁﬁation de I'impact du chimérisme sur la
reconstltuthgn érythocytaire en cas AC du R contre GR du
donneur
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