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L Introduction

Dans la Beta-thalassémie homozygote, le régime transfusionnel a vie
expose a plusieurs complications dont la plus fréequente est
I’hémochromatose, mais une complication plus grave peut survenir et
compromettre le pronostic, ¢’est 1’allo immunisation qui peut
constituer une veritable impasse thérapeutigue surtout devant la non

disponibilité de sang compatible .



 Introduction

Le traitement habituel d’'une béta-thalassémie majeure est
une transfusion réguliere de culot globulaire toutes les 3 a 4

semaines.

Le développement d'anticorps anti-globules rouges (allo-
anticorps et / ou auto-anticorps) peut compliquer et
hypothéquer de maniere sérieuse la thérapie
transfusionnelle.



 Introduction

Les patients Beta-thalassémiques ayant en plus des auto-
anticorps peuvent avoir un besoin transfusionnel plus
important et nécessiter un traitement par les corticoides,
les immunoglobulines intraveineuses (IglV), le Rituximab,
voire les immunosuppresseurs.

] Rationnel
Les corticoides ont été utilisés devant :

- Impasse transfusionnelle
- La suspicion d’ auto immunisation associéee a 1’allo

Immunisation
- L’absence de contre indication chez nos patients
- La non disponibilité d’autres molécules telles que les

Immunoglobulines , le Rituximab et 1’ Erythropoieétine.



(] Matériels et méthodes

Sur 128 patients thalassémiques suivis au service d’hématologie CAC
Blida, 32 d’entre eux ont présenté une allo immunisation post
transfusionnelle .

La recherche d’agglutinines irrégulieres n’a pas été faite de facon
systématique mais seulement devant la constatation d’'une
augmentation des besoins transfusionnels :

- non disponibilité de I'exploration au CTS de Blida .
- manque de réactifs au niveau des autres CTS .



Sexe féminin : 11 patientes

Sexe masculin : 21 patients
Sex ratio = 2

|
|
15 + M sexe masculin
I — ..
o M sexe feminin
10 - ,  sexe feminin
| ) , ) Iy
5 —r ,-’”’/Hx /,-f/_
0 / sexe masculin

sexe




L'age moyen : 15,74 (5-32)

< 15 ans :18 patients
> 15 ans : 14 patients

®m>15ans
M <15 ans




07 patients suivis pour 3 thalassémie intermédiaire .
25 patients pour une B thalassemie homozygote majeure .

m 3 THAL Majeur
m B THAL intermediaire




Parmi ces 32 patients , 26 ont été mis sous Hydrea .

29 patients étaient splenectomises :
13 patients ont préesenté des RAI positives apres splénectomie
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L'age moyen de la premiere transfusion 3,3 ans (3 mois — 27 ans)

- 12 patients ont été transfuses avant I'age de 12 mois
- 20 patients ont éeté transfusés apres l'age de 12 mois

®m<12mois

M > 12 mois




 Materiels et methodes
Taux moyen d’hémoglobine avant corticothérapie: 5,19 g/dl (2,2 - 7,6)
RAI positives :

- chez 15 patients le test de coombs direct est revenu positif en
association avec une allo immunisation.

- anticorps indéterminés chez 12 patients

- les autres :
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1 Traitement

Un bilan pré thérapeutique a éte réalisé fait d’une glycémie ,bilan
rénal .

28 patients ont eté mis sous corticotherapie a 1 mg /kg/j pendant
trois semaines avec une degression lente .

Quatre patients n’ont pas été traiteés par corticothérapie car leurs taux
d’heémoglobine a €té supérieur a 8 g/dl et ils n’ont pas nécessite le
recours au transfusion .



1 Matériels et méthodes

Rythme transfusionnel avant corticothérapie

Rythme transfusionnel

Toutes les semaines 07
Tous les 15 jours 17

Tous les 21 jours 04



Reésultats

Pas de résultat probant sur le taux d’hémoglobine car la majorité de ces patients
a eté toujours transfusee : Hb moyenne initiale = 5,19 g/dl
Hb moyenne apres corticothérapie = 6,8 g/dl
Gain=1,6 g/dl (TS, HU, CTC ?)

Le gain clinique
Chez tous les patients traités on a constaté un retour au régime transfusionnel

Initial (voire un sevrage) avec transfusion du sang iso groupe iso rhésus
phénotypé seulement , en raison de la non disponibilité du sang compatibilisé.

Rythme transfusionnel | Nombre de cas Rythme transfusionnel Nombre de cas
Avant corticothérapie Apres corticothérapie

Toutes les semaines 07 Tous les mois
Tous les 15 jours 17 Tous les 1-2 mois 17
Tous les 21 jours 04 Sevrage 05

Une tres bonne tolérance médicamenteuse.



Reéesultats

Le bénéfice clinique a été plus important chez les patients qui etaient
sous Hydrea ou qui ont été splénectomiseés.

5 patients sont decédés tres tardivement apres la corticothérapie :
Insuffisance cardiaque avec accident vasculaire cérebral .
deux anémies severes
deux de cause non précisée (décede a domicile )

04 patients sont perdus de vue apres une année de suivi minimum.



Cas particuliers

Patiente agee de 25 ans suivie pour B thalassémie intermédiaire en
sevrage transfusionnel sous HU pendant 7 ans.

Suite a un syndrome infectieux digestif ( traité par Tienam ) a présente
une anémie sévere mal tolérée (Hb = 4,4 g/dl) qui s’est aggravée sous
transfusion de 6 CG en une semaine; la recherche des agglutinines
iIrrégulieres est revenue positive : anticorps anti Jka

Chute de I’hémoglobine jusqu’a 2,2 g/dl malgreé la transfusion avec du
sang compatibilise .

La patiente a été mise sous corticoides a 1 mg/kg/j : au 24 j de traitement
, le taux d’ hémoglobine a éte¢ de 4,4g/dl ,1a dose totale a €té maintenue
pendant 4 semaines avec une degression lente en association avec la
reprise d’Hydrea ; le taux d” hémoglobine a atteint 9,2 g/dl en dehors de
toute transfusion et se maintient jusqu’a ce jour.



. Discussion
Les corticoides ont été utilisés devant :

- Impasse transfusionnelle

- La suspicion d’ auto immunisation associée a 1’allo immunisation

- L’absence de contre indication a ce traitement chez nos patients

- La non disponibilit€¢ d’autres molécules telles que les
immunoglobulines , le Rituximab et I’ Erythropoiétine .



. Discussion

La réduction objective des besoins transfusionnels dans cette situation
y compris @ moyen terme laisse une place a la corticothérapie
empirique peut €tre en association avec ’HU.

Dans la littérature, la corticothérapie a étée rarement utilisée seule dans
ces cas de figure; associée aux immunoglobulines et /ou au Rituximab
ou a I’erythropoietine, elle a permis de juguler la période critique qui
menacait le pronostic vital des patients.



. Discussion

|l faut noter le rble de la splenectomie dans la majoration de survenue
de 1’allo immunisation .

Ainsi, 13 patients ont présenté des RAI positives apres splénectomie .

|l faut aussi relever le début tardif de la transfusion , 20 de nos
patients ont éte transfuses apres la premiere année.



. Discussion

Le risque d’allo immunisation augmente avec 1’age, il est préférable
de débuter la transfusion avant 1’age de 03 ans chez les patients 3
thalassémiques majeurs.

En effet, débuter les transfusions le plus tot possible apres la premiere
année permet ’installation d’une tolérance immunologique freinant
I’apparition de 1’allo immunisation.

Dans la population  thalassémie intermediaire, le taux d’allo
Immunisation érythrocytaire est plus éleve, du a une mise en

place des transfusions plus tardive et un taux de splénectomies plus
eleve



Conclusion

Les patients beta-thalassémiques qui développent une allo-
immunisation surtout lorsqu’elle est associée a une auto-immunisation,
sont souvent réfractaires a toute nouvelle transfusion, conduisant a une
Impasse.

La corticothérapie, suivie d'lglV et/ou de rituximab avec transfusion
réguliere de sang de phénotype érythrocytaire étendu, est un
traitement efficace pour ces patients.

Dans notre contexte, une corticothérapie seule a été suffisante pour
passer un cap difficile; cette démarche ne regle pas le probleme de fond
des patients hyperimmunisés.

Seule des mesures préventives pourront réduire la prévalence de ces
allo-immunisations a tres haut risque évolutif.
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