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L'anémie falciforme (ou drépanocytose) et la béta-thalassémie sont des maladies du sang
congénitales. Les personnes qui en souffrent doivent souvent recevoir des transfusions
sanguines sur une base urgente et chronique pour traiter la maladie et prévenir les
complications potentiellement mortelles. Toutefois, I'allo-immunisation et les réactions
hémolytigues transfusionnelles qui y sont associées sont des problemes bien documentés chez
ces polytransfusés. Le fait de choisir, en prophylaxie, des CGR compatibles en vue de la
transfusion, prévient I'allo-immunisation, et des études ont suggéré que I'administration
d’unités plus fraiches pourrait s’avérer avantageuse. Cependant, il n’y a aucun consensus
international a ce sujet, étant donné I'arbitrage conflictuel a faire entre les bienfaits
supplémentaires pour les patients et la disponibilité des globules rouges. Par conséquent,
I'International Collaboration for Transfusion Medicine Guidelines (ICTMG) a décidé de fournir
une orientation en effectuant une revue exhaustive de la littérature menée par une équipe
multidisciplinaire d’experts internationaux.

L'ICTMG a demandé au Comité consultatif national sur le sang et les produits sanguins (CCN)
d’examiner ses directives en vue de I'entériner. L'examen du CCN a été mené par quatre
experts en médecine transfusionnelle qui ont utilisé de maniere indépendante I'outil AGREEII
(Appraisal of Guidelines for Research and Evaluation) pour évaluer la rigueur méthodologique
et la qualité du processus d’élaboration des directives. Celles-ci ont obtenu des scores jugés
acceptables par les membres du CCN, c’est-a-dire au moins 50 % dans tous les domaines et au
moins 70 % dans le domaine de la rigueur d’élaboration (Domaine 3). Méme si cet examen a eu
lieu avant la formation du sous-comité d’entérinement, il s’est déroulé conformément au cadre
établi par le CCN pour I'entérinement de directives (NAC Guideline Endorsement Framework).

En 2020, le CCN a entériné les directives de I'ICTMG sur les caractéristiques des CGR pour les
patients souffrant d’hémoglobinopathies et, au moment de la rédaction du présent
document, continue de les entériner telles quelles. Bien que de nombreuses cliniques au
Canada ayant une sous-spécialité en hémoglobinopathies appliquent déja ces
recommandations, I'information contenue dans ces directives sera particulierement utile pour
faire connaitre les bonnes pratiques aux centres qui ne traitent pas souvent ce type de patients.

En 2020, le comité chargé des directives de la British Society of Haematology a publié un
exposé de position concernant ces directives (publiées pour la premiére fois en 2018) et dans
lequel les auteurs approuvent les recommandations a I'exception de celle préconisant que les
patients allo-immunisés souffrant d’hémoglobinopathies doivent recevoir, si possible, de facon
systématique, des CGR de phénotypes particuliers et étendus (CcEe-, K-, Fy?-, Fy®-, Jk2-, JkP- et
Ss). Le comité a fait remarquer que la demande réguliere de CGR nécessitant des phénotypages
étendus au-dela des antigenes Rh et K, ainsi que des antigenes contre lesquels les patients
posséderaient des anticorps exigerait des moyens considérables des services transfusionnels. Le
sous-comité d’entérinement du CCN convient également que, bien que des CGR de phénotypes
étendus doivent étre fournis lorsque cela est possible, cela n’est pas faisable en cas de report
ou de réduction d’une transfusion, ou de réduction de réserves pour les patients pour lesquels
il est difficile de trouver des donneurs compatibles. Dans le contexte canadien (sauf au
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Québec), il convient de consulter la Société canadienne du sang si cela n’est pas faisable. Par
ailleurs, les directives de I'lCTMG ne contiennent aucune recommandation concernant I'dge des
unités de sang et des unités HbS négatives.

e Compte tenu des points ci-dessous, le sous-comité d’entérinement du CCN suggere qu’il
n’est pas nécessaire d’'imposer systématiquement une limite d’age pour les unités de sang,
et que les exigences de phénotypage étendu supplantent celles relatives a I’age des unités
de sang.

o L'exposé de position de la British Society of Haematology suggére que ses
recommandations précédentes ainsi que les autres directives en vigueur au Royaume-
Uni soient observées concernant I’age des CGR. Dans ses directives publiées en 2017,
elle recommande que « le sang administré aux personnes atteintes d’anémie
falciforme (ou drépanocytose) soit HbS négatif et, si possible, qu’il ait moins de
10 jours pour une simple transfusion ou moins de sept jours pour un échange
transfusionnel; toutefois, du sang plus vieux peut étre administré si le patient posséde
des anticorps anti-érythrocytaires qui rendent difficile la recherche de sang
compatible ». Les recommandations de la United Kingdom Thalassaemia Society,
publiées en 2016 et mises a jour en 2023, préconisent désormais ce qui suit : « au
cours des dernieres décennies, des améliorations ont été apportées a la facon dont les
composants sanguins sont préparés, entreposés et délivrés... Les limites d’dge ont par
conséquent été levées au Royaume-Uni pour les composants sanguins administrés aux
personnes atteintes d’hémoglobinopathies, y compris les personnes atteintes de
thalassémie ».

e La prévalence de I'hémoglobine S (HbS) est faible au Canada, ou par ailleurs les exigences
de phénotypage étendu supplantent celles relatives aux unités de sang HbS négatives, en
particulier dans les établissements qui ne pratiquent pas d’échanges transfusionnels.
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