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Résumé. La drépanocytose associe une anémie hémolytique chronique et une
hyperviscosité sanguine. La transfusion a pour but soit de corriger une aggravation
de I'anémie chronique, soit d’apporter des hématies déformables afin de délivrer
I'oxygéne aux tissus anoxiés. Il importe de ne pas dépasser une valeur d’hémato-
crite autour de 35 % pour ne pas majorer excessivement la viscosité. L'association
d’une saignée a une transfusion, procédure qui définit un échange transfusionnel,
permet de diminuer le pourcentage d’HbS sans élever I'hématocrite. Un échange
peut étre effectué par voie manuelle, en remplacant le sang total du malade par des
concentrés érythrocytaires, ou & I'aide d'un séparateur de cellules, qui réinjecte au
patient son propre plasma. Les procédures automatisées sont appelées érythrocyta-
phéréses. Les échanges transfusionnels peuvent étre nécessaires en urgence, lors
d’une occlusion vasculaire (accident vasculaire cérébral (AVC), syndrome thoraci-
que aigu, défaillance viscérale brutale). Ils peuvent s'intégrer aussi dans des
programmes mensuels. Les indications les plus fréquentes des programmes chroni-
ques chez les enfants sont les vasculopathies cérébrales, les échanges pouvant étre
indiqués en prévention d'un premier AVC chez un enfant dont une ou des artéres
cérébrales ont un flux, mesuré par doppler trans-cranien, accéléré ; ils peuvent &tre
aussi indiqués pour prévenir une récidive chez un enfant ayant déja fait un AVC. les
échanges mensuels sont plus fréquemment pratiqués chez les adultes pour prévenir
des récidives de crises douloureuses ou de syndromes thoraciques aigus, ou pour
enrayer |'évolution d’une défaillance viscérale progressive. L'hydroxyurée est aussi
parfois proposée dans ces indications, et il n’existe pas d'étude randomisant cette
molécule & la transfusion chronique dans ce type d’indications. Les transfusions
érythrocytaires peuvent étre compliqués d’allo-immunisation dans les pays ou les
donneurs et les receveurs de sang sont d’origines ethniques différentes. Le risque
résiduel de transmetire une infection virale a été trés considérablement réduit dans
les pays industrialisés. On dispose maintenant d'un nouveau chélateur du fer
administrable par voie orale, le déférasirox. Enfin, une large proportion de patients
réguliérement transfusés nécessitent |'insertion de chambres implantables, qui
représentent un risque infectieux accru chez les malades drépanocytaires.

Mots clés : érythrocyte, drépanocytose, échange transfusionnel, transfusion

Abstract. Sickle cell anemia is characterized both by chronic anemia and blood
hyperviscosity. Transfusion may be aimed either to correct an aggravation of
anemia, or to provide deformable red blood cells able to deliver oxygen to
ischemic tissues in case of vaso-occlusion. In this later setting, attention must be paid
not raise hematocrit above 35 %, in order not to increase hyperviscosity. A way to
decrease HbS level without raising hematocrit is to associate phlebotomy and
transfusion, which defines exchange transfusion. It may be performed manually,
exchanging patient’s whole blood with packed red cells, or using a cell separator,
with reinfusion of the patient’s plasma. Exchange transfusion may be prescribed in
emergency, affer an acute vaso-occlusive event (stroke, acute chest syndrome,
acute organ failure). The most frequent indication of chronic transfusion program in
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children is the prevention of a cerebrovascular event, either of a recurrence after a
first stroke, or of a first stroke in children with elevated velocities of arterial arteries
on transcranial Doppler. In adults, indications of chronic transfusion are more
frequently prevention of vaso-occlusive events (painful crises or acute chest syndro-
mes), or progressive organ damages. In these conditions, hydroxyurea may also
be discussed, given that there is no randomized trial allowing to determine which
option is the best. Red blood cell allo-immunization represents a serious problem in
countries where blood donors and recipients have different ethnic origins. The risk
of transmitting viral infections has drastically decreased in developed countries.
The burden of iron overload may be alleviated by the availability of a new oral
chelator, deferasirox. Lastly, many patients undergoing chronic transfusions need
insertion of central venous access devices, which represent an infectious risk

especially in this population.
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a drépanocytose a deux conséquences majeu-

res : I'anémie hémolytique et |'occlusion vascu-

laire. On a récemment modélisé les complica-

tions de la maladie selon un gradient dont un

pble réunirait les manifestations liées & I’hémo-
lyse et au dysfonctionnement endothélial secondaire (oU se
rangeraient  |'hypertension  artérielle  pulmonaire, le
priapisme, |'ulcére de jambe, la vasculopathie cérébrale) et
I'autre les manifestations liges & I'hyperviscosité (la douleur,
la rétinopathie, les ostéonécroses) (tableau 1) [1-6]. L'anémie
hémolytique induit une hypoxie tissulaire et diminue la biodis-
ponibilité du NO via la libération dans le plasma d’hémoglo-
bine (Hb) libre et d'arginase [4]. L'augmentation de sa
concentration accélére la polymérisation intra-érythrocytaire
de la désoxyhémoglobine S (désoxyHbS) [7], et de ce fait
réduit la déformabilité érythrocytaire, augmente la viscosité
sanguine fotale et favorise 'occlusion des microvaisseaux.
Chez un patient drépanocytaire & I'état basal, on peut penser
que I'hémolyse et I'hyperviscosité se compensent relative-
ment [8]. La distribution d’oxygéne aux tissus est en effet
fonction d'un écheveau complexe de variables : I'"hémato-
crite, I'affinité de I'hémoglobine pour I'oxygéne (diminuée
chez les patients drépanocytaires par I'augmentation du taux
de 2,3-DPG), la pO,, le flux sanguin (lui-méme diminué par
I'hyperviscosité, la faible déformabilité des hématies et la
vasoconstriction). Transfuser un patient drépanocytaire a des
conséquences contradictoires : réduire le pourcentage
d'HbS, ce qui améliore la déformabilité des hématies, et
augmenter I'hématocrite, ce qui accroit la quantité de trans-
porteur d’oxygéne mais majore aussi la viscosité sanguine.
La distribution d’oxygéne aux tissus est réduite quand I’héma-
tocrite est supérieur @ 30-35 % [8].

Il existe, en pratique, deux types de situations : celles ou la
transfusion doit remonter le taux d’Hb & son niveau basal
(anémie aigué, aggravation de |'anémie chronique chez un
patient insuffisant rénal...), et les situations d’occlusion vascu-
laire, oU le but de la transfusion est d’apporter des hématies
déformables, aptes a assurer la distribution d’oxygéne dans

des régions hypoxiques, qu’elles le soient de facon aigué
(aprés la constitution d’un agglomérat d’hématies falcifor-
mées, adhérant aux leucocytes et aux plaquettes, responsa-
ble de la stase vasculaire) [9] ou chronique (du fait du
rétrécissement de la lumiére d'un vaisseau remanié par
I'hyperplasie de son intima) [10]. L'idéal est alors de réduire
le pourcentage d'HbS sans augmenter le taux d'Hb au-dessus
de 10-11 g/dL. Ce but est afteint par un échange transfusion-
nel qui associe une saignée & une transfusion.

Principales indications

Elles sont le fait d'une expérience clinique importante et
ancienne mais, avec pour seule exception la prévention des
accidents vasculaires cérébraux [11], pas fondées sur des
études randomisées.

Echange transfusionnel unique

En urgence

L'indication la plus incontestée est la survenue d'un accident
vasculaire cérébral ischémique, dans |'espoir de limiter
I'ischémie cérébrale. Cet événement grave atteint avec prédi-
lection les enfants, et se présente usuellement comme une
hémiplégie, accompagnée parfois de convulsions, d’apho-
sie, de troubles de la conscience. Son incidence était d’envi-
ron 600 pour 100 000 patients-années, aboutissant & une
prévalence d’environ 10 % & 50 ans, avant |'instauration
des programmes de prévention [2]. L'indication est plus
débattue, mais largement retenue, dans les accidents vascu-
laires cérébraux hémorragiques qui touchent essentiellement
les jeunes adultes. L'expérience a fixé a 30 % le taux d’hémo-
globine S que I'on souhaite obtenir en cas de complication
neurologique, et I’échange sera répété si ce taux n’a pas été
obtenu aprés la premiére procédure.

Les syndromes thoraciques aigus sont une autre indication
fréquente. lls sont définis par I'association d'un nouvel infiltrat
d la radiographie pulmonaire avec consolidation d’au moins
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Tableau 1
Principales publications corrélant les variations du taux d’hémoglobine
et les complications de la drépanocytose

Manifestations liées a I’anémie

Manifestations liées a I’hyperviscosité

AVC [2]

Anomalie du Doppler transcranien [3]
HTAP [4]

Priapisme [4]

Ulcére de jambe [4]

Douleur [5]
Rétinopathie [6]
Ostéonécrose de téte fémorale [6]

un segment, et d'au moins un des signes suivants : douleur
thoracique, hyperthermie supérieure & 38,5 °C, tachypnée,
sifflement respiratoire, toux [12]. lci, I'indication est plus
nuancée et on réalise souvent une transfusion simple initiale-
ment si le taux d’hémoglobine est inférieur a 8-9 g/dL, en se
gardant la possibilité de faire un échange secondairement en
I'absence d’amélioration clinique. Il nous semble que c’est
I"évolution clinique plus que le taux d’HbS qui indique la
répétition ou non d'un échange, la corrélation entre le taux
d'HbS et I'amélioration clinique étant imparfaite.

Les autres indications, moins fréquentes, faisant discuter la
réalisation d'un échange transfusionnel en urgence sont
listées dans le tableau 2. Elles sont fondées sur un consensus
professionnel fort et de rares publications observationnelles.
Il s’agit avant tout des défaillances multiviscérales [13] et des
rares cholestases intra-hépatiques aigués [14]. Le recours &
I’échange transfusionnel en cas de priapisme ou de crise
vaso-occlusive se limite maintenant aux situations d’échec
des traitements médicaments : antalgiques et étiléfrine en cas
de priapisme.

De facon programmée en préparation

d une anesthésie

Enfin, le risque de complications post-opératoires, vaso-
occlusives ou infectieuses, est élevé chez les patients drépa-
nocytaires. La pratique des équipes spécialisées est de procé-
der & un échange transfusionnel préparatoire abaissant le
taux d'HbS en dessous de 30 a 40 %, selon la longueur du

temps d’anesthésie. Une seule étude pédiatrique rétrospec-
tive a mentionné que certaines interventions bréves (telles
qu’une circoncision ou une pose de drain transtympanique)
ne nécessitaient pas de préparation transfusionnelle [15]. On
n’a pas de données étayées chez I'adulte.

Il arrive qu’une transfusion simple soit effectuée dans des
situations d’occlusion vasculaire sans majoration de I'ané-
mie, oU un échange serait en fait indiqué plutdt qu'une
transfusion, parce que I'équipe soignante n’a pas la possibi-
lité de pratiquer un échange transfusionnel. Le risque dans ce
cas est de majorer la viscosité sanguine, avec un risque
iatrogéne notamment neurologique [16].

Programmes transfusionnels mensuels

Principales indications

Programmes de longue durée

Il s'agit avant tout de la prévention des AVC chez I'enfant, des
crises douloureuses, des syndromes thoraciques aigus répé-
tés et des insuffisances organiques chez |'adulte. Les principa-
les indications sont listées dans le tableau 2. La seule indico-
tion o I'efficacité de ces programmes a été démontrée par
une étude randomisée est la prévention des accidents vascu-
laires cérébraux chez les enfants ayant des vitesses des
artéres cérébrales accélérées au Doppler transcrénien (étude
STOP publiée en 1998) [11]. L'étude randomisait la transfu-
sion versus les soins standards (pénicilline et acide folique)
chez les enfants ayant une moyenne des vitesses maximales

Tableau 2
Principales indications d’un échange transfusionnel

En urgence

Programme mensuel

Accident vasculaire cérébral (AVC)
Syndrome thoracique aigu (STA)

Défaillance viscérale (rein, foie, cceur...)
Cholestase intra-hépatique aigué

Crise douloureuse résistante aux antalgiques
Thrombose de |'artére centrale de la rétine
Vertige vestibulaire aigu

(priapisme)

Prévention primaire et secondaire d’AVC

Crises douloureuses et STA si échec
ou refus d’hydroxyurée

Défaillance viscérale (rein, foie, cceur...)

HTAP

Programmes courts (ulcére de jambe, retard
pubertaire, grossesse)

Encadrement de greffes d’organe
(priapisme)
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d’une artére intracrdnienne supérieure @ 2 m/s, marqueur
montré hautement prédictif du risque d’AVC [17]. Onze AVC
survenaient dans le groupe standard, contre un dans le
groupe transfusé (p < 0,001). Sept ans aprés, le méme
auteur a randomisé I'arrét de la transfusion chez des enfants
dépistés avec un Doppler anormal, transfusés au moins
30 mois, ayant normalisé leur Doppler transcrénien sous
transfusion, et ayant une angio-IRM cérébrale normale (étude
STOP 2) [18]. L'étude a di étre arrétée prématurément car un
tiers des enfants randomisés vers un arrét de transfusion a
redéveloppé un Doppler pathologique, et deux ont fait un
AVC, dans un délai moyen de 4,5 = 2,6 mois aprés 'arrét
des transfusions.

La prévention primaire et secondaire des AVC est la princi-
pale indication des régimes transfusionnels mensuels chez les
enfants drépanocytaires. Chez les adultes, la vasculopathie
cérébrale est une indication moins fréquente. La grande
majorité des échanges est pratiquée chez des patients souf-
frant de crises vaso-occlusives et/ou de syndromes thoraci-
ques aigus répétés, ou présentant une insuffisance organique
(insuffisance rénale, respiratoire, cardiaque, hépatique),
essentiellement en cas d’échec ou de refus de I’hydroxyurée.
IIn"y a pas d’étude prouvant I'efficacité de la transfusion dans
ces indications chez I'adulte, alors que, chez I'enfant, dans
I"étude STOP, une diminution significative de la fréquence des
crises douloureuses et des syndromes thoraciques aigus a été
observée chez ceux randomisés vers la transfusion en préven-
tion d'un AVC par comparaison avec ceux sous traitement
standard [19].

Enfin, on a récemment montré la fréquence et la gravité
pronostique de |'hypertension artérielle pulmonaire chez les
patients drépanocytaires ; cette complication fait recomman-
der un contréle des taux d’hémoglobine totale et d'HbS par
la mise en ceuvre de transfusions ou d’échanges transfusion-

nels [20].

Programmes de courte durée (inférieure & un an)

La grossesse est une situation a risque, tant pour le bébé que
pour la mére drépanocytaire. Un consensus existe sur |'intérét
de la transfusion systématique & partir de la 22° semaine
d’aménorrhée, voire dés la fin du premier trimestre chez les
patientes ayant des antécédents les plus sévéres ; en revan-
che, la ligne de conduite est moins claire chez les patientes
peu ou pas symptomatiques [21].

Enfin, une greffe d’organe (rein, foie, coeur) est généralement
encadrée par un programme d’échanges transfusionnels.

Seuil d’HbS

Il semble souhaitable de maintenir en permanence le taux
d’HbS en dessous de 30 % chez les patients ayant un risque
neurologique. En effet, les récidives d’AVC sont rares (10 %
au maximum) chez les patients ayant en permanence un
pourcentage d’'HbS inférieur & ce taux, alors qu’on a rap-
porté une augmentation de ce risque chez les patients pour

s |esquels le sevil maximal d’HbS était fixé a 50 % [22]. Dans

les autres indications, faute d'études et & partir de I'expé-
rience clinique, le seuil d’HbS & respecter se situe entre 30 et
50 %.

Transfusion chronique versus hydroxyurée

Il n’existe aucune étude comparant la transfusion chronique &
I'hydroxyurée dans ces indications. Le choix repose souvent
sur la crainte des effets secondaires de I'un ou I'autre traite-
ment, ou sur la disponibilité et la sécurité des produits
sanguins. Il n’est pas rare que des programmes transfusion-
nels soient limités par le manque de disponibilité en produits
sanguins immunologiquement adaptés (seuls 76 % des
patients de I'étude STOP 2 [18] ont eu effectivement un taux
d’HbS inférieur & 30 %). La difficulté de trouver des produits
immunologiquement compatibles a encouragé des équipes
américaines et belges a essayer de prévenir les récidives
d’AVC par I'administration d’hydroxyurée. Les auteurs améri-
cains ont reporté un taux de récidive d’AVC de 10 % chez
20 enfants ayant eu un AVC, ayant été transfusés pendant
une période médiane de 27 + 23 mois, chez lesquels on a
arrété les transfusions et entrepris un traitement par hydroxyu-
rée aprés une période de chevauchement entre I’hydroxyu-
rée et les transfusions de 6 + 3 mois [23].

Un seul événement neurologique (convulsions) au terme d'un
suivi de 96 patients-années est décrit dans une série belge de
34 enfants & haut risque d’AVC du fait d’une vitesse au
Doppler transcrénien supérieure & 2 m/s [24]. Néanmoins, il
existe de nombreuses publications d'AVC, parfois fatals,
chez des patients drépanocytaire sous hydroxyurée [25],
ce qui nous incite & recommander le traitement transfusionnel
chaque fois qu'il est réalisable dans de bonnes conditions de
sécurité chez les patients drépanocytaires & risque
neurologique.

Modalités

Il existe de trés nombreux protocoles d'échanges transfusion-
nels, et le choix est en fait bien souvent dicté par les
possibilités locales.

Le volume & échanger est trés variable selon qu'il s'agisse
d’un échange en situation d'urgence (o0 généralement le
patient a un taux d’HbS initial & 80-90 %) ou d’un échange
s'intégrant dans un programme mensuel (ou le taux d'HbS
initial est d’environ 30 %). Dans la premiére situation, deux
voies d'abord sont impérativement requises, et le volume &
échanger est de 1,5 & 2 masses érythrocytaires, soit en
général prés de 40-50 ml/kg. Dans le deuxiéme cas, les
volumes échangés sont de I'ordre de 15-20 ml/kg, et les
protocoles utilisent une ou deux voies d’abord.

Les objectifs sont de diminuer le taux d’HbS sans augmenter
le taux d'Hb au-dessus de 10-11 g/dL. Le sang soustrait
ayant un hématocrite de 25-30 %, et les concentrés érythro-
cytaires avec solution de conservation délivrés par |'Etablisse-
ment Francais du Sang ayant un hématocrite de 50-70 %, il
est clair que les apports doivent associer des solutés de
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remplissage aux concentrés érythrocytaire pour ne pas aug-
menter |'hématocrite. Différents protocoles sont disponibles
dans les différents centres de référence.

Les échanges peuvent étre faits par voie manuelle ou utiliser
une machine échangeuse de cellules (érythrocytaphérése).
Les échanges sur machine sont plus rapides et respectent
I"isovolémie, ils sont donc plus confortables pour les patients.
lls contrélent mieux I'hématocrite posttransfusionnel. Ren-
voyant son plasma au patient, ils n'induisent pas de déficits
en facteurs de la coagulation dans les heures suivant
I"échange, alors que c’est un inconvénient rapporté pour les
échanges manuels (on conseille de ce fait un intervalle
d’environ 48 heures entre un échange manuel et une inter-
vention chirurgicale). Surtout, épurant des volumes sanguins
plus importants que les volumes soustraits par voie manuelle,
ils n'induisent pas de surcharge en fer, ce qui est un avantage
majeur pour les patients soumis & des échanges chroniques
[26, 27]. Leurs inconvénients sont leur codt (qu'il faut pondé-
rer si on considére qu'ils évitent la chélation du fer), le
manque de machines, et la nécessité que le patient ait au
moins une voie d'abord de gros calibre, et une autre voie
d’abord correcte. Il peut étre nécessaire d’avoir a créer une
fistule artérioveineuse. Lles modéles actuels de chambres
implantables ont un débit trop faible pour réaliser une
érythrocytaphérése, des modéles utilisables pour faire des
échanges automatisés sont & I'étude.

Complications des échanges
transfusionnels chroniques

Elles sont de quatre ordres : infectieuses, immunologiques,
surcharge en fer, difficultés de voies d’abord.

Les complications infectieuses sont minimisées en France
gréce d la systématisation du diagnostic génomique viral sur
les dons de sang. On a estimé pour la période 2003-2005
que le risque le plus important était celui de transmettre une
infection bactérienne (une infection bactérienne pour
125 000 produits sanguins). Les risques résiduels d'infec-
tions par les virus de I'hépatite B, le VIH et le virus de
I’hépatite C sont respectivement de une infection sur 1,7 mil-
lions, 2,6 millions et 6,5 millions de dons du sang [28].
Cependant, de nombreux patients ont été transfusés avant
I'instauration de ces mesures, ou ont été transfusés en Afri-
que, ce qui rend compte de la prévalence élevé du virus de
I'hépatite C chez les drépanocytaires (ainsi, 10 % des
patients drépanocytaires adultes aux Etats-Unis ont une séro-
logie positive pour I'hépatite C, prés de 30 % d'entre eux
ayant une atteinte hépatique [29]). Enfin, trois cas de trans-
mission de |'agent du variant de la maladie de Creutzfeldt-
Jakob par une transfusion ont été rapportés en Grande
Bretagne.

L'allo-immunisation érythrocytaire est particuliérement fré-
quente chez les patients drépanocytaires, majoritairement
d’origine afro-antillaise, alors que les donneurs de sang sont
majoritairement d'origine caucasienne avec des distributions
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des antigénes de groupe sanguin différentes. Ces difficultés
peuvent devenir critiques pour les patients requérant des
programmes de transfusion chronique [30, 31]. Il n’est pas
exceptionnel que des programmes d’échanges transfusion-
nels motivés par exemple par une vasculopathie cérébrale ne
puissent étre appliqués par manque de produits sanguins
compatibles.

La toxicité de la surcharge en fer a longtemps été sous-
estimée dans la drépanocytose. En 2001, Ballas a montré
que 23 % de sa cohorte de 371 patients drépanocytaires
adultes avait une ferritinémie supérieure & 1 500 ng/ml
[32]. Il est tout & fait probable que la surcharge en fer
posttransfusionnelle aggrave les atteintes tissulaires, notam-
ment hépatiques et cardiaques liées & I’hypoxémie chroni-
que, voire & des infections par des virus des hépatites. La
seule thérapeutique chélatrice disponible a longtemps été la
déféroxamine (Desféral®), molécule efficace mais qui néces-
site une administration par voie sous-cutanée 8 & 10 heures
par nuit, environ 5 nuits par semaine. le déférasirox
(Exjade®) est disponible depuis peu. C'est un chélateur oral &
prendre une fois par jour. Il a été étudié chez les patients
thalassémiques et drépanocytaires dans des essais contrdlés
versus la déféroxamine et a montré une efficacité comparable
[33]. Il vient d’étre autorisé chez les patients drépanocytaires
dans le traitement de la surcharge en fer chronique secon-
daire & des transfusions chroniques « lorsque le traitement
par déféroxamine est contre-indiqué ou inadapté », ce qui,
compte tenu de I'extréme pénibilité des traitements par défé-
roxamine ouvre largement la possibilité de le prescrire, sous
réserve d'une prescription initiale hospitaliére. La tolérance
semble bonne, avec toutefois des épisodes de douleurs
abdominales, diarrhées, nausées, rashs cutanés générale-
ment bénins. Une question irrésolue est que 36 % des
patients ont sous traitement une élévation de la créatininémie
d’au moins 33 % par rapport a la valeur initiale. Deux pour
cent des drépanocytaires ont augmenté leur créatininémie
au-deld des valeurs normales, sachant que les critéres de
sélection avaient soigneusement exclu les patients suscepti-
bles d’avoir une atteinte rénale préalable. La tolérance rénale
reste donc & surveiller.

Enfin, les échanges transfusionnels chroniques requiérent des
voies d'abord de qualité suffisante. Quand les veines péri-
phériques ne permettent pas leur réalisation, trois types de
procédures sont aujourd’hui effectuées : certains pratiquent
des ponctions fémorales itératives, d’autres choisissent la
création d'une fistule artérioveineuse, d’autres installent une
chambre implantable. La création de fistules artérioveineuses
permet la réalisation d'érythraphéréses [34], mais impose la
surveillance réguliére du débit de la fistule. Les chambres
implantables sont souvent plus esthétiques que les fistules
mais sembleraient se compliquer plus fréquemment chez les
patients drépanocytaires d'infection et de thrombose que
chez ceux atteints d’autres pathologies [35, 36]. D'autre
part, les chambres implantables actuellement disponibles en

France permettent un débit trop faible pour réaliser une T ————
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érythraphérése, mais une étude américaine rapporte la pos-
sibilité de faire des érythracytaphéréses & I'aide du dispositif
Cathlink 20 [37].

Conclusion

Les échanges transfusionnels sont un traitement important de
la drépanocytose, ponctuels et d'intérét vital dans certaines
situations aigués, chroniques et nécessaires pour préserver
les fonctions cognitives et motrices chez les patients ayant
une vasculopathie cérébrale, ou éviter les détériorations
viscérales chez les patients pour lesquels |’hydroxyurée n’est
pas utilisable. Environ 10 % des patients drépanocytaires
sont redevables d'échanges transfusionnels chroniques. Or
on répertorie aujourd’hui en France environ 8 000 a 10 000
patients drépanocytaires. Les établissements de soins et de
transfusion ne sont pas encore organisés pour répondre &
cette demande. Il devient indispensable de réfléchir aux
stratégies permettant de trouver suffisamment de produits
sanguins immunologiquement compatibles, et de temps de
personnel médical et infirmier qualifié pour effectuer les
procédures. Les estimations d’évolution démographique de
la maladie drépanocytaire en France rendent cette réflexion
de plus en plus urgente. m
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