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Fallvorstellung Thalassamie
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Ein Thalassamiepatient,
der sich nicht mehr

transfundieren lasst
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Wesam, geboren 01.01.2010

2017: 7 Jahre alter Junge

Familie aus Syrien,
seit 2015 in Deutschland

[} Thalassamia major

hoher Transfusionsbedarf
Hb 5 — 7 g/dl
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Wesam, *01.01.2010

Syrien

Turkei
Urbason
Rituximab

IVIG
IVIG
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Diagnose:
R Thal major .
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Immunisierung

g Aktueller Befund

Anti-E im IAT( Gelkartentechnik) sowie im IAT (Réhrchentest) bestatigt. Weiterhin durchweg posmve Reaktionen im IAT &
Enzymtest aufgrund panagglutinierender Auto-Antikérper. Im IAT (Réhrchentest) zusétzlich A
Rh-C-Spezifitat nachweisbar. Spezifische Allo-Antikorper kénnen NICHT ausgeschlossen we' ISIKOTRANSFUSION!
Empfehlung: Unter Aufsicht transfundieren, Hamolyseparameter im Verlauf engmaschig kontrollieren.

’

Reaktionsprotokoll Serologische Vertriglichkeitsprobe
Ergebnis serologische transfundiert entsorgt Kirze!
EDTA-BLUT Nr. 1117216 | Praparatenummer Blutgruppe Vertraglichkeitsprobe | (DatunvUhrzeit)  (Datum) (Arzt)
276 704 17 116 0160 4 R - e :
AB-D (ldentitatskontrolle) 8 Bh positiv. CCD.ee K positiv’ negativ?
Erythrozyten-Konzentrat DRK-Blutspendedienst CMV neg.
Antikbrpemuehtest . ) ' Saulenagglutinationstechn ik * Rohrchentechnik wmyﬂ 4 NaCWIAT
IAT, Saulenagglutinationstechni
; ) i
Enzymansatz-37°C, Saulenaggl Beurteilung: ‘ . o rologisch bedingt vertriglic
Serolog. Vertraglichkeitsprobe glltig bis: 05.07.2017 23:59 Uhr
Direkter Antihumanglobulinte
DAT. r-l.. T Rl i i Bmabe M S
DAT./ | serologische Vertraglichkeitsprobe
DAT,/ - x »
' Ergebnis serologische | transfundiert entsorgt Kirzel
s Praparatenummer Blutgruppe Vertraglichkeitsprobe (Datum/Uhrzeit) (Datum) (Arzt)
6 iti X
IAT. S 276 704 17 228 36407 B Rh positiv CCD.ee K positiv* positiv?
Erythrozyten-Konzentrat DRK-Blutspendedienst CMV neg.
IAT, R
Enzyn 276 703 17 107 32909 B Rh positiv CCD.ee K- positiv® positiv?
Erythrozyten-Konzentrat DRK-Blutspendedienst CMV neg.
& ' Saulenagglutinationstechnik 2 Réhrchentechnik * DTT-behandelte S; 4 NaCWIAT “_J
Beurteilung: < Serologisch nicht vertriglich, Risikotransf@
Serolog. Vertraglichkeitsprobe gultig bis: 24.07.2017 23:59 Uhr
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Eisentberladung
Ferritin
1 Lebereisen
6000 T 21,5mg/g

l

5000 ~

4000 T+

3000 -

Exjade
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Outcome nach Pesaro Risiko Klassifizierung

Risiko Faktor Klasse 1l | Klasse 2 | Klasse 3
Uberleben (%) 94 84 80
Thalassamie-freies
Uberleben (%) 87 81 26
Transplantations-
abhdngige Mortalitit 6 15 18

(%)

Transplantat 7 4
Abstof3ung (%)

Lucarelli G et al. Blood Reviews 16: 81-85 (2002)

Pesaro Risiko Klassifizierung:
Hepatosplenomegalie, irrequlare Chelierung, Leberfibrose
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Wesam, *01.01.2010
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Immunisierung

Fremdspender:
HLA-A*02:01/*, B*40:01/*51:01, Cw*03:04/*16:02
DRB1*11:01/%11:04, DQB*03:01/*

Beurteilung:

Der Bead basierte Screeningansatz zeigt sich positiv flir Antikorper gegen Merkmale
der HLA-Klasse | und II.

Die HLA-Klasse |-Antikérperdifferenzierung erbringt Antikérper der oben
aufgeflhrten Spezifitaten und MFI-Werte.

Die HLA-Klasse II-Antikérperdifferenzierung erbringt ein negatives Resultat, sodass
HLA-Klasse |I-Antikérper insgesamt als negativ beurteilt werden.

[Gegen Merkmale des Fremdspenders PLDKM 1407229 gerichtete Antikdrper werden nicht]
detektiert.
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lron overload in SCT

Possible Mechanisms and interventions
in Iron-Induced HSCT Toxity

non-transferrin nd iron (NTBI e
on-transferrin bound iron (NTBI) ::_"%{:i
Fenton Reaction

CCR2/MCP-1, MIR-1 .TIL -1

Fe?* + H,0, — Fe3* OH- + OH
4 TNF, { Gelsolin, $ CXCR-1 (IL-8)

b,
NTBI react to highly toxic free Ti =

persistent NTBI, Ferritin

radicals (OH) leading to ' T

Further Organ Injury

Glutamine O [Deferoxamine
MNAC > - Erythropoietin

- Cell damage ﬁTI*TR =
) C e | I d e ath an d IPS Infection SO cnro:izgon [Phiebotomy |

L . OVHL//
Organ dysfunction VIR t* v

Pituitary Chronic Liver Cardiac ancreati
Dysfunction Disease Disease Dysfunction

ROS (reactive oxygen species)

Mini review

Rust and corrosion in hematopoietic stem cell transplantation: the problem
of iron and oxidative stress

AM Evens'?, J Mehta'? and LI Gordon'?
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Risiko Eisenuberladung bei SZT

Infections

Early post- Non-relapse mortality

, transplant Acute GVHD (?)
HFE gene mutations
Early complications (?)
(e.g. sinusoidal obstruction
IRON syndrome)
OVERLOAD

Red blood cell
transfusions

\J
.

Infections (?)

Increased iron absorption
states (e.g thalassemia intermedia) Late post-

transplant Chronic GVHD (?)

Late effects (?)
(e.g liver fibrosis,
cardiomyopathy)

Non-relapse mortality (?)

Majhail, Lazarus and Burns, BMT (2008) 41, 997-1003
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Einfluss Eisentberladung auf Uberleben

1.0 4 — No hepatomegaly, no portal fibrosis (n=39)

hepatomegaly or portal fibrosis (n=36)

0-8' LA B YW TN T TR TY ™

:}? 0c ; : Hepatomegaly and porEa_Ir f|br05|s (n 24)
©
e
L 0.4
7

0.2]

0.0° T v ' "

0 1 p) 3 4 [years]

Lucarelli et al. N Engl J Med (1990) 322:417-421
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Grenzwerte zur Steuerung der
Eiseneliminationstherapie

keine Empfehlungen / Studien UGber Intensivierung der
Chelattherapie vor SZT
allgemeiner Konsens: LIC <4-5 mg/g dw

Parameter Normal Mild Moderate | Severe
LIC, mg Fe/g dw <1,2 3-7 >7 >15
Ferritin, ng/ml <300 >1000 <2500 >2500

T2*, ms >20 14-20 8-14 <8




