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Glanzmann thrombasthenia en Bernard-Soulier syndroom

INTRODUCTIE
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https://step1.medbullets.com/hematology/111017/bernard-soulier-disease

Glanzmann
GPIIb/IIIA
Fibrinogeen - binding

BSS
GPIb/V/IX
VWF – binding

Trombopathie
↑ bloeding



Bloedplaatjes

• HLA - klasse 1

• HPA 

Trombopathie

• Trombocytentransfusies

• Weinig alternatieven

• Risico allo-immunisatie HLA

• Risico allo-immunisatie HPA

Relatie met HLA en HPA-antistofvorming

INTRODUCTIE
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JA Peterson et al, BJ haem 2013



Literatuur HLA en HPA-antistofvorming

INTRODUCTIE
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1e auteur - jaar n IPD HLA as 

(%)

HPA as (%)

Poon (2004) 59 GT 13 

(24.1%)

Santoro (2010) 16 GT 3 (18.8%)

Fiore (2012) 16 GT

Ghosh (2009) 15 GT

Siddiq (2011) 40 GT 7 (17,5%) 1 (2,5%)

Soni (2019) 1 GT 1 (100%)

Kiefel (1991) 1 GT

Leticee (2005) 1 GT

Pascual (2011) 1 GT 1 (100%)

Peitsidis 18 BSS 3 (16.7%)

Fiore et al 2012 Haemophilia; Mathews et al 2021 JBM; Almomani MH et al 2022 NCBI Bookshelfs; https://rarediseases.org/rare-diseases/bernard-soulier-syndrome/



• Enquête via survio.com

• Verzonden aan NVB, NVHB, NVK

• Juni – September 2021

Enquête

MATERIAAL EN METHODE
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HLA-
Antistofvorming

Kans reëel Kans laag

Weet dit niet

Kans inschatting en melding antistofvorming

RESULTATEN N=20
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HPA-Antistofvorming

Kans reëel Kans laag

Weet dit niet
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Glanzmann BSS



PRO HLA/HPA CONTRA HLA/HPA
• Het ontbreekt aan incidentiecijfers die aantonen dat er inderdaad 

een verhoogde kans is op HLA antistofvorming (n=3) 

• Beschikbare medische literatuur is spaarzaam (n=2)

• Jonge kinderen maken nog geen HLA antistoffen (n=1)

• Kans op HLA en HPA antistofvorming is laag, want ik heb geen 
positieve HLA testen gezien (n=2)

• Kans op HLA antistofvorming is laag sinds de introductie van 
leukocyten depletie (n=1)

• Niet in de nationale transfusierichtlijn (n=2)

• Niet HLA en HPA antistoffen, maar antistoffen tegen het “hele”  
GPIIb/IIIa complex zijn het probleem (n=1)

• Kans op HPA antistofvorming is lager dan voor HLA antistoffen 
(n=6)

• Ik heb te weinig kennis van dit onderwerp (n=5)

• Matchen voor HLA én HPA in hetzelfde product kan niet; ik kies 
dan voor HLA-matching (n=1) 

Motivatie om wel/geen HLA of HPA gematchte trombocyten te geven

RESULTATEN
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• Voorkomen van HLA antistoffen want de kans hierop is 
groot (n=12)

• Voorkomen van HLA antistofvorming in een electieve 
setting houdt de mogelijkheid open voor ‘random’ 
transfusies in acute setting (n=10)

• Voorkomen van HLA antistofvorming aangezien er  
weinig tot geen alternatieve behandelstrategieën zijn 
(n=1)

• Dit werd geadviseerd in intercollegiaal overleg (n=2)

• Bovenstaande argumenten gelden ook voor HPA (n=2)



• Variable beleid in (kinder)hematologisch NL

• Weinig kennis

• Incidentie Is de kans nu echt zo hoog?

• Risicogroepen Subgroepen wel gebaat?
• Glanzmann > BSS 

• Volwassenen > Kinderen

• Relatie met mutatie

• Rol endotheel-expressive HPA

• Product keuze HLA en HPA match

• Nu niet preventieve matchen, tenzij NL screeningsprogramma?

Hoe nu verder?

CONCLUSIE
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The end or the begin?

VRAGEN & IDEEËN
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Vragen?


