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Casusbeschrijving
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*  Vrouw, geboren in 2001
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g * Medische voorgeschiedenis:

f,‘, 2006 Bloederige diarree

g 2007 Protein losing enteropathy w.v. albumine-infusies
c 2008 Ascites w.v. diagnostische laparoscopie (EC?)

g’o 2008 Gecompenseerde cirrose bij Budd Chiari Syndroom w.v.
c plaatsing TIPS

S 2008 CD55 deficiéntie (Inab-fenotype) met irregulaire
— erytrocytenantistoffen anti-DAF

_8 2011 Juveniele Reumatoide Artritis

© 2017 Hepatocellulair carcinoom (HCC)

8 2020 Progressie HCC, indicatie voor OLTx
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Inab fenotype
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Cromer antigens

* Prevalentie: 11 personen

 Zeer hoog immunisatierisico voor
CD55 (anti-CD55, anti-DAF, anti-Cr,
anti-IFC) AT

* Leidt tot het CHAPLE syndroom? "'\Gm‘ta;,”'”'www

1Cooling, Clin Microbiol Rev, 2015; 20zen et al, NEJM,
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Studieopzet
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* Aanleiding: relatief hoge kans op transfusiebehoefte rondom
OLTx, weinig bekend over relevantie antistof (‘transfusiereactie:
no to mild’)?

* Uitvoering:

13-7-2020 14-7 15-7 16-7 17-7
_——fes el =W

T T T /
Toediening hydrocortison +

-

Opname ToedieningIVIG HCC ablatie . —> Blo?dafnamesop:
proeftransfusie T=3 min T=2 uur
=0 T=4 uur
Bloedafname T=pre Bloedafname T=0 T=20 min T=8 uur
0 T=24 uur
=60 T=48 uur
T=90 min

* Op elk afnamemoment: kwantificatie circulerende
donorerytrocyten, hemolyseparameters (LDH, bilirubines,
complementfactoren en CRP), DAT en eluaat.
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1Reid et al, The Blood Group Antigen Factsbook, 3¢
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Resultaten - erytrocytenkinetiek
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— NB: DAT negatief.
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Resultaten - hemolyseparameters
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<« | Conclusies
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L * Anti-IFC antistoffen kunnen leiden tot zeer snelle en nagenoeg
_8 volledige klaring van CD55-positieve erytrocyten
Eg * Anti-IFC gemedieerde afbraak van CD55-positieve erytrocyten
O vindt voornamelijk plaats via extravasculaire hemolyse (onder
Q eculizumab)
C
Sjo * Bij patienten met het CHAPLE syndroom zijn autologe
& bloeddonaties en screening van familieleden op CD55-
g compatibiliteit geindiceerd
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