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Disclosures

Geen.
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Casusbeschrijving

• Vrouw, geboren in 2001

• Medische voorgeschiedenis:

2006 Bloederige diarree
2007 Protein losing enteropathy w.v. albumine-infusies
2008 Ascites w.v. diagnostische laparoscopie (EC?)
2008 Gecompenseerde cirrose bij Budd Chiari Syndroom w.v. 

plaatsing TIPS
2008 CD55 deficiëntie (Inab-fenotype) met irregulaire 

erytrocytenantistoffen anti-DAF
2011 Juveniele Reumatoïde Artritis
2017 Hepatocellulair carcinoom (HCC)
2020 Progressie HCC, indicatie voor OLTx
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Inab fenotype

• Prevalentie: 11 personen 
wereldwijd

• Congenitale deficiëntie CD55 eiwit 
(Decay Accelerating Factor, DAF)

• Normaliter op nagenoeg alle weefsels, 
w.o. placenta, hematopoiese en 
endotheel

• Inadequate complementregulatie1

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

• Leidt tot het CHAPLE syndroom2
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1Cooling, Clin Microbiol Rev, 2015; 2Ozen et al, NEJM, 
2017.
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Studieopzet

• Aanleiding: relatief hoge kans op transfusiebehoefte rondom 
OLTx, weinig bekend over relevantie antistof (‘transfusiereactie: 
no to mild’)1

• Uitvoering:

• 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, 3e

Ed.
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Resultaten - erytrocytenkinetiek
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NB: DAT negatief.

Minović et al, in 
preparation.
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Resultaten - hemolyseparameters

7NVB-TRIP SYMPOSIUM 18-5-2022

Lactate dehydrogenase
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Complement factors
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Conclusies

• Anti-IFC antistoffen kunnen leiden tot zeer snelle en nagenoeg 
volledige klaring van CD55-positieve erytrocyten

• Anti-IFC gemedieerde afbraak van CD55-positieve erytrocyten 
vindt voornamelijk plaats via extravasculaire hemolyse (onder 
eculizumab)

• Bij patiënten met het CHAPLE syndroom zijn autologe 
bloeddonaties en screening van familieleden op CD55-
compatibiliteit geïndiceerd
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