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Il sottoscritto Francesco Bennardello, in qualità di Relatore 
dichiara che

nell’esercizio della Sua funzione e per l’evento in oggetto, NON 
È in alcun modo portatore di interessi commerciali propri o di 

terzi; 

e che gli eventuali rapporti avuti negli ultimi due anni con 
soggetti portatori di interessi commerciali non sono tali da 

permettere a tali soggetti di influenzare le sue funzioni al fine 
di trarne vantaggio.



Talassemia

Il trattamento della talassemia è
ancora essenzialmente basato sul
supporto trasfusionale cronico di
Globuli Rossi Concentrati (GRC).



La terapia trasfusionale nella 
talassemia

Scopo e obiettivi della trasfusione

I vari tipi di globuli rossi concentrati

Alloimmunizzazione e selezione delle unità da trasfondere

Gestione della terapia trasfusionale (quando iniziare, soglie e frequenze 
trasfusionali, volume da trasfondere)

L’esperienza di Ragusa







Scopi e obiettivi della trasfusione

EFFICACIA

Compensazione anemia cronica

Sopprimere l’emopoiesi intra
ed extramidollare

Prevenire l’epatosplenomegalia
e limitare l’assorbimento
intestinale del ferro

Prevenire le deformità ossee

Garantire una crescita e uno
sviluppo regolare

Assicurare una buona qualità
della vita

TALASSEMIA TRASFUSIONE DIPENDENTE (TDT)

Scelta terapeutica obbligata finalizzata a fornire un efficace e sicuro 
trattamento



TALASSEMIA TRASFUSIONE DIPENDENTE (TDT)

Scelta terapeutica obbligata finalizzata a fornire un efficace e sicuro 
trattamento

SICUREZZA

Emocomponenti rispondenti
agli standard e alle linee guida
in materia di qualità e sicurezza

Limitare al massimo il rischio
biologico

Strategie che mitigano il rischio
di reazioni avverse

Consenso informato

Emovigilanza

Disponibilità di sangue

(under transfusion)

Scopi e obiettivi della trasfusione



TALASSEMIA NON TRASFUSIONE DIPENDENTE (NTDT)

La trasfusione viene utilizzata occasionalmente per migliorare l’ossigenazione 
tissutale, sopprimere l’eritropoiesi inefficace e ridurre il rischio trombotico

QUANDO

Interventi chirurgici

Complicanze acute o croniche

Processi infettivi

Gravidanza

Ipertensione polmonare e
cardiopatie

Focolai di eritropoiesi
extramidollare

Ulcere malleolari

PREVENZIONE COMPLICANZE

Scopi e obiettivi della trasfusione



I vari tipi di concentrati eritrocitari

Concentrato eritrocitario leucodepleto prestorage in 
soluzione additiva

Da donazione di sangue intero sottoposta a scomposizione 
tripla (emazie concentrate da sottoporre a leucodeplezione, 

buffy coat e plasma)

Da donazione di sangue intero sottoposta a filtrazione e 
successiva scomposizione doppia (emazie concentrate 

leucodeplete e plasma)

Da donazione di globuli rossi concentrati in aferesi                 
(da sottoporre a leucodeplezione)



Le indicazioni sui concentrati eritrocitari si applicano al trattamento trasfusionale 
di tutte le emoglobinopatie (talassemia trasfusione dipendente, talassemia non 

trasfusione dipendente, sindromi falcemiche)

Il più alto contenuto 
emoglobinico possibile

Il più basso contenuto di 
leucociti

Il più basso contenuto di 
citochine

Conservazione < 7-14 giorni

Nessuna manipolazione 
(concentrazione 
emoglobinica)                           

o lavaggio indiscriminato

Irradiazione solo nei casi 
indicati

Caratteristiche concentrati eritrocitari



Il lavaggio dei concentrati eritrocitari va limitato a 
particolari condizioni (in genere dal 10-15%)

INDICAZIONI

Deficit IgA
Reazioni febbrili 

post-trasfusionali

Reazioni allergiche 
ricorrenti non 
sensibili agli 
antistaminici

Insufficienza renale 
in caso di 

trasfusione di 
emazie > 21 giorni

Lavaggio 
automatico a 

circuito chiuso

Concentrazione di 
proteine / unità     

< 0,5 grammi

CARATTERISTICHE

Lavaggio concentrati eritrocitari



Alloimmunizzazione 

Rappresenta un’importante complicanza della terapia 
trasfusionale cronica

Fattori intrinseci 
del paziente

Scelta 
emocomponenti

Immunogenicità 
degli antigeni

Omogeneità 
popolazione

Si verifica più frequentemente in pazienti
che iniziano le trasfusioni dopo i 3 anni di
età, in coloro che ricevono trasfusioni
sporadiche, in soggetti di sesso femminile e
in pazienti Rh(D) negativi.

Gli alloanticorpi più comuni sono anti-E,
anti-C e anti-Kell, ma possono svilupparsi
alloanticorpi verso altri antigeni RBC o
contro anticorpi caldi o freddi di specificità
non identificata.

La prevalenza di alloanticorpi varia
ampiamente tra i diversi centri e si verifica
nel 10-20% dei pazienti con beta-
talassemia dipendenti da trasfusione.



Alloimmunizzazione 

Rappresenta un’importante complicanza della terapia 
trasfusionale cronica

Prima di iniziare in un paziente naive una
terapia trasfusionale, dovrebbe essere
eseguita una tipizzazione che includa
almeno C, c, D, E, e, Kell (sebbene sia
preferibile eseguire un pannello completo
di fenotipo/genotipo di globuli rossi).

Una completa e dettagliata registrazione
della tipizzazione antigenica, degli anticorpi
presenti e passati e delle reazioni
trasfusionali dovrebbe essere disponibile
per ogni paziente, anche nel caso in cui
venga trasfuso presso un altro centro.

E’ importante monitorare i pazienti
attentamente per lo sviluppo di nuovi
anticorpi ed escludere le unità che
presentano i corrispondenti antigeni.

Registrazione 
e 

Monitoraggio

Reazioni 
avverse

Anticorpi 
irregolari

Tipizzazione 
antigenica



Selezione delle unità da trasfondere

Talassemia trasfusione 
dipendente

Regimi trasfusionali continuativi fin dal 
1°-2° anno di vita.

Tolleranza immunologica

Bassa incidenza di alloimmunizzazione

Match di livello 2

(Sistema ABO, Rh, Kell)

Talassemia non trasfusione 
dipendente

Trasfusioni irregolari

Maggiore suscettibilità a sviluppare 
alloanticorpi

Match di livello 2

(Sistema ABO, Rh, Kell)

In pazienti che iniziano la terapia 
trasfusionale in età giovanile-adulta  e 

che siano già portatori di almeno 1 
alloanticorpo

Match di livello 3

(Duffy, MNSs)Sindrome falcemica



Nel paziente che ha sviluppato alloanticorpi irregolari

ATTENZIONE EVANESCENZA ANTICORPALE

Selezione delle unità da trasfondere

Rispetto del match per l’antigene contro cui
l’alloanticorpo è diretto, anche a distanza di tempo,
quando l’anticorpo non fosse più rilevabile (anticorpo
anamnestico)

ANAMNESI

Informazione sulla presenza dell’anticorpo irregolare
disponibile e consultabile su tutta la documentazione
sanitaria

INFORMAZIONE

Verificare SEMPRE l’assenza dell’antigene su ogni unità
trasfusaVERIFICA



Talassemia trasfusione dipendente (TDT)

Valore di emoglobina pre-trasfusione tra 9 e
10,5 gr/dL

Livelli di Hb post-trasfusione non superiori a
14-15 g/dL

Il volume di sangue da trasfondere compreso
tra 10-15 ml/kg con intervalli trasfusionali tra
2 e 5 settimane

Mantenimento dei valori target con il minor
numero di accessi ospedalieri possibili

Valori pre-trasfusionali più

elevati (11-12 gr/dL)

possono essere

appropriati in pazienti con

cardiopatia o con

un’inadeguata

soppressione del midollo

o altre condizioni

mediche.

Nei pazienti con

cardiopatia è consigliabile

non superare i 5 ml/kg.

Gestione terapia trasfusionale 



“Strade parallele” è la campagna di comunicazione promossa dalla Società Italiana 
Talassemie ed Emoglobinopatie (SITE), con il supporto non condizionato di Vertex 
Pharmaceuticals. 



L’esperienza di Ragusa

RAGUSA 
(UOC SIMT E UOSD TALASSEMIA)

MODICA 
(UOS SIMT)

VITTORIA
(UOS SIMT)

6-7% di soggetti con 
trait emoglobinopatico



Talassemia Major; 85; 
40%

Talasso-drepanocitosi; 
72; 34%

Drepanocitosi; 27; 12%

Talassemia intermedia; 
28; 13%

Altre emoglobinopatie*; 2; 1%

214

PAZIENTI EMOGLOBINOPATICI

TRASFUSIONE DIPENDENTI

RAGUSA

Dati aggiornati al 15 gennaio 2024



Dati 2023

N. Pazienti 
emoglobinopatici

trasfusi

Numero GRC 
trasfusi a 

emoglobinopatici

Numero GRC 
trasfusi in ASP

% GRC utilizzati per 
pazienti 

emoglobinopatici

214 5.371 16.099 33,4%

Numero GRC 
sottoposti a 

lavaggio

692/5371 (12,9%)

Numero  pazienti 
con alloanticorpi

43 (20 %)
37%

29%
21%

7%

% pazienti con anticorpi irregolari

Drepanocitosi

Talassemia Major

Talasso-drepanocitosi

Talassema intermedia

PAZIENTI EMOGLOBINOPATICI

TRASFUSIONE DIPENDENTI

RAGUSA

Dati aggiornati al 15 gennaio 2024
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ANTICORPI IDENTIFICATI NEI PAZIENTI 

EMOGLOBINOPATICI TRASFUSIONE 

DIPENDENTI

RAGUSA

Dati aggiornati al 15 gennaio 2024
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Cob, Fya, Lua, M,S,c

MISCELE ANTICORPALI IDENTIFICATE 

NEI PAZIENTI EMOGLOBINOPATICI 

TRASFUSIONE DIPENDENTI

RAGUSA

f ,K, ytb, Kpa ,cw, CobA1,Cw,E,K,KpaE, Fya, Jkb, S

c, Cw,E,Kpa

Cw, Jkb

Cw, Lua

Jka, Kpa

K,Kpa,Fya

c-E

Dati aggiornati al 15 gennaio 2024



PAZIENTI CON TALASSEMIA MAJOR

RAGUSA - 2023
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Distribuzione per classi di età

N. PAZIENTI MASCHI FEMMINE ETA’ MEDIA ETA’ MIN ETA’ MAX

85 47 (55%) 38 (45%) 38 1 65

N. TOTALE UNITA’ 
TRASFUSE

N. MEDIO UNITA’ 
TRASFUSE

N. MIN UNITA’ 
TRASFUSE

N. MAX UNITA’ 
TRASFUSE

2851 33,6 8 60



Quali GRC per i pazienti talassemici?

• Dal 2003 utilizziamo GRC concentrati
leucodepleti prodotti dalla filtrazione pre-
storage del sangue intero

• Questa scelta, rispetto alla filtrazione dei
GCR prodotti dopo la separazione del buffy
coat, ci permette di GUADAGNARE intorno
ai 10 gr di emoglobina per unità e di
produrre GRC ad «alto contenuto
eritrocitario», con valori medi di
emoglobina pari a 61,3 grammi/unità

• Il fabbisogno di concentrati piastrinici viene
assicurato con la donazione in aferesi

• Importanza della Tailored Donation

• Diffusione della donazione in aferesi in tutti
i 13 punti di raccolta dell’AVIS di Ragusa



INTEGRAZIONE SIMT-AVIS

UOC SIMT 
RAGUSA

UOS SIMT 
Modica

UOS SIMT 
Vittoria

UdR
Ragusa PdR 

Marina di 
Ragusa

PdR 

Santa Croce 
Camerina

PdR 

Chiaramonte 
Gulfi

PdR 

Monterosso 
Almo

PdR 

Giarratana

PdR 

Modica

PdR 

Scicli

PdR 

Ispica

PdR 

Pozzallo

PdR 

Comiso

PdR 

Vittoria

PdR 

Acate

*Provincia di Ragusa: 317.793 residenti al 01/01/2023 (fonte DEMO ISTAT)

** Rapporti Istisan 22/25 Italian Blood System 2021: activity data, haemovigilance and epidemiological surveillance

NUMERO DONAZIONI 2023

RAGUSA

45.282
142 unità/1.000 

residenti*

ITALIA (2021)

3.021.143
51 unità/1.000 

residenti** 
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LE DONAZIONI IN PROVINCIA DI 
RAGUSA

TIPOLOGIA DONAZIONI 2023

2566235; 
85%

454908; 
15%

ITALIA*

Sangue intero Aferesi

* Rapporti Istisan 22/25 Italian Blood System 2021: activity data, haemovigilance and epidemiological surveillance

30118; 
67%

15164; 
33%

RAGUSA

Sangue intero Aferesi

NUMERO DONAZIONI 45.282
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24630; 
82%

5301; 
18%

MASCHI

Sangue intero Aferesi

LE DONAZIONI IN PROVINCIA DI 
RAGUSA

TIPOLOGIA 45.282 DONAZIONI 2023

5488; 
36%

9863; 
64%

FEMMINE

Sangue intero Aferesi

TAILORED DONATION



Parametro Media Min Max Dev. St. V.N. R 95-15

Hb (g/unità) 61,3 40,8 74,7 5,47 > 40

Htc (%) 61,8 54,1 75,3 2,82 50-70

WBC residui 
(10E6 per unità)

0,1 0,0 0,7 0,07 < 1,0 x 10*6  

CONTROLLI QUALITA’ EMOCOMPONENTI

2021

CQ SU 216 UNITA’ DI EMAZIE CONCENTRATE OTTENUTE DA SANGUE INTERO FILTRATO PRE-STORAGE 

Parametro Media Min Max Dev. St. V.N. R 95-15

Hb (g/unità) 50,6 38,7 68,2 5,69 > 43

Htc (%) 58,4 46,9 70,1 2,87 50-70

WBC residui 
(10E6 per unità)

0,0 0,0 0,2 0,04 < 1,0 x 10*6  

CQ SU 72 UNITA’ DI EMAZIE CONCENTRATE PREFILTRATE OTTENUTE DA SANGUE INTERO TOP & BOTTOM



Blood Transfus 2006; 4: 311-26



Transfusion. 2021;61:1729–1739.



Conclusioni

La trasfusione di emazie concentrate rimane il baluardo della terapia dei
pazienti affetti da Talassemia trasfusione dipendente

Mettere al centro dell’organizzazione il paziente e i suoi bisogni

Utilizzare emocomponenti ad alto contenuto di Hb contribuisce a
diminuire il numero di accessi ospedalieri

Attenzione all’alloimmunizzazione, al cross-match e all’evanescenza degli
anticorpi

Obiettivo: migliorare la qualità di vita del paziente
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