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Fisiopatologia

L’emoglobina S (a2 b2
s) così formata, in condizioni di deossigenazione,

ha la singolare proprietà di polimerizzare con una velocità
strettamente legata alla concentrazione di HbS presente nel globulo

rosso.

In un primo tempo la polimerizzazione è reversibile, ma dopo più cicli
di polimerizzazione e depolarizzazione, il fenomeno diventa
irreversibile e determina un grave danno ossidativo a carico della
membrana eritrocitaria

I soggetti omozigoti (HbSS) presentano elevate concentrazioni di HbS ed
hanno un quadro emolitico conclamato, con ripetute crisi falcemiche
I soggetti eterozigoti (HbAS) presentano solitamente valori di HbS <50% e
sono generalmente asintomatici (NON SONO “PORTATORI SANI”!!!)

Sono possibili combinazioni con altre mutazioni dell’emoglobina, a creare
quadri clinici misti: doppia eterozigosi b/S o S/C
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2- Obiettivi della terapia trasfusionale - 1

Sindromi falcemiche.
Obiettivo: in presenza di occlusioni vascolari: prevenire o
interrompere il processo di falcizzazione intravascolare,
(Ballas 2019, Fortini 2018, Kelly 2020, Ziemba 2021, Wallace 2022)
mediante diluizione (se si effettua trasfusione semplice,
(Miller 2010, Cho 2011, Rees 2018) o sostituzione (se si effettua
scambio eritrocitario) (Alashimi 2011, Ballas 2019) delle emazie
patologiche circolanti contenenti emoglobina S (HbS) con
emazie normali contenenti emoglobina A (HbA); riduzione
nel numero di emazie HbS circolanti, se si effettua scambio
eritrocitario (Cho 2011, Rees 2018); riduzione delle complicanze
emolitiche (Rees 2018) e aumento dell’apporto di ossigeno
(Alashimi, 2011, Ballas 2019, Kelly 2020, Ziemba 2021, Wallace 2022)
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2- Obiettivi della terapia trasfusionale - 2

Sindromi falcemiche.
mantenendo:

1)la concentrazione di HbS < 30% perché il rischio che
questi pazienti sviluppino crisi vaso-occlusive quando
HbS è inferiore al 30-40% è significativamente ridotto
(Bartolucci 2012, Rees 2018);

2)Ht del paziente intorno al 30% perché valori più alti
comportano un aumento della viscosità ematica che
può essere controproducente (Josephson 2007, Rees 2018).
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3- indicazioni alle terapia trasfusionale

Sindromi falcemiche.
Le indicazioni alla terapia trasfusionale:
- anemia
- occlusioni vascolari e le loro complicanze maggiori - tra cui
la Acute Chest Syndrome e lo stroke (Bartolucci 2012, Milner

1991, Forooq 2018, Dolatkhah 2020)

- patologia d’organo cronica (Bartolucci 2012, Hoppe 2019, Allali

2021)

La terapia trasfusionale nella drepanocitosi non è di norma
indicata per valori di Hb>7 g/dL (Grado di raccomandazione:
2C+) (British Commettee 2001, Practice guidelines 2002, Gibson 2004,

Josephson 2007) a meno che non ci sia concomitante presenza
di un evento acuto.
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4- caratteristiche degli emocomponenti 

1.
Utilizzare concentrato eritrocitario leucodepleto
ottenuto secondo gli standard nazionali ed internazionali (standard SIMTI –
EDQM)

2 utilizzare un concentrato eritrocitario di durata di conservazione < 14 giorni
(anemizzazione acuta grave < 7 giorni)

3 mantenere il concentrato eritrocitario nella sua integrità, senza
concentrazione (per aumentare il contenuto di Hb)

4 mantenere il concentrato eritrocitario nella sua integrità, senza lavaggio delle
emazie (se non nei casi indicati)

5 non utilizzare unità irradiate (se non in caso di BMT)

Il SARS-CoV2 non si trasmette con sangue intero o i suoi 
componenti : la trasfusione è SICURA
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5- assegnazione degli emocomponenti - 1

Sindromi falcemiche

Si raccomanda (grado di raccomandazione 1C) di rispettare
almeno il match per i sistemi antigenici AB0, Rh, K (match di
livello 2) (Klapper 2010. Miller 2011, Castro 2002, Yazdanbakhsh 2012, Fasano

2019, Raba 2019): è dimostrato che questa strategia riduce il
rischio di alloimmunizzazione del 50% (Rees 2010, Laurie 2010,

Castro 2002)

E’ infine consigliato, ove possibile, anche un match per gli antigeni
maggiormente immunizzanti dei sistemi antigenici minori [(Duffy, MNSs)
(match di livello 3)] in pazienti che iniziano la terapia trasfusionale in età
giovanile-adulta, affetti da sindrome falcemica e che siano già portatori di
almeno 1 alloanticorpo (Klapper 2010, La Salle-Williams 2011, Castro 2002, Nuss 2010, Sarode

2006, Aygun 2002, Yazdanbakhsh 2012, Higgins 2008, Fasano 2019, Raba 2019).
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5- assegnazione degli emocomponenti - 2

Sindromi falcemiche

L’incidenza di alloimmunizzazione è elevata (range 18-
46%) può interessare altri sistemi gruppo ematici (Laurie

2010, Cho 2011, La Salle-Williams 2011, Josephson 2007, Fasano
2019, Raba 2019) e non raramente si manifesta con la
presenza di miscele di alloanticorpi.

La terapia trasfusionale dovrebbe essere preceduta dalla valutazione
del fenotipo antigenico eritrocitario oltre che per AB0, Rh e Kell
almeno, se possibile, per gli antigeni Kidd, Duffy, MNS (alla prima
visita se mai trasfuso, oppure a >2 mesi dall’ultima trasfusione, o con
indagini molecolari (se recentemente trasfuso) (Matteocci 2013, Fasano

2019, Raba 2019).
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5- assegnazione degli emocomponenti - 3

Sindromi falcemiche

In caso di sindrome iperemolitica è prudente non
trasfondere e trattare con steroidi, se possibile (Madu

2021).
Nuovi risultati con farmaci biologici (Eculizumab)

Nei casi in cui comunque si ritenga indispensabile la
trasfusione: è fortemente consigliato assegnare
concentrati eritrocitari che rispettino quanto più
possibile l’assetto antigenico del ricevente, per il
maggior numero di sistemi antigenici (Madu 2021).
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Caratteri generali della Sindrome Iperemolitica

Il quadro di HHS deve essere differenziato dalla reazione

emolitica ritardata dovuta ad alloanticorpi noti o anamnestici

DHTR.

LA HHS solitamente non si accompagna ad alloanticorpi rilevabili

e identificabili e in questi casi il Test Antiglobulina diretto risulta

negativo (Menakuru SR, Hematol Rep 2022)

La patogenesi di HHS è sconosciuta, ma si ipotizza che possa essere legata ad

uno stato pro-infiammatorio (e per tale ragione è più frequente nei pazienti con

SCD), con livelli elevati di citochine pro-infiammatorie in grado di attivare il

sistema macrofagico che agisce sia sulle emazie proprie del paziente che sulle

emazie trasfuse, con attività in parte emofagocitica e in parte emolitica.

L’attività macrofagica si ipotizza sia diretta anche sulla componente eritroide

immatura, e questo spiegherebbe la reticolocitopenia tipica della HHS (e non

della DHRT) e l’iperferritinemia, a sua volta legata all’eritropoiesi inefficace da

emolisi intramidollare, e in parte espressione di proteina di fase acuta (Menakuru

SR, Hematol Rep 2022)

Nella patogenesi svolge un ruolo importante l’attivazione della cascata del

complemento
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sulla componente eritroide immatura reticolocitopenia tipica della HHS (e non

della DHRT) e l’iperferritinemia (eritropoiesi inefficace + proteina di fase acuta)

Stato pro-infiammatorio

Elevati livelli di citochine pro-infiammatorie

Attivazione sistema macrofagico

attività emofagocitica
attività emolitica 

complemento-mediata

Caratteri generali della Sindrome Iperemolitica
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6- test pretrasfusionali - 1 

Per pazienti sottoposti a regimi trasfusionali continuativi,
si raccomanda che l’assegnazione delle unità di
concentrati eritrocitari avvenga sempre mediante i
seguenti test pre-trasfusionali (Standard SIMTI):

-verifica del gruppo sanguigno AB0-D del ricevente prima di ogni
trasfusione
-cross-match per ogni unità trasfusa
-ricerca di anticorpi irregolari prima di ogni seduta trasfusionale
-verifica del grado appropriato di match (almeno per AB0-D, Rh, Kell)
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6- test pretrasfusionali - 2 

In caso di rilevazione di anticorpi irregolari:
- verifica dell’assenza dell’antigene corrispondente su ogni
unità trasfusa
- assegnazione di concentrati eritrocitari che rispettino
quanto più possibile l’assetto antigenico del ricevente per il
maggior numero di sistemi antigenici
-diffusione dell’informazione della comparsa dell’anticorpo
irregolare su tutta la documentazione sanitaria, perché sia
disponibile e consultabile in ogni momento, rendendola
fruibile anche per eventuali altri centri che dovessero
prendere in cura il paziente occasionalmente
Valorizzare anticorpo anamnestico (fenomeno
dell’evanescenza dell’anticorpo),



L’unità di cura deve garantire una gestione multidisciplinare, un’assistenza
specializzata e continuativa e facilitare l'aderenza del paziente ai protocolli
di trattamento a lungo termine. (Forni 2009, TIF, Oakland Guidelines 2008,
Standards UK, AABB 2009, Gollo 2013, Olivieri NF 2013) 

Nella gestione dei pazienti con sindromi falcemiche, sottoposti a procedure di
scambio eritrocitario eseguite con procedura automatizzata, è indispensabile che la
struttura che ha in cura il paziente possa avvalersi di una unità di aferesi
terapeutica

7- gestione della struttura per la terapia trasfusionale

L’accesso ai Servizi
trasfusionali è gestito
secondo nuove regole

CNS 25/02/2020-0000491 e succ

TRIAGE epidemiologico a tutti i soggetti che
hanno accesso alla struttura
trasfusionale, e triage clinico con
misurazione attiva della temperatura
mediante termoscan, sanitizzazione delle
mani, verifica corretto posizionamento
della mascherina
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I tre anni della 

pandemia hanno 

cambiato le regole  

Pandemia SARS-Cov2 

Nuove regole basilari 

per la sicurezza

Distanziamento

Mani sanitizzate

Mascherina
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Eroi ?

30 gen 2023
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E poi ?



Accoglimento donatori e pazienti mediante chiamata-convocazione
programmata

Gestione del flusso di donatori e pazienti all’interno del SIT, evitando
assembramenti, eliminando le attese in corridoio

Il paziente viene convocato (previa
programmazione),

quando la stanza aferesi è libera e
pronta per la procedura.

Evitando che i pazienti e i loro
accompagnatori sostino nella
sala d’attesa del SIT
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7- gestione della struttura per la terapia trasfusionale



8- management della terapia trasfusionale - 1 

SITE nel 2021 ha promosso una survey

nazionale su SCD e COVID

Splenectomia o asplenia funzionale 

nel 60% dei pazienti SCD-COVID

Sintomatologia respiratoria, da porre 

in DD con ACS ed EP
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In pazienti SCD- COVID NON dilazionare la terapia del paziente e individuare

percorsi con il PS o i reparti di degenza per garantire la tempestività degli

interventi e del supporto trasfusionale



Marzo 2020

8- management della terapia trasfusionale 

l’anemia falciforme è stata considerata tra

le condizioni di salute che sono più

fortemente associate al rischio di avere una

forma di Covid-19 più grave (CDC USA)
(https://www.cdc.gov/coronavirus/2019-ncov/need-

extra-precautions/people-with-medical-

conditions.html)
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https://www.cdc.gov/%20coronavirus/2019-ncov/need-extra-precautions/people-with-medical-%20conditions.html
https://www.cdc.gov/%20coronavirus/2019-ncov/need-extra-precautions/people-with-medical-%20conditions.html
https://www.cdc.gov/%20coronavirus/2019-ncov/need-extra-precautions/people-with-medical-%20conditions.html
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8- management della terapia trasfusionale - 2

Sindromi falcemiche
La terapia di prima scelta per pazienti con crisi falcemiche
frequenti (2-3 / anno) è rappresentata dall’Idrossiurea.

I cardini del trattamento degli eventi acuti sono
-terapia di supporto
-terapia trasfusionale, che può condizionarne la
sopravvivenza e la qualità di vita .
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8- management della terapia trasfusionale - 3

I punti chiave del management della terapia

trasfusionale nelle sindromi falcemiche sono i seguenti

la buona conoscenza dei meccanismi

fisiopatologici della SCD porta alle migliori scelte

delle strategie terapeutiche più appropriate

il trattamento delle sindromi falcemiche adotta allo stesso tempo

misure curative e preventive

deve essere potenziato lo screening e il trattamento della

patologia d’organo

è essenziale adottare un approccio sistematico usando la

modalità più semplice ed efficace, nel momento in cui si

manifesta il rischio di complicanze (Bartolucci P, 2012)



La SCD nelle sue manifestazioni acute è da 
annoverare tra le patologie con evoluzione 

tempo-dipendente il cui trattamento richiede 
interventi

TEMPESTIVI e MIRATI 
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8- management della terapia trasfusionale - 6

Sindromi falcemiche
In caso di comparsa di evento acuto il trattamento del
dolore deve essere instaurato quanto più rapidamente
possibile e comunque entro 30 minuti compreso il triage,
prima di procedere all’identificazione delle cause o delle
possibili diagnosi differenziali (Standard UK 2008, Forni 2014)







NEL FRATTEMPO si prosegue con gli esami diagnostici
NOTA: Nel paziente con diagnosi sospetta di SCD, non
è detto che si possa giungere alla diagnosi di SCD o
altra emoglobinopatia in regime di urgenza /
emergenza !
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8- management della terapia trasfusionale - 4

Sindromi falcemiche
La terapia trasfusionale è applicabile come trasfusione
semplice o come scambio eritrocitario.

La trasfusione semplice è indicata in caso di livelli di Hb del
paziente <7 g/dL, (Grado di raccomandazione: 2C+) (ASA

1996, Expert Working Group, 1997, Simon 1998, British Commettee
2001, Clinical practice 2001, Practice guidelines 2002, Hill 2002, Carson

2002, ISS 2003, Hebert 2001, Wu 2001, Vincent 2002, Rao 2004)

ma non dovrebbe essere applicata in caso di Hb del
paziente >11 g/dL (Miller 2011, Rees 2018).
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8- management della terapia trasfusionale - 5

Sindromi falcemiche
Lo scambio eritrocitario è indicato (GdR 3B) nei casi in cui è
necessario ridurre rapidamente la concentrazione di HbS
senza aumentare l’ematocrito e la viscosità ematica o in
caso di sintomi neurologici acuti (Rees 2010), ed è efficace
anche nel trattamento delle complicanze croniche (Alashimi,

Cochr 2011). Il volume di scambio efficace è pari a 15-20
ml/Kg (Miller 2011).

Qualora lo scambio avvenga con sangue intero, come nel caso
dell’exanguino-trasfusione (applicabile nel paziente pediatrico di
basso peso, < 20 Kg), il sangue utilizzato come scambio dovrebbe
avere Hb ideale di 10-11 g/dL (Miller 2011, Rees 2018), corrispondente a
Ht 30%
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

In caso di livelli di Hb del paziente < 7 g/dL è indicata la trasfusione
(Grado di raccomandazione: 2C+).

Se non è presente anemizzazione, oppure se dopo la correzione
dell’anemizzazione il punteggio VAS > 7
si procede con scambi eritrocitari (Bartolucci 2012, Rees 2018)

Esacerbazione acuta di anemia
(Parvovirus B19, sequestrazione epatica o splenica, crisi emolitica)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Se Hb del paziente < 7 g/dL è indicata la trasfusione (GdR: 2C+).

Se non è presente anemizzazione, oppure se dopo la correzione
dell’anemizzazione il punteggio VAS > 7 si procede con scambi
eritrocitari (Bartolucci 2012): obiettivo iniziale minimo ridurre il
punteggio VAS del 50% di quello rilevato all’esordio
Prevenire l’evoluzione delle crisi vaso-occlusive in sindrome

polmonare acuta (Bartolucci 2012).

Crisi vascolare acuta, crisi vaso-occlusiva, crisi dolorosa
interessamento muscolo-scheletrico (arti e colonna lombo-sacrale) con dolore, febbre,
leucocitosi, segni di infiammazione locale, infarti muscolari e osteonecrosi (Milner 1991) 
(Steinberg 2001)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Se ipossia di lieve entità (Laurie 2010) e calo di Hb di oltre 1 g/dL,
(Alashimi 2011), comunque con Hb <10 g/dL (Cho 2011), è applicabile la
trasfusione semplice (Alashimi 2011).
Se valori di Hb >10 g/dL la trasfusione semplice non è applicabile:
aumenterebbe la viscosità ematica, con peggioramento del quadro
clinico o più rapida evoluzione negativa (Cho 2011)

in questi casi è applicabile lo scambio eritrocitario, con l’obiettivo di
ridurre la concentrazione di HbS < 30% (Laurie 2010, Miller 2011, Rees

2018, Bartolucci 2012, Milner 1991, Forooq 2018, Dolatkhah 2020)

Acute chest syndrome
nel 75% dei pazienti è preceduta da un episodio di crisi vascolare acuta (Laurie 2010). La
severità è varia: il 13% dei pazienti richiede ventilazione assistita, con una mortalità pari al
3% (Rees 2018, Bartolucci 2012, Forooq 2018, Dolatkhah 2020)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Se ipossia moderata o severa, è applicabile lo scambio eritrocitario,
con l’obiettivo di ridurre la concentrazione di HbS < 30% (Laurie
2010, Miller 2011, Rees 2010).
Nei casi con rapida evoluzione in senso negativo, è applicabile lo
scambio eritrocitario, con l’obiettivo di ridurre la concentrazione di
HbS < 30% (Laurie 2010, Miller 2011, Rees 2010, Cho 2011, Dastgiri
2016, Rees 2018), da eseguire come procedura urgente (ASFA 2022)

Acute chest syndrome
nel 75% dei pazienti è preceduta da un episodio di crisi vascolare acuta (Laurie 2010). La
severità è varia: il 13% dei pazienti richiede ventilazione assistita, con una mortalità pari al
3% (Rees 2010, Dastgiri 2016, Rees 2018).
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Nei pazienti che non rispondono a idrossiurea o che per varie ragioni
non la assumono (Miller 2011) è applicabile la trasfusione semplice o lo
scambio eritrocitario di mantenimento (HbS <30%, Hb 10g/dL)(Rees

2010, Miller 2011,Cho 2011)

Una storia di ACS ricorrenti aumenta il rischio di stroke (Miller 2011)
Si è inoltre osservata una drammatica riduzione dell’incidenza di ACS in pazienti
che ricevono terapia trasfusionale cronica dopo un primo episodio di stroke
(Miller 2011, Dastgiri 2016)

Acute chest syndrome - Terapia trasfusionale a lungo termine
Ricorrenti episodi di ACS sono correlati a una “patologia polmonare da SCD” e a una
precoce mortalità (Miller 2011, Cho 2011, Dastgiri 2016)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

L’emorragia intracranica può manifestarsi a tutte le età ma è più
comune tra i 20 e i 30 anni ed è tipicamente associata sia a sindromi
moyamoya-simili sia ad aneurismi cerebrali.
Il trattamento è neurochirurgico e ha una mortalità del 26% a 2
settimane. (Rees 2010, Rees 2018)

Stroke
elevata incidenza nei primi 10 anni di vita dei soggetti con omozigosi HbSS e nei
primi 20 anni di vita nei soggetti con doppia eterozigosi HbSC

Lo stroke è stato associato a recenti (nelle due settimane precedenti)
episodi di ACS ricorrenti, (Miller 2011, Escourt 2020)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Stroke

Nei casi di stroke associato a calo di Hb di oltre 1 g/dL, (Alashimi 2011), e
comunque con Hb <10 g/dL (Cho 2011), è applicabile la trasfusione semplice
(Alashimi 2011, Escourt 2020).

Nei casi di stroke con valori di Hb >10 g/dL la trasfusione semplice non è

applicabile (Cho 2011): è indicato lo scambio eritrocitario (HbS <30%) (Laurie

2010, Miller 2011, Rees 2010, Adams RJ, Escourt 2020)

Nei casi di stroke emorragico, è applicabile la trasfusione urgente per
aumentare il valore di Hb a 10 g/dL (Rees 2010, Rees 2018, Escourt 2020)

oppure lo scambio eritrocitario effettuato manualmente o
l’exanguino-trasfusione, non è applicabile lo scambio automatizzato
(rischio emorragico da ACD-A)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Stroke - Terapia trasfusionale a lungo termine
Il rischio di stroke ricorrente è correlato a vasculopatia che può essere rilevata con
doppler transcranico: tipicamente la velocità di flusso cerebrale è aumentata: nei
pazienti con velocità di flusso aumentata al doppler transcranico, mantenere valori
di HbS <30% riduce il rischio di stroke del 90%. (studio STOP, Rees 2010, Bartolucci
2012, Cho, 2011, Escourt 2020).

Il trattamento trasfusionale periodico è accettato come prevenzione
primaria dello stroke (Cho 2011) e prevenzione secondaria della ricorrenza
dello stroke, che limita il rischio di emorragia intracranica (Bartolucci 2012).

Nei bambini con SCD di età >2 anni e con velocità media

maggiore di 200 cm/sec a livello dell’a.cerebrale media al

Doppler transcranico: effettuare EEX periodiche (Cho 2011, Escourt

2020)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Colestasi intraepatica 
Si manifesta con ittero senza dolore e senza anemizzazione: può evolvere
acutamente e rapidamente in multiorgan failure. (Sheehy 1980, Ahn 2005)

Monitorare funzionalità epatica ed eseguire al più presto uno
scambio eritrocitario con l’obiettivo di portare la concentrazione di
HbS < 30% (Sheehy 1980, Ahn 2005)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Gravidanza
Sempre da considerarsi a rischio nelle pazienti con HbSS per la possibile
insorgenza o l’aggravamento di complicanze tipiche della malattia (crisi
vasoocclusive, crisi di sequestro, retinopatia, ecc.., più frequenti nel terzo

trimestre - 46% ), mortalità materna (<2%), nascita di neonati con basso
peso (frequenti), mortalità fetale e perinatale (5-6%), pre-eclampsia e
parto pretermine (Schillirò, Lottenberg 2005, Howard 1995).

Nelle gravidanze non trattate: 
aumentato rischio di 

aborto precoce, 
ritardo di crescita fetale 
sofferenza fetale acuta
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Gravidanza

Programmare scambio eritrocitario, per mantenere HbS <30% (Rees

2010) e Hb 10 g/dL. (Cho 2011) o trasfusione semplice (se non è possibile
effettuare scambi eritrocitari), fin dal 1° trimestre;
facendo precedere ogni procedura, se effettuata con metodica
automatizzata, da una valutazione ecografica per escludere eventuali
segno di distacco placentare.
Proseguire fino al parto, che può essere condotto con TC in elezione
(vedi gestione peri-operatoria), oppure con parto spontaneo
“protetto”, in analgesia
Proseguire per i primi 6 mesi dal parto, o comunque fino alla fine
dell’allattamento
(Boga 2016, Jackson 2018, Taher 2020, Ezihe-Ejiofor 2021)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Gravidanza
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Gravidanza
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Gravidanza

Partorienti con HbSS hanno 
maggiori complicanze 

peripartum rispetto alle 
partorienti con HbAA

Parto per via vaginale e 
HbSS si associano a 

travaglio più prolungato, 
doloroso e complicato (OR 
2.4), maggior incidenza di 
emorragia post-parto (OR 
2.8), infezioni post-partum 

(OR 2.8)

Parto mediante Taglio Cesareo e HbSS si associano a maggior incidenza di infezioni post-
partum (OR 23.6) e disordini ipertensivi
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Gravidanza
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Gravidanza
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Gestione PRE-operatoria / Prevenzione delle complicanze post-
operatorie
L’eritro-exchange è indicato nella preparazione di interventi chirurgici
maggiori, compresa la chirurgia oftalmica (Grado di raccomandazione:
2C+) con l’obiettivo di portare HbS <30%, da eseguirsi nelle 24-72 ore
precedenti l’intervento. (Rees 2010, Rees 2018, Estcourt 2020, Alwaheed 2022).

Nella preparazione di interventi chirurgici a basso rischio o a rischio
intermedio può essere sufficiente la trasfusione semplice, mantenendo la
concentrazione di Hb 10 g/dL (Rees 2010, Rees 2018, Estcourt 2020, Alwaheed 2022)

NON E’ INDICATO alcun programma di PREDEPOSITO per
autotrasfusione, indipendentemente dal livello di Hb del paziente.
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD

Gestione PRE-operatoria / Prevenzione delle complicanze post-
operatorie

Negli interventi svolti in regime di urgenza / emergenza, se non è
possibile eseguire adeguata preparazione, è indicata la trasfusione
semplice pre-operatoria e intraoperatoria, associata ad abbondante
idratazione. Richiedere comunque la determinazione di HbS pre-
operatorio.
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Gestione INTRA-operatoria / Prevenzione delle complicanze post-
operatorie

Nella gestione intra-operatoria, si raccomanda di effettuare
adeguata idratazione per via sistemica,
trasfusione semplice per compensare eventuali perdite ematiche,
prevenzione dell’acidosi metabolica,
prevenzione dell’ipotermia
NON E’ INDICATO alcun programma di RECUPERO
INTRAOPERATORIO del sangue autologo, da considerarsi, in questi
pazienti SEMPRE CONTROINDICATO
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Gestione POST-operatoria / Prevenzione delle complicanze post-
operatorie
Nella gestione POST-operatoria, si raccomanda di effettuare
adeguata idratazione per via sistemica, prevenzione delle
complicanze infettive, prevenzione dell’ipotermia, adeguata terapia
del dolore
Procedure eseguite in I-II giornata possono essere gravate da un
rischio emorragico elevato, se eseguite con metodica automatizzata:
se necessario, eseguire scambio manuale.
Controllare il valore di HbS post-operatorio (in I-II giornata) e
programmare scambi eritrocitari con l’obiettivo di mantenere
HbS < 30%



NON E’ INDICATO alcun programma di PREDEPOSITO per autotrasfusione,
indipendentemente dal livello di Hb del donatore

Gestione PRE-operatoria / Prevenzione delle complicanze post-operatorie

Nel caso di valutazione di un potenziale donatore di Cellule Staminali
Emopoietiche a favore di un familiare affetto da SCD, è ammissibile la donazione
di CSE da SANGUE MIDOLLARE, in un donatore ETEROZIGOTE, con trait falcemico,
in assenza di patologia d’organo, PREVIA ADEGUATA PREPARAZIONE con scambio
eritrocitario, come previsto nel peri-operatorio

La donazione di CSE periferiche mobilizzate con fattore di crescita emopoietico
comporta un livello di rischio elevato per il donatore eterozigote per trait
falcemico (in particolare trombotico)
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8- management della terapia trasfusionale – quadri specifici di SCD



“Gruppo di lavoro per la

definizione di criteri per la

selezione del donatore di

Cellule Staminali Emopoietiche

(CSE)” (Istituito con Decreto

Congiunto CNT/CNS 11 09

2018)

Criteri di idoneità alla donazione di CSE

Il Gruppo di lavoro è multidisciplinare e si avvale di competenze specialistiche

per l’approfondimento di problematiche specifiche, allo scopo di definire i

criteri di idoneità alla donazione di CSE, che non raramente richiedono

delle valutazioni diverse da quelle applicate per la donazione di sangue ed

emocomponenti

Componenti GdL CNT CNS Ministero Salute IBMDR SIMTI SIdEM GITMO

CONSULENTI Terapia 
Intensiva

Trombosi ed 
Emostasi

Emoglobinopatie Malattie 
infettive

Raccomandazioni per le strategie trasfusionali nelle emoglobinopatie
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Quali pazienti possono essere avviati allo scambio eritrocitario
“periodico” (“mantenimento”)

In pazienti con crisi ricorrenti o con anamnesi positiva per eventi
maggiori (in particolare stroke, acute chest syndrome), viene
proposto un regime di mantenimento con EEX periodici, per
prevenire la ricomparsa di eventi acuti.
L’obiettivo di mantenere il valore di HbS al di sotto del valore soglia
del paziente, e comunque sempre 30%.
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9- reazioni avverse

Tab.1 REAZIONI IMMEDIATE

IMMUNOLOGICHE NON IMMUNOLOGICHE

Reazione Emolitica Acuta Contaminazione batterica/shock settico

Reazioni febbrili non emolitiche Edema polmonare cardiogeno

Reazioni Allergiche (orticaria, anafilassi) Emolisi non immunologica

Edema polmonare Acuto non cardiogeno:
TRALI (transfusion-associated Acute Lung
Injury)

Squilibri metabolici (iperkaliemia, ipocalcemia )

Alteazioni emocoagulative e CID

Tab.2 REAZIONI RITARDATE

IMMUNOLOGICHE NON IMMUNOLOGICHE

Reazione Emolitica Ritardata Contaminazione batterica

Sindrome iperemolitica Trasmissione malattie virali o protozoarie

Edema polmonare cardiogeno

Sovraccarico di ferro
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adulti pwdiatrici

Al 31 dicembre 2023 : > 5000 procedure 
di EEX in >90 pazienti adulti e pediatrici



Nella gestione della SCD adottiamo strategie trasfusionali consolidate, ma

seguendo regole nuove che hanno condizionato e cambiato la nostra vita e il

nostro modo di lavorare ..…

«uscito da quel vento non sarai lo stesso che vi è entrato…» (Murakami)

Raccomandazioni per le strategie trasfusionali nelle emoglobinopatie

Un ringraziamento a 
tutto il personale medico 
ed infermieristico 
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dell’UOC Medicina 
Trasfusionale AOUI 
Verona
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