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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.



https://thalassaemia.org.cy/it/haemoglobin-disorders/sickle-cell-disease/

LA DREPANOCITOSI (SCD)



https://www.tamingthesru.com/blog/intern-diagnostics/laboratory-evaluation-of-sickle-cell-disease-in-the-ed



Sickle Cell Disease Annette Pellegrino, PharmD, BCPS Pharmaceutical Care 
Center, Chicago, Illinois PUBLISHED DECEMBER 20, 2007 HEMATOLOGY

https://www.sparksicklecellchange.com/what-is-sickle-cell/symptoms-
complications

Manifestazioni 
cliniche nella SCD

https://www.uspharmacist.com/topic/hematology


https://www.notaloneinsicklecell.com/it/Global-Impact-Of-SCD/



https://www.notaloneinsicklecell.com/it/



https://www.centronazionalesangue.it/registro-nazionale-talassemie-ed-emoglobinopatie/ ultimo accesso 26/05/2024

https://www.centronazionalesangue.it/registro-nazionale-talassemie-ed-emoglobinopatie/ultimo








Terapia trasfusionale nella SCD

Trattamento in urgenza in
occasione di complicanze acute

Regime trasfusionale occasionale
o periodico

Trattamento in elezione per la
prevenzione di alcune complicanze



Ridurre la concentrazione di HbS

a valori < 30% 
CRISI VASO OCCLUSIVE 

(VOC)

OBIETTIVI 

Trasfusione semplice

Scambio eritrocitario automatizzato

Scambio eritrocitario manuale

Ripristinare i livelli di Hb, mantenendo 
l’ematocrito intorno al 30%ANEMIA ACUTA

Terapia trasfusionale nella SCD



SCD 
Trattamento trasfusionale nella 

crisi vaso occlusiva

Trasfusione di concentrati eritrocitari (EC) leucodepleti: è sempre
indicata se l’Hb < 7 g/dL

Se Hb > 10-11 g/dL scambio eritrocitario (EEX): per ottenere livelli di
HbS < 30% (volume eritrocitario scambiato 15-20 ml/Kg)

Interrompe il processo di falcizzazione mediante diluizione o
rimozione delle emazie falcemiche



PRIMARY GOAL: CORRECT ACUTE ANEMIA

Acute anaemia in SCD has been defined as a fall in haemoglobin ≥ 20 g/l below the steady 
state value (Emond et al, 1985; NHLBI, 2014).

Recommendations
Simple transfusion to steady state haemoglobin concentration is indicated for patients with 
acute exacerbation of anaemia as a result of aplastic crisis or sequestration crisis (Grade 
1B). Over-transfusion (to Hb > 80 g/l) should be avoided in sequestration crises because of
the risk of hyperviscosity due to the re-entry of sequestered red cells into the circulation.

Indications for emergency transfusion



PRIMARY GOAL: TO REDUCE HbS CONCENTRATION

Indications for emergency transfusion: VOC

Recommendations
Transfusion is recommended in cases of acute chest syndrome with hypoxia. Transfusion 
may be given by simple or exchange transfusion depending on clinical severity under the 
guidance of the SHT (Grade 1B).



PRIMARY GOAL: TO REDUCE HbS CONCENTRATION

In many of these circumstances there is also evidence of benefit of hydroxycarbamide
therapy and chronic transfusion should only be contemplated where hydroxycarbamide is 
ineffective or contra-indicated.

Long-term transfusion to maintain HbS <30% is recommended for the prevention of 
recurrent ischaemic stroke due to sickle cell disease in children and in adults (Grade 1B).

Indications for chronic transfusion



PRIMARY GOAL: TO REDUCE HbS CONCENTRATION

Indications for preoperative transfusion and pregnancy

Anaesthesia and surgery increase sickle-related complications, particularly ACS, while 
transfusion reduces the risk of perioperative complications



Scambio eritrocitario nella SCD

Scambio eritrocitario 
automatizzato

Scambio eritrocitario 
manuale Exanguinotrasfusione

• Singolo o doppio 
accesso venoso

• Scambio di 1 volume 
eritrocitario (15-20 
ml/Kg di peso corporeo)

• Livelli di HbS < 30% in 
tempi molto rapidi

• Nessun rischio di 
sovraccarico 
volumetrico, marziale o 
di iperviscosità

• Singolo accesso venoso

• Rapida applicabilità in 
fase acuta

• Riduzione di HbS a valori 
di 30-50% in una o più 
procedure successive

• Infusione di 500 ml di 
sol. fisiologica

• Salasso di 400-600 ml, 
re-infusione di plasma, 
se possibile; 

• Ulteriore salasso

• Trasfusione di 2-3 unità 
di GRC

• Paziente pediatrico di 
basso peso, < 20 Kg)

• Sangue intero 
ricostituito (unità di EC 
risospese in plasma 
fresco congelato) con 
Hct 30% ed Hb di 10-11 
g/dL



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

Per la trasfusione devono essere utilizzati concentrati eritrocitari (CE) ottenuti da donatori senza trait HbS



Alloimmunizzazione 

Rappresenta un’importante complicanza della terapia 
trasfusionale nei pazienti drepanocitici

Stato 
infiammatorio 
concomitante

Scelta 
emocomponenti

Asplenia funzionale 
o splenectomia

Differenze etniche 
tra donatori e 

pazienti

Gli alloanticorpi più comuni sono anti-E,
anti-C e anti-Kell, ma possono svilupparsi
alloanticorpi verso altri antigeni RBC o
miscele anticorpali

In pazienti falcemici in terapia trasfusionale,
l’incidenza di allo- immunizzazione è
elevata, con un range del 18 - 46%

Prima di iniziare 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).







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

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

INFORMAZIONE 
E 

REGISTRAZIONE



L’esperienza di Ragusa

UOSD TALASSEMIA



Talassemia Major; 85; 
39%

Talasso-drepanocitosi; 
74; 34%

Drepanocitosi; 27; 
13%

Talassemia intermedia; 
29; 13%

Altre emoglobinopatie*; 2; 1%

101 pazienti 
con SCD

217 PAZIENTI

PAZIENTI EMOGLOBINOPATICI

TRASFUSIONE DIPENDENTI

RAGUSA

Dati aggiornati al 20 aprile 2024



ERITROEXCHANGE: NUMERO 

PROCEDURE AUTOMATICHE ESEGUITE 

NEL 2023
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244 eritroexchange automatici
Media 5,6; Mediana 6

4%

96%

Programmate Urgenti

43 pazienti 
24 M; 19 F

ETA’ MEDIA 36 ANNI
MIN 10 MAX 74 ANNI



PAZIENTI DREPANOCITICI

TRASFUSIONE DIPENDENTI

RAGUSA

14/43 pazienti (33%) SCD trasfusione dipendenti hanno sviluppato anticorpi irregolari
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BANCA REGIONALE EMOCOMPONENTI DI GRUPPO RARO 
2010-2023

29.621 Tipizzazioni molecolari eseguite sui donatori
26.613 Tipizzazioni eritrocitarie (HEA) sui donatori
3.008 Tipizzazioni piastriniche (HPA) sui donatori
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BANCA REGIONALE EMOCOMPONENTI DI GRUPPO RARO 
4.419 unità di emazie better match trasfuse a 12 pazienti 
emoglobinopatici presso la UOSD Talassemia di Ragusa

Better match: CcDEe, K, k, Fya, Fyb, Jka, Jkb, S, s 
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Conclusioni

La trasfusione di GRC riveste un ruolo importante nella gestione dei pazienti
SCD sia in emergenza che in routine

Le indicazioni per la trasfusione nella SCD variano da quelle in cui la 
trasfusione è fortemente raccomandata a quelle in cui il suo uso è 
controverso (trasfusione cronica) 

Le decisioni cliniche devono basarsi sulle condizioni individuali dei
pazienti

Ottimizzare la scelta dei GRC riguardo al rischio di alloimmunizzazione
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