






Mummy ??



ouiJKKidd009
ouiFYDuffy008 
nonLELewis007
ouiKELKell006
ouiLULutheran005
ouiRHRhésus004
nonPP003

oui (S et s)MNSMNSs002
ouiABOABO001

Importance en 
transfusion

Symbole 
ISBTnomnuméro



ouiDIDiego010
(oui)YTCartwright011

nonGEGerbich020
ouiXKKx019 
ouiHH018
nonCH/RGChido/Rodgers017
nonLWLandst.Wiener016
ouiCOColton015
ouiDODombrock014
nonSCScianna013
nonXGXg012



?RHAGRHAG030

nonCROMCromer021
nonKNKnops022

?GILGill029
?GLOBGloboside028

(oui si titre 
élevé)IIi027

ouiJMHJohn Milton 
Hagen026

?RAPHRaph025
?OKOk024
?INIndian023



RAPHRAPHININ1111

KNKN

GILGILABOABO99

COCOYTYTKELKEL77

RHAGRHAGCH/RGCH/RGII66

MNSMNS44

GLOBGLOB33

GEGE22

CROMCROMSCSCFYFYRHRH11

Systèmes érythrocytairesPaire de 
chromosomes



XKXKXGXGXX

OK

PP2222

HHLWLWLELELULU1919

JKJK1818

DIDI1717

JMHJMH1515

DODO1212



• Système: Lutheran LU (sigle)
005 (n° du système)

• Antigène: est identifié par un ° à 6 
chiffres

– Les 3 premiers représent le système
– Les 3 derniers, la spécificité
– Ex: ag Lua 005001 ou LU1



PhénotypesPhénotypes::

Symbole du système suivi par la liste des Symbole du système suivi par la liste des agag
séparés par une virgule. Si l’séparés par une virgule. Si l’agag est testé mais est testé mais 
absent, on met un absent, on met un –– devantdevant

Ex: Lu(Ex: Lu(aa--bb+)+) donne   LU: donne   LU: --1,21,2

Ex: Ex: KK--kk+, +, KpKp(a+b(a+b--)) donne  KEL: donne  KEL: --1,2,3,1,2,3,--44

GènesGènes::

symbole du système en italique et n° de l’symbole du système en italique et n° de l’agag

Ex: le gène Ex: le gène KpKpaa donne donne KEL3KEL3





SYSTEME      KELLSYSTEME      KELL

chromosomes n° 7

1949: K (KEL1)  et k (KEL2)

1949-1963: Kpa, Kpb, Jsa, Jsb

1995: biologie moléculaire des antigènes K et k

34 antigènes (2008)

ISBT  006, KEL



SYSTEME      KELLSYSTEME      KELL

les antigènes KEL sont très immunogènes après 
ABO et RH

détruits par le ZZAP (DTT + enzymes), ce qui 
veut dire que les antigènes KEL possèdent 
des ponts disulfures; en effet, un grand nombre 
dans la région extracellulaire

ISBT  006, KEL



Phénotypes

antianti--K  K  antianti--kk phénotypephénotype génotypegénotype fréquencefréquence

++ 0 0 K+kK+k-- KKKK 0.2 %0.2 %

++ +        K+k+             +        K+k+             KKkk 8.8 %8.8 %

0           +         0           +         KK--kk+   +   kkkk 91 % 91 % 



1ère 
mutation 
suédoise

2ème 
mutation 
suédoise

3ème 
mutation 
suédoise

Fixation du 
Zinc

Transfusion, vol 45, April 2005
M. Olsson and coll. Lund, Sweden



SYSTEME      KELLSYSTEME      KELL

Les phénotypes les plus courants:

K-k+    KEL: -1,2 91 %

Kp(a-b+) KEL: -3,4 97.7 %

Js(a-b+) KEL: -6,7 100 %

ISBT  006, KEL



Phénotype Phénotype McLeodMcLeod
Découvert en 1961, 1er groupe sanguin Découvert en 1961, 1er groupe sanguin associé associé 
à une maladie (hématologique,musculaire et à une maladie (hématologique,musculaire et 
neurologique)neurologique)

L’absence de L’absence de KxKx engendre:engendre:

une diminution des antigènes KELune diminution des antigènes KEL

la la prpréésence frsence frééquente quente antianti--KxKx



L’expression des antigènes KEL dépendL’expression des antigènes KEL dépend
du gène du gène KELKEL (sur (sur chromchrom. n° 7). n° 7)
et du gène et du gène XKXK (sur (sur chromchrom. X) . X) ISBT 019, XKISBT 019, XK

Les gènes Les gènes KEL KEL et et 
XKXK sont liés par sont liés par 
un pont un pont disulfuredisulfure



Transfusion, vol 42, March 2002



Les antigènes KEL sont des glycoprotéines avec un domaine Les antigènes KEL sont des glycoprotéines avec un domaine NN--
terminalterminal intracellulaire très court et un domaine intracellulaire très court et un domaine CC--terminalterminal
extracellulaire importantextracellulaire important

Kx est une 
protéine de 
transport et 
traverse la 
membrane 10 x



L’antigène L’antigène KxKx se trouve sur les hématies, mais se trouve sur les hématies, mais 
aussi sur les granulocytes.aussi sur les granulocytes.
Un manque de Un manque de KxKx engendre non seulement:engendre non seulement:

diminution des antigènes KELdiminution des antigènes KEL
augmentation de craugmentation de crééatine kinase (CK), tratine kinase (CK), trèès  s  
rréépandue dans les muscles et le cerveaupandue dans les muscles et le cerveau
déformation des hématies déformation des hématies aacanthocytosecanthocytose



Phénotype Phénotype McLeodMcLeod
Chez certains patients Chez certains patients problèmes neuromusculairesproblèmes neuromusculaires

Chez d’autres Chez d’autres maladie maladie granulomateusegranulomateuse chronique chronique 
(phagocytose normale, mais (phagocytose normale, mais 
bactéricidiebactéricidie absente)absente)

Cette variabilité de symptômes (essentiellement chez Cette variabilité de symptômes (essentiellement chez 
les hommes XY) indique que les génotypes les hommes XY) indique que les génotypes McLeodMcLeod
résultent de diverses mutations (résultent de diverses mutations (Transfusion,vol 47, Transfusion,vol 47, 
FebruaryFebruary,2007),2007)
Mais, il existe des patients Mais, il existe des patients McLeodMcLeod sans manifestationsans manifestation

clinique (problème uniquement transfusionnel).clinique (problème uniquement transfusionnel).



anticorps

Presque toujours d’origine immune
IgG, détectés par Cbs ind. et enzymatique
importants cliniquement, responsables de RT 
et AHNx
antianti--KK,, les plus fréquents, antianti--kk, rare (0.2% 
chez KK) 



l’AHNx liée aux anticorps KEL résulte d’une 
inhibition de l’érythropoïèse plutôt que d’une 
hémolyse des hématies

les antigènes KEL sont exprimés très tôt dans la 
vie fœtale sur les progéniteurs érythroïdes et la 
destruction aurait lieu à ce stade déjà, ainsi le 
titre de l’anti-KEL1 notamment maternel n’est pas 
un bon indicateur de l’anémie fœtale!

Il serait souhaitable d’effectuer le génotype 
fœtal KEL













SYSTEME      DUFFYSYSTEME      DUFFY

1950: Fya (FY1)

1951: Fyb (FY2)

1955: Fy(a-b-) dans la race noire résistant à la malaria

1995: biologie moléculaire des ag Fya et Fyb

antigènes bien développés à la naissance

immunogènes après RH et KEL

nombre de sites Fya 13 000 sur hématie homozygote

phénotypes selon ethnie

FY   008  ISBT  



SYSTEME   DUFFYSYSTEME   DUFFY

chromosome n° 1

Fya, Fyb (FYA et FYB) gènes codominants

Fy gène silencieux

Une mutation en position 46 du gène FY*B
chez les noirs Fy(a-b-)



Fonctions des antigènes Fonctions des antigènes DuffyDuffy

récepteurs pour les Plasmodium vivax et knowlesi,
mais également pour les chemokines: cytokines 
proinflammatoires qui activent les leucocytes 
(migration), notamment IL-8 et le platelet factor 4.

présents sur hématies, mais également sur capillaires 
du rein, de la rate, de la peau, poumon et tube digestif 
pour contrôler la réponse inflammatoire



Parasites

Duffy (FY) DARC P. vivax

Diego (DI) Bande 3 P. falciparum

MNSs (MNS) GPA/GPB P. falciparum

Gerbich (GE) GPC P. falciparum



HIV-1 (?)

P. vivax

71 6 5
42

3

276
51

NH2Fy6

Fya/b

Fy3

C C

C
C

129
195

COOH

F22E23

Fyx
R89C

JP Cartron - ASMT 2007

Noirs 65 % Fy(a-b-)

Résistants à la malaria

(Plasmodium vivax)



71 6 5
42

3

276
51

NH2Fy6

Fya/b

Fy3

C C

C
C

129
195

COOH

F22E23

G42D

Fyx
R89C

Fy protein

JP Cartron - ASMT 2007

DARC
Duffy Antigen/Receptor

for Chemokines

anti-Fy6 bloque la liaison IL8



phénotypes  DUFFYphénotypes  DUFFY

068 %Très rareFyFyFy(a-b-)

0.3 %22 %34 %
FybFyb

FybFy
Fy(a-b+)

8.9 %1 %49 %FyaFybFy(a+b+)

90.8 %9 %17 %
FyaFya

FyaFy
Fy(a+b-)

chinoisNoirs 
américainsblancsgénotypephénotype



anticorps  DUFFYanticorps  DUFFY

cliniquement importants, IgG fixent parfois le C’

détectés en Coombs ind + LiSS et non par enzyme

réaction transfusionnelle (RT) +/- sévère, parfois 
retardée et AHNx modérée ou sévère

antianti--FyFyaa fréquent chez les blancs, rarement chez 
les noirs Fy(a-b-)

AntiAnti--FyFybb souvent associé à d’autres alloac

autoanticorps qui mimétisent anti-Fya /anti-Fyb, en
fait, alloac « with sloppy specificity » dans la  
phase initiale de la réponse immune















uniquement anti-E







SYSTEME      KIDDSYSTEME      KIDD

chromosome n° 18

Jka , Jkb gènes allèles codominants

Jk gène silencieux

1951: Jka (JK1)

1953: Jkb (JK2)

1959: phénotype Jk(a-b-)   (polynésiens, finnois, suisse)

JK  009   ISBT  



SYSTEME      KIDDSYSTEME      KIDD

les antigènes Jka et Jkb sont bien développés à la    
naissance (d’où AHNx)

les récepteurs Jka et Jkb sont responsables du 
transport de l’urée important pour la fonction rénale

se trouvent uniquement sur les hématies

résistants aux enzymes, au ZZAP (élixir: enzyme et 

agents thiol) et AET

les hématies Jk(a-b-) sont résistantes à l’urée

nombre de sites Jka 14 000 / érythrocyte homozygote

fréquence selon l’origine raciale

antigènes cachés d’où difficulté à fixer parfois l’anticorps



Transporters and Channels with blood group specificity

α
β

HCO3 -/Cl -

Major polymorphism

GLYCEROL
Water, urea

N C248

GIL

AQP-3

Rh complex

NH4+ / NH3
(C02 ?)

Rh

C417N

Core (tetramer)

RhAG
C409N

2.14.2
N

C911

Diego

Band 3 (AE1)
2.1

N C214

Colton

WATER

AQP-1

45854

Kidd

N

UREA

C391

280

N
C444

N

C

-SS
Kx

Kell

HELLH

??

193

JP Cartron - ASMT 2007



Phénotypes

Anti-Jka anti-Jkb Phénotype fréquence

+ 0 Jk(a+b-) 28 % 57 %
+ + Jk(a+b+)       49 % 34 %
0               +          Jk(a-b+)        23 % 9 %
0               0           Jk(a-b-) rarissime îles de l’océan

Pacifique
blancs
noirs



anticorps

Anticorps labiles, perfides, dangereux

cliniquement important, IgG (IgG3)
détruits par conservation, car C’-dépendants
difficiles à détecter, car titre faible et effet de 
double dose antigénique
Coombs indirect et enzyme sur hématies 
homozygotes 
responsable de RT (retardée) et d’AHNx



anticorps

Anti-Jka c/o polytransfusés, parfois parturientes
Anti-Jkb rares, associés souvent à d’autres 

anticorps
Anti-Jkab exceptionnel, appelé également anti-Jk3 

c/o Jk(a-b-)



Auto anticorps

Auto ac anti-Jka et anti-Jkb

surtout dans les AHAI
associé à des médicaments (α-méthyldopa)
parfois avec médicaments contenant une molécule 
d’urée
paraben (utilisé dans le Liss, préservatif alimentaire 
des cosmétiques et des médicaments)
peuvent surgir après stimulation virale ou bactérienne









Panel en Coombs





1955:1955: DiDiaa

fréquent dans la fréquent dans la 
population mongole et chez les population mongole et chez les 
Amérindiens, Amérindiens, 

absent dans la race absent dans la race 
blancheblanche

1967: 1967: DiDibb, , 

haute incidence dans la haute incidence dans la 
race blancherace blanche



SYSTEME      DIEGOSYSTEME      DIEGO

chromosome n° 17

Dia, Dib  gènes codominants

Système à valeur anthropologique dont l’un 
des antigènes  Dia est le témoin de l’origine 
mongole des Amérindiens.

21 antigènes (2008)

ISBT: DI  010



Diego Diego (DI)(DI) Bande 3Bande 3 anionsanions

Transport / CanalTransport / Canal



Transporters and Channels with blood group specificity

α
β

HCO3 -/Cl -

Major polymorphism

GLYCEROL
Water, urea

N C248

GIL

AQP-3

Rh complex

NH4+ / NH3
(C02 ?)

Rh

C417N

Core (tetramer)

RhAG
C409N

2.14.2
N

C911

Diego

Band 3 (AE1)
2.1

N C214

Colton

WATER

AQP-1

45854

Kidd

N

UREA

C391

280

N
C444

N

C

-SS
Kx

Kell

HELLH

??

193

JP Cartron - ASMT 2007



100 % Di(a-b+)

rare Di(a+b+) 36 %  chez Amérindiens & 5-15 % race jaune

0 % Di(a+b-) sauf chez les Amérindiens





•• Toujours immuns, Toujours immuns, IgGIgG..
•• Détectés par Coombs Indirect surtout, Détectés par Coombs Indirect surtout, 

et par test enzymatique parfois.et par test enzymatique parfois.
•• Responsables de l’anémie hémolytique Responsables de l’anémie hémolytique 

foetofoeto--maternelle et de réaction maternelle et de réaction 
transfusionnelle modérée.transfusionnelle modérée.




