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Chromosome 4
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les antigenes sont bien développés a la
naissance (9eme semaine in utero)

biochimie bien connue

glycophorine A (M et N)

glycophorine B (S et s)

hte freqguence > 99.9 % U, En&




Antigene Mg

ISBT: n® 11, MNS11

produit par un gene allele tres rare en
Suisse au locus MN

ne réagit ni avec anti-M, ni avec anti-N

I’anti-Mg réagit en saline, est « naturel >»
dans 1-2 %0




Fréqguence des phenotypes

Phenotype Whites (%) Blacks (%)

M+N— 28 26
M+N-+ 50 44
M—N- 22 30
St+s— 11 e 3
S+s+ 44 28
S—s+ 45 69
S—s—U 0 <1




ll. Low-Frequency Antigens Encoded by MNSs Loci

Henshaw . 1951

Miltenberger 1951

—_ . 1953

Verweyst 1954

Murrell . 1961

Gilfeather . 1958

Verdegaal . 1958

_— 1961

— : 1962

Stones . 1962

Ridley : 1962

Caldwell : 1963

Nyberg . 1964

Hutchinson . 1966

Hill . 1966
Armstrong . 1966,/1980

Kamhuber . 1977

Dreyer . 1981

Mitchell . 1980
1981/1984

1982

1982

1985

1987

1991

1992

1992

+ 9 autres ag en 2005




TABLE 1-1 RED CELL MEMBRANE
INTEGRAL AND PERIPHERAL

PROTEINS

Peripheral
Integral Proteins Proteins

Glycophorin A Spectrin
Glycophorin B Actin (band 5)
Glycophorin C Ankyrin (band 2.1)

Rappel:

sur GPC et GPD se trouvent les antigenes du systeme
Gerbich (GE), quand déficience < elliptocytose




4  MODERN BLOOD BANKING AND TRANSFUSION PRACTICES

I=INTEGRAL PROTEINS
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Anti-M

frequent, le plus souvent naturel (IgM)
détecté en solution saline a pH 6.5,

dans ce cas n’a pas d’'importance
clinique

ne fixe pas le C’
reagit avec hematies homozygotes M+N-

tres rare 1gG en Coombs indirect et
cliniguement important (RT et AHNX)




Anti-N

plus rare, presque toujours IgM
ne fixe pas le C’

réeagit mieux avec héeématies
homozygotes M-N+

anti-N like trouvé de facon transitoire
chez les hemodialysés (alteration par
formol des ag N)




Anti-S et anti-s

cliniguement importants, car IgG
détectés en Coombs indirect a 37 °C

parfois fixent le C’
responsables de RT et AHNX

difficulté a trouver du sang compatible
en presence d’un anti-s

car 11 9% dans la race banche et 3 9%
dans la race noire sont s-
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Fetal hemolytic anemia and intrauterine death caused by
anti-M immunization

Agneta Wikman, Ann Edner, Gunilla Gryfelt, Baldvin Jonsson, and Jan-Inge Henter




Fetal hemolytic anemia and intrauterine death caused by
anti-M immunization

Agneta Wikman, Ann Edner, Gunilla Gryfelt, Baldvin Jonsson, and Jan-Inge Henter




3 grossesses de la méme maman suédoise avec
probleme aussi chez la grand-meére et la mere

»  foetus mort in utero d’hydrops fetalis apres
20 semaines de gestation cause a I'époque

> traité par transfusion in utero avant la délivrance
a 28 semaines; 1,2 kg, Hct 24 7%, Hb 78 g/L, mais
réticulocytes chutent, d'ou transfusions a la
naissance, bronchopneumonie, autiste



TABLE 1. Bloqd. types in the affected family

ABO Rh MNS Kell Duffy, Kidd Other
Mother A C+c+D+E—e+C*- M-N+S+s+ K—k+Kp(a-b+) Fy(a+b+), Jk(a+b-) DAT-negative
Father 0 C+c-D+E-e+ M-+N- K- Fy(a+b+), Jk(a+b+) ND*
Ch!h:l girl (Case 2) A D+ M+N+ ND ND DAT-negative
Child boy (Case 3) A D+ M+N+ ND ND DAT-negative

* ND = not done.

Pendant les 3 grossesses:

v DAT négatif chez mere et bébés

v anti-M en IAT avec homo (4+) et 1+ avec hétéro
v titre a bas titre (1 et 2) en IAT en gel et tube
v' surtout IgM, faible IgG aprés traitement DTT




on confirma le diagnostic de 'AHNx due a l'anti-M en
infusant a la mere des hématies marquées au Cr® M+

et M-
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Dans la littérature, plusieurs cas cités d'AHNx et de
morts in utero dus a un anti-M (1959, 1965, 1998,
1993 et 1996 mais le plus souvent avec des titres tres
élevés, avec toujours probléeme assez tot dans la
grossesse

Ici, anti-M agressif pouvant causer la mort in utero
lors d'une grossesse et des AHNx chez les 2 autres,
malgré un titre bas

Action de cet anti-M difficile a confirmer la proportion
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ISBT LE 007

Geéne Le dominant : a-4-L-fucosyltransférase
Géne |le récessif : -
Le, le '
(s eur
Helico 2r pylori

chromosome n° 19




="

Gene Le

plasma
I

adsorption sur membrane éythrocytaire

Géne Le + génes H et Se = substance LeP



érythrocytaire

Le(a-b+) 72 % 55 %
Le(a+b-) 22 % 23 %0
Le(a-b-) 6 %206 22 %




lele HH | SeSe /Sese Le(a-b-) 9 %

lele HH sese Le(a-b-) 1%
LeLe / Lele hh | SeSe /Sese Le(a+b-)
LeLe / Lele hh sese Le(a+b-)

lele hh | SeSe /Sese Le(a-b-)

lele hh sese Le(a-b-)







Table 1-12. Formation of Le* and Le® Antigens

Gene(s)

Red Cell Antigen L
(Adsorbed Antigens in Saliva
Enzyme(s) from Plasma) and Other Secretions

Le

a-4-

Se(H), |

lele

e a-2-
a-4-

_-fucosyltransferase Le? Le?
_-fucosyltransferase Le® Le?, Le®

| -fucosyltransferase







‘l- Anticorps Lewis

= Détectés en NaCl

= Réaction transfusionnelle sévere (hémolyse
Intravasculaire)

= Jamais d’AHNX, malgré une apparition
fréequente de ces anticorps pendant la
grossesse



‘l- Anticorps Lewis

surtout chez les sujets Le(a-b-)
Les personnes Le(a-b+) ont souvent
de la substance Le2 dans leur secretion

Anti-LeP: Fréguent et souvent associé a anti-Le2
chez les sujets Le(a-b-)

réagit avec des hématies O et A,
(nombreux sites H)
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ISBT P1 003

chromosome n°® 22



P, P (Anti-P,) 25 %

Plk iy Pk Anti-P rare

sz Pk Anti-P rare
P - Anti-P,PPX | except.




Anticorps @

éleveurs de pigeons!
= Anti-P : allo-ac, fortement lytique c/o Px (100 %)

auto-ac, 1gG biphasique de Donath-
Landsteiner dans I’lhémoglobinurie
paroxystique a frigore

= Anti-P,P,Pk: tres rare, fort. lytique chez p

D? "'E‘q.



A-Gal (1-4)

(Ceramide trihexoside)

R-GalNAc transférase

| Globoside)




Paragloboside (précurseur des ag ABH mb)

(d - Gal transférase)




P/003:
antigene P1 = P1

GLOB / 028:
antigene P = GLOB1







Systeme li
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Comme les antigenes ABH, les antigenes I et i sont
des antigenes d'histocompatibilité, ils se trouvent sur
les globules rouges, mais aussi sur les lymphocytes et
les plaquettes.

Comme les antigenes ABH, ils sont également sous
forme soluble dans les sécrétions (lait, plasma, salive,




AT

Globule rouge Globule rouge
de nouveau-né d’adulte

Le branchement de I permet la construction des arborescences caractéristiques
des globules rouges d’adulte




FETUS (I-.i¢)
In:? : CERAMIDE

NH7 g—— BAND

ADULT (I+,i-)




H B-Gal (1—4) GicNAc-g (1—3) Gal
t a(l—2)
Fuc

a-GalNAc (1—3) p-Gal (1—4) p-GicNAc (1—3) Gal
T a(1—2)
Fuc

«-Gal (1—3) p-Gal (1—4) p-GlcNAc (1—3) Gal
T a(1—-2)
Fuc
i B-Gal (1—4) B-GlcNAc (1—3) Gal
B-Gal (1—4) B-GlcNAC

(1—3)
B-Gal (1—4) GIcNAc

B-Gal (1—4) B-GlcNAc (1—6)

Figure 4-2. Haptenic determinants for i, |, H, A and B type 2 chain
glycolipid antigens on red cells.
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Ce sont des autoanticorps \ K’"
(exceptionnellement des “alloanticorps” anti-l chez de
patients « i ») et —

peuvent activer le Complément et produire une hémolyse
leur spectre thermique est large (actifs a 4 °C, 22 °C et 37 °C).

mis en évidence chez des patients “sains” (grippe). Leur
spectre thermique est alors étroit (actifs de 4 - 22 °C)

lls ont une activité renforcée en milieu enzymatique




Titre faible et spectre thermique étroit : frequemment
associés a des maladies infectieuses, sans
consequence pathologique ou transfusionnelle.

Titre eleve et spectre thermique large : conséquences
pathologiques (hémolyse et/ou vaso-occlusion) et
transfusionnelles (hémolyse rapide du sang transfuse);
associés a certaines infections (Mycoplasma
pneumoniae) et a des syndromes lymphoprolifératifs



Anti-i

Ces agglutinines froides sont plus rarement
observées que les anti-l. Elles peuvent
également étre associées a des pathologies
infectieuses (virus d’Epstein Barr) et a des
syndromes lymphoprolifératifs







A novel allele responsable for the adult i phenotype

Transfusion, vol 6, nov 2006

le phenotype adulte « i » possede tres peu d'antigenes

déficience d'une transférase d'embranchement de sucres

sur chrom. n° 6

normalement ce phénotype trés rare est associé a une
cataracte congénitale (Japon, Taiwan)

Ici dans cet article, ce phénotype i n'est pas associé a cette
maladie des yeux!




|1 021:

antigene | = 1



SYSTEME LUTHERAN

ISBT LU 005

21 antigenes sur chromosomes en 2008

1945 . Lu? (LU1)
1956 . Lud (LU2)

1996 : gene LU (molécule d’adhésion)




phénotypes

anti-Lu?2 anti-LuP Phénotypes
+ - Lu(a+b-) ou LU: 1,-2 0.1 %
+ Lu(a-b+) LU:-1,2 92.4%
+ Lu(a+b+) LU: 1,2 7.5%




anticorps Lutheran

s Anti-Lu?

¥ Anti-LuP

tres rare, IgM, parfois 1gG
non impligués dans AHNX ou RT

extrémement rare, 1gG ou
mélange 1gG-I1gM

associé parfois a des reactions
transfusionnelles hémolytiques
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Antigen-Table Table d"antigenes
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> Les antigenes LU sont portés par une

glycoprotéine des superfamilles
d'immunoglobulines (molécules d'adhérence)
> Ces molécules d'adhérence ont la

propriété de mettre en contact le milieu
extracellulaire et intracellulaire.

> La reconnaissance d'un ligand

extracellulaire entraine la production
d'informations destinées au reste de la
cellule (modification de la structure ou de
la fonction)

TRANSDUCTION DES SIGNAUX! A

J.P. CARTRON et Y. COLIN




Récemment, certains auteurs (Transfusion, vol 46, April
2006, Eyler and Telen ) ont montré |'importance des
antigenes LUTHERAN associés a ces molécules d'adhésion:

MAIS, aussi attention, I'hyperactivité conduit
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I'anarchie de signaux cellulaires peut conduire:

@

<

pathologies dermatologiques

mais, plus grave au développement de cellules
canceéreuses:

% melanomes

#  neuroblastomes ( dysfonction de
I'embryogenése)

cancer ovarien

production de métastases (chuchotement
des récepteurs de cellules a cellules)
a suivre...






