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Pre-operatief consult

"Ik mag alleen bloed ontvangen van mezelf”

» Aanvraag type & screen
— Bloedgroep
— |RA-screen
» Transfusie-kaartje heeft pt niet (meer)
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Verwacht u een TRIX-hit?
| Ja

. Nee
=) Die is er niet
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Wat zou u nu doen?

Transfusie advies conform gevonden
gegevens

; Sanquin bellen
Materiaal naar Sanquin sturen ter

bevestiging

lets anders?
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Materiaal is ingestuurd naar
Sanquin

« Bevestigen 0 pos en dat alle IRA (zowel warm
als koud) negatief zijn

 Geven tevens aan:
— Geen anti-H aantoonbaar

— Op RBC voor een 0 bloedgroep het H-antigeen
zwakker is dan normaal -> conclusie:
waarschijnlijk para Bombay

— Wordt geen transfusie-advies gegeven
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Para-Bombay: What the “H"?

« Wat is het H-antigeen?

Maakt onderdeel uit van bloedgroep A en B

Zit alleen op rode bloedcellen en niet in
Q nlasma

D s In hoge mate aanwezig op rode
oloedcellen van Bombay-fenotype

D s bij para-Bombay niet aanwezig op rode
oloedcellen
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ABO-synthese: 2 ketens + 3 genen

Two Chains, Three Genes

® [wo long chains that carry the antigens
® Type | and Type 2
® [hree genes that modify the chains
® H (FUTI, chromosome |9), closely linked to...

® Se (FUT2, chromosome |9)
.

® ABO (chromosome 9)
Secretions, primarily glycoprotein N

Plasma, primarily glycolipid
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- FUTI -PType 2
H Activity
HH 100%
Hh

L S @ R

H antigen @
RARE H allele = FUT]I

(FUcosyl Transferase)




etz

BUITENGEWOON

. FUT| = Type 2
Se ACtIVIt)' FUT2 =pType 1

@@j

rlandge Se allele =W FUT?2

(FUcosyl Transferase)




ABO Synthesis

@ transferase
Blood Group A

A Antigen

H Antigen




ABO Synthesis

H Antigen

&

transferase

Blood Group O



Terug naar (para-) Bombay:
What the “H"?
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H-deficiénte typen

 H-deficiénte non-secretors (Bombay of O,)
— Genotypisch: hh, sese

— Zowel geen H-antigeen op type 1-keten (secreties) als op type
2-keten (zit op RBC)

What the H!?

transferase

Genetic AA or AO

hh Eo
‘(B”

No FUTI

transferase
Genetic BB or BO
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AB tegen hoog freq antigeen i.c.m.
bloedgroep O -> overweeg Bombay
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H-deficiénte typen

H-deficiénte non-secretors (Bombay of O,)
— Genotypisch: hh, sese

— Zowel geen H-antigeen op type 1-keten (secreties) als op type 2-keten (zit op
RBC)

« H-deficiénte secretors (para-Bombay of H+%)
« Genotypisch: hh, SeSe of Sese
« Wel H-antigeen op type 1-keten (secreties) en niet
op type 2-keten (zit op RBC)
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Bloedgroep A en para-Bombay

-———

— A antigen: Present

B antigen: None
H antigen: Present

Plasma Saliva

* Hoe dan op rode bloedcellen?
— A antigen aanwezig, maar sterk verlaagd
— H antigen aanwezig, maar sterk verlaagd
— A, B en H antigen niet aanwezig
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Bloedgroep A en para-Bombay

Plasma

AAA

AlglA
PAVA

Plasma

v

An (or An-secretor)
RBCs

* Hoe dan op rode bloedcellen?
— A antigen aanwezig, maar sterk verlaagd
— H antigen aanwezig, maar sterk verlaagd
— A, B en H antigen niet aanwezig
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Para Bombay + Bloedgroep A
bepaling op bloedgroepkaartje

« Zeer zwakke A reactie op RBC
* In plasma: Anti-B
» Soms koude auto anti-H
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H-deficiénte typen

*  H-deficiénte non-secretors (Bombay of O,)
— Genotypisch: hh, sese

— Zowel geen H-antigeen op type 1-keten (secreties) als op type 2-keten (zit op
RBC)

» H-deficiénte secretors (para-Bombay of H+")
» Genotypisch: hh, SeSe of Sese
« Wel H-antigeen op type 1-keten (secreties) en niet op type 2-keten (zit op RBC)

* "mostly” H-deficiénte (para-Bombay of H+%)
« Genotypisch: zwakke FUT1, SeSe of Sese of sese
* H-antigeen kan op type 1-keten (secreties) en zeer
zwak op type 2-keten (zit op RBC)
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para-Bombay en “mostly” deficient
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Transfusie-advies?

« Geldt voor bombay een apart advies?
Ja

L Nee

* En voor para-bombay?

Nee, zolang maar rekening met bloedgroep
wordt gehouden

- Ja, hangt af van aanwezige en type antibodies

Ja, conform richtlijn rhesus en kell-compatibel

Ja, want IRA screening is positief
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Antibodies

® Significant antibody:
® Anti-H at body temperature
® Insignificant antibodies:

e Anti*H| below body temperature
® _.Antl._-H.l”_. common and benign

“Both seen commonly in/A and AjB
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Bombay vs para-bombay

« Bombay moet bloed van jezelf of andere
Bombay

« Para-Bombay: klassieke secretor heeft H in
nlasma dus hoeft niet autoloog

» Para-Bombay: mostly deficient en sese hebben
alleen zeer zwak H op RBC -> kunnen anti-H
vormen (auto anti-H), vooral met bloedgroep
A of B
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Terug naar onze patiént

* Inmiddels zeer zwakke H-antigeen
aantoonbaar op erytrocyten (1981 vs 2016)

* |s een non-secretor: geen H in
plasma/speeksel

 Transfusie-advies nog niet geheel duidelijk
mede gezien historie

» "Gewoon” O-bloedgroep geven ?? Eventueel
warm geven ??

* Willen graag FUT1 mutatie-onderzoek doen
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