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Tous les clones HPN ≥0,01% 
nouvellement ou précédemment 

diagnostiqués



SIGNIFICATION DES CELLULES HPN DE TYPE II

Ouverture 29/02/2016
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33 centres français 

participants

637 patients enregistrés avec un clone HPN ou des cellules déficitaires 

en protéines GPI-ancrées ≥0,01% nouvellement ou précédemment diagnostiqués

46 patients 
« post-Observatoire » 

Double vérification systématique par les deux investigatrices
▪ Données brutes de cytométrie en flux

▪ Données biologiques et cliniques

PNN Monocytes GR

Number of inclusionsNombre d’inclusions

23 patients 
« pré-Observatoire » 

23 patients 
« faux positifs » 
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355 patients avec clone HPN ≥1%

133 patients avec clone HPN ≥50% 222 patients avec clone HPN 1-50% 

127 patients avec données 
cliniques disponibles

209 patients avec données 
cliniques disponibles
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355 patients avec un clone PNH ≥1%

133 patients avec un clone PNH ≥50% 

127 avec %rel de PNN type II
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AU DIAGNOSIS
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355 patients avec un clone PNH ≥1%

133 patients avec un clone PNH ≥50% 

127 avec %rel de PNN type II

105 patients 
avec %rel
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1-50%

207 avec PNN 

de type II évaluables

222 patients avec PNH clone [1-50%]
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1-50%

207 avec PNN 

de type II évaluables

222 patients avec PNH clone [1-50%]
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61 patients 
(52% traités)

35 patients 
(83% traités)

42 patients 

(19% traités)
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Evolution de la taille totale du clone HPN sur PNN (%)



Stabilité du rel% de PNN de type II
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Ouverture 29/02/2016

▪ Intérêt de quantifier précisément les cellules HPN de type II 

sur les PNN chez les patients présentant un clone HPN 

démontré pour la 1ère fois 

▪ Les patients avec un % relatif  de PNN de type Il ≥3% 

présentent moins d'hémolyse et plus de thromboses quelle 

que soit la taille totale du clone HPN

▪ Intérêt d’un suivi plus rapproché pour ces patients

▪ Initiation d’un traitement pour prévention des thromboses ?

CONCLUSION
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Diagnostic et suivi des clones HPN : des blancs aux rouges !
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Du blanc aux rouges…

• P  m           ba é   u  la      b l  é d   héma     à l’a   o  l   qu  du  om lém    

(Sucrose, Ham-Dacie) 

• Détection de clone HPN par cytométrie en flux :

 Utilisation du CD55 et du CD59

• Découverte du FLAER et workshop sur les leucocytes en 2010

• Plaqu     d’ha mo   a  o  d    o  lu  o   a  è         al m     u  l   l u o     

• Analyse des hématies non réalisées dans de nombreux centres : Observatoire national des 

clones HPN et CIL (47% des centres, n= 27)

• Workshop HPN hématies en janvier 2025: 

Présentations disponibles sur le site en accès privé

Hsi ED.  Evaluation of the REDQUANT 
and CELLQUANT kits. Am J Clin Pathol 
2000



Nouvelle brochure dédiée à l’analyse des hématies

Remerciements
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Analyse par cytométrie     lux d  l’ x      o  du C3d  a  l   

hématies de patients HPN traités par inhibiteurs du complément 
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Nombreux patients traités par anti-C5 anémiques et/ou  dépendants des transfusions : hémolyse extravasculaire associée à 

l’anti-C5 

Présentation du projet

Paroxysmal nocturnal hemoglobinuria Robert A. Brodsk, blood 

2014

C3b et ses dérivés 

C3d et iC3b

Opsonisation des 

hématies HPN et 

phagocytose



Travail préliminaire

•  Réactifs anti-C3d non conjugués compatibles avec 

le panel de détection de clone HPN sur les 

hématies

• Contrôles négatifs : sujets sains

• Contrôles positifs : maladie des agglutinines froides 

(MAF)

• 6 patients HPN traités par anti-C5

• Comparaisons inter-laboratoires entre LBMR 

(Hôpitaux Pitié-Salpêtrière et Henri-Mondor): 

résultats similaires

C3d

CD59

Sujet sain MAF HPN

Analyse de la fraction C3 par CMF à la surface des hématies 

Blood 2009, Risitano et al

Eculizumab treatment: stochastic occurrence of C3 binding to individual 

PNH erythrocytes Journal of hematology & oncology 2017, Sica et al

Objectif du projet
Évaluer si l’analyse par cytométrie en flux de 

l’expression de C3d peut identifier les patients les 

plus éligibles aux inhibiteurs proximaux.

Présentation du projet



Mise au point de la méthode d’analyse : étude monocentrique au laboratoire 

d’héma olog   du GHRM A 

Comparaison de plusieurs anticorps anti-C3d conjugués et titration : identification les 

conditions expérimentales les plus performantes et reproductibles

Méthodologie

Analyse des patients : Les patients traités par inhibiteurs du complément (anti-C5) pris 

    ha g  da               a     qu’à l’hô   al  a   -Louis seront analysés par cytométrie 

    lux    m   a   d’éla g   la  oho    d  l’é ud . 

Une phase de validation inter-laboratoire :

Standardisation et harmonisation de la méthodologie entre les trois LBMR, afin de garantir 

la robustesse et la comparabilité des résultats sur :

 au moins 5 prélèvements de patients HPN 

 un sujet sain (contrôle négatif) 

 un patient présentant une maladie des agglutinines froides (contrôle positif).
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