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Cas clinique

▪ Mme D., 28 ans, admise le 13/06/2017 pour prééclampsie sévère avec 
RCIU au 3e percentile

▪ Antécédents :
▪ G5P2 : 2 grossesses à terme, une fausse couche spontanée et une IVG.
▪ Drépanocytose A/S 

▪ Hospitalisation pour corticothérapie de maturation car : 
▪ Grossesse non suivie
▪ Découverte de prééclampsie à 33 SA + 5 jours : HTA + PU > 0,5 g/j
▪ Insuffisance placentaire avec RCIU à l’échographie anténatale



Histoire de la maladie

▪ Césarienne en urgencele 16/06/2017 pour bradycardie fœtale et 
suspicion d’hématome rétroplacentaire

▪ Suites opératoires compliquées d’une hémorragie de la délivrance( 1L de 
perte sanguine)

▪ En per-opératoire : 1g d’acide tranexamique – 3L de cristalloïdes -
ocytocine et prostaglandines IV

▪ Admission en réanimation le 17/06/2017 après extubation
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Evolution en post-op immédiat

Date LDH ASAT ALAT Haptoglobine TP TCA Fg FV
16-juin 507 550 500 85 1,01 2,41 74
17-juin 5000 4057 2700 0,3 44 1,46 1,92 25
18-juin < 0,1 47 1,26 2,92 43
19-juin 585 2040 < 0,1 47 1,01 4,1 37
20-juin 3581 1379 < 0,1 57 1,05 4,38 na
21-juin 13949 2737 1111 0,1 57 1,06 4,34 72
22-juin 14003 1669 740 < 0,1 52 1,09 4,75 70

1. Insuffisance rénale aiguë anurique depuis la fin du bloc opératoire : 6 séances 
d’épuration extra-rénale

2. Hématologique :apparition d’un HELLP syndrome + CIVD + défaillance 
hépatique 

3. Transfusion de 5 culots globulaires,  8 PFC, 3 unités plaquettaires, 3 g de 
fibrinogène, 2 g d’acide tranexamique. 

4. Clinique : HTA sous nicardipine IVSE, somnolence sans signe neurologique focal 

HELLP syndrome CIVD IHC

ISTH = 7 MELD = 25



Transfert en soins intensifs néphrologiques

▪ A l’arrivée dans le service : 
▪ Somnolencemarquée avec ictère, sans signe neurologique focal
▪ Hyperhydratation extra-cellulaire avec persistance d’une HTA sous nicardipine IVSE
▪ Persistance de l’IRA avec poursuite de l’EER

▪ IRM cérébrale normale

Nécrose 
hépatocytaire

Pas d’hématome 
sous-capsulaire, pas 
de nécrose corticale 

rénale
Pas d’argument 

pour une stéatose 
hépatique 
gravidique



Initiation des échanges plasmatiques

Dans l’hypothèse d’un purpura thrombotique thrombocytopénique (PTT) :
ÅCorticothérapie IV (1mg/kg) 
ÅEchanges plasmatiques quotidiens : 60 mL/kg, 100% PFC, sur cathéter 

jugulaire
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Bilan étiologique avant EP

Activité ADAMTS13 < 5% !

IgG anti-ADAMTS13 Négative

Coombs direct Négatif

AAN, AC anti DNA 
natif

Négatifs

Facteur I, H, MCP, AC 
anti facteur H

Négatifs

Sérologie VIH Négative

Frottis goutte épaisse Négatif

Bilan SAPL Négatif

Séquençage ADAMTS13
normal

Pas d’anomalie de la voie 
alterne du complément

Biopsie rénale : nécrose 
tubulaire aiguë, pas de 

MAT

+ +
Evolution 
favorable 

après 11 EP

PTT secondaire à la défaillance hépatique du HELLP?



Evolution finale

1. Réponse hématologique totale : élévation de l’ADAMTS13 à 17% à J4 
post-EP, puis 24% à J7 et normalisation 3 mois après le dernier EP.

2. Récupération rénale :sevrage de la dialyse 3 jours après le dernier EP, 
et normalisation 27 jours après l’accouchement

3. Récupération hépatique



Faut-il réaliser des échanges plasmatiques?



Quelles recommandations ?

Schwartz et al, Journal of ClinicalApheresis, 2016

Faible niveau de preuve +++



1ere série de cas (n = 7)

EP en cas de MAT persistante 72h après 
délivrance.

Début des EP entre J+3 et J+10

2 EP en moyenne : PFC, V tot = 3 L, 
centrifugation

Plaquette (moyenne) = 24 G/L et LDH 
(moy) = 1800 U/L

Avant l’ère ADAMTS13 : HELLP et EP

JN Martin Am J ObstetGynecol1990

1) Certains HELLP persistent 72h après délivrance

2) Analogie avec le PTT : même physiopath?



Avant l’ère ADAMTS13 : HELLP et EP

Premier auteur - Journal Année Nombre de patientes Indication EP Nombre d’EPOutcome

Katz – Am J Perinatol 1992 3 MAT > 72h post-partum 1 Résolution

Julius – J Clin Apher 1994 4
MAT > 72h post-partum

?
Résolution

Martin – Am J Obstet 1995 18

Groupe 1 :MAT > 72h 
post-partum (n = 9)

versus
Groupe 2 : dégradation 
HELLP avec défaillance 
multiviscérale (n = 9)

1 à 2 

Résolution 
versus

2 décès sur 
9

Etudes antérieures à la découverte de l’ADAMTS13 en 1998 : certains 
HELLP étaient ils des PTT? 



ADAMTS13 et HELLP

Lattuada et al, Haematologica, 2003

1) ADAMTS13 diminué mais > 
10%

2) Normalisation à distance de 
la grossesse

Diminution de l’activité 
ADAMTS13 liée à 

défaillance hépatique 
et/ou la CIVDassociée 

au HELLP?



Depuis l’ère ADAMTS13 : HELLP et EP

Manque de confrontation aux dosages de l’activité ADAMTS13

N = 11 patientes - Survie : 9/11 -Pas de 
dosage ADAMTS 13

N = 28 patientes  - ADAMTS13 chez 1 
patiente

29 traitées par EP versus 26 sans EP

Pas de mortalité si EP. 26% sans EP.

Aucun dosage ADAMTS13



Depuis l’ère ADAMTS13 : HELLP et EP

1ere étude confrontant HELLP du post-
partum à l’ADAMTS13

O. Pourrat BJH 2013



Depuis l’ère ADAMTS13 : HELLP et EP

Sabauet al, ThrombosisResearch, 2016



ADAMTS13 et foie

Synthèse majoritairement hépatique (Lee et al, Blood, 
2002) par les cellules stellaires (Uemuraet al, Blood, 2005)

Implication dans l’hépatite aiguë (Hugenholtzet al, 
Hepatology, 2013)

6 patients ont une activité 
ADAMTS13 indosable !

Pourtant le taux de vWF
multimérique est diminué

Hyperbilirubinémie 
fausse l’activité 

ADAMTS13



EP et défaillance hépatique

Activité ADAMTS13 corrélée au pronostic hépatique, 
non au risque thrombotique : intérêt d’apporter de 

l’ADAMTS13 via EP?

Hugenholtzet al, Hepatology, 2013Recommandation grade I pour EP à haut volume 
(Schwartz et al, Journal of ClinicalApheresis, 2016)

Une étude randomisée : effet bénéfique sur la survie 
sans TH

(Larsen et al, Journal of Hepatology, 2016)



HELLP et défaillance hépatique

Un évènement rare 
parfois traité par EP : 

case reports 
uniquement 

Yoshiharaet al, Obstetricsand GynaecologyResearch, 2016

Nécrose

Rupture 
hépatique Van de Minkeliset al, Acta Chir Belg, 2006

Allant jusqu’à la 
transplantation 

hépatique

8 TH sur HELLP entre 
1987 et 2003 aux US

Shameset al, LiverTransplantation, 2005



Autres situations

CIVD

Sepsis

Ono et al, Blood, 2006

et/ou

Peigne et al, Crit Care, 2013



Rationnel aux échanges plasmatiques?

HELLP syndrome

Activation de la voie 
alterne du complément

Endothéliopathie: 
libération de vWF

CIVD et/ou sepsisInsuffisance 
hépatique si sévère

Consommation 
ADAMTS13

Consommation ADAMTS13 et 
facteurs coagulation

Excès de cytokines (ex : IL6)

Echanges 
plasmatiques?

?

Consommation 
ADAMTS13

20 % de 
polymorphisme

Salmon et al, PlosMED 2011
Vaught, ExpHematol, 2016

43% de sepsis

Martin JN, Am J ObstetGynecol, 
2006



Notre attitude

MAT > 48h après délivrance

Bilan étiologique avant 
EP dont ADAMTS13

Voie alterne : C3, C4, FI, FH, MCP, AC anti FH
Activité ADAMTS13
Recherche shigatoxine
AAN, AC anti-phospholipides et anticoagulant lupique
Sérologie VIH
Homocystéinémie

EP quotidiens: 100 % PFC 
–60 mL/Kg 

A fortiori si insuffisance hépatique 
et/ou CIVD et/ou sepsis

Attention au citrate si IHC

Objectif : plaquettes > 100.000 G/L

Niveau de preuve très faible : séries de cas, non contrôlées, non randomisées, non basées sur 
ADAMTS13

Distinction entre PTT vraie et PTT-like difficile, même en cas d’ADAMTS13 effondré


