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MAT et échanges plasmatiques
1) Indications…ou non?

2) Naviguer rapidement vers le diagnostic pour 
adapter les thérapeutiques et améliorer le pronostic
3) Comment faire avec les traitements adjuvants?



PTT ou SHU
French Score



Coppo et al .  Plos One 2010



Lancet Fakhouri et al 2017



Mme Dia Coline est admise aux urgences, adressée par son médecin traitant. 
En effet, elle l’a vu il y a une semaine maintenant pour des douleurs 

abdominales suivies de diarrhées glairo-sanglantes. Ce jour, la 
symptomatologie abdominale a disparu mais le médecin l’a adressée aux 

urgences devant les résultats de la prise de sang réalisée quelques jours 
après le début des douleurs: Hb = 9.8 g/dl, réticulocytes = 180 g/l, 

plaquettes = 86 giga/l, Urée = 15 mmol/l, Créatininémie = 237 μmol/l, 
LDH = 843 UI/l, Haptoglobine effondrée, présence de schizocytes sur 

le frottis. Reste du bilan biologique sans particularités. 
Cliniquement, la patiente est très confuse et l’interrogatoire difficile. 

Néanmoins, son entourage vous apprend qu’elle a mangé du chevreuil il y a 
une dizaine de jours à un banquet lors d’un baptême. Il n’y a pas eu d’autre 

cas chez les autres invités. La pression artérielle est normale.
Vous réalisez un « bilan de MAT ». Lequel?
Débutez vous des échanges plasmatiques? 



Autres inconvénients: Sensibilité, lecture parfois 

difficile, existence de réactions croisées

Echanges plasmatiques: pas de bénéfice dans le 

SHU typique
Loirat et al. Pediatrics Nephrology 1988



Vous êtes médecin en Réanimation et êtes appelés par une interne de 
médecine interne pour une patiente de 72 ans hospitalisée pour bilan 
d’une AEG (perte de poids de 4 kgs en 2 mois). Elle n’a pas d’ATCD 

jusqu’ici en dehors d’un tabagisme actif à 80 PA. L’examen physique est 
sans particularités. Aires gg libres. Palpation mammaire normale. PA = 

124/68 mm Hg. 
L’interne vous appelle car elle vient de diagnostiquer une MAT.

En effet, l’Hb est à 9.3 g/dl, réticulocytes à 54 giga/l, plaquettes à 18 
giga/l, haptoglobine effondrée, LDH 2458 UI/l, présence de 

schizocytes, créatinine = 72 μmol/l.
Elle vous appelle pour réaliser des échanges plasmatiques en toute 

urgence.

Que faites-vous?
Des échanges plasmatiques?



Au dessus de 60-65 ans, se méfier 
de la MAT paranéoplasique avant 

de débuter des soins couteux













Données actuelles les moins fragiles

McCaleb Gore et al. Journal of Clinical Apheresis 2009



« Among 26 patients described in the literature not treated 
with Plasma Exchange, 56% recovered from HUS whereas 

only 30% of 18 patients treated with TPE did. »

17 (39%) patients en rémission complète (hématologique et 
rénale) après l’arrêt du gemzar

15 patients ont développé une insuffisance rénale chronique

McCaleb Gore et al. Journal of Clinical Apheresis 2009
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FOND D’OEIL

ERYTHROMYELEMIE

MYELOGRAMME

PCR shiga-toxine sur 

écouvillon rectal +++

immunochromatographie

Homocystéinémie

Heures 

ouvrables

24-48h



Plasmathérapie et SHUa

• Traitement de première intention chez l’adulte

• Eculizumab en première intention chez l’enfant (sauf si Ac anti-facteur H = 
urgent), complications des cathéters veineux centraux avec EP +++

• PFC riches en CFH, CFI, CFB, C3 (mais pas de MCP ni de THBM = protéines 
transmembranaires non circulantes)

• Avantage théorique des échanges VS perfusion simple de PFC = soustraction des 
CFH, CFI, CFB, C3 mutés, des Ac anti CFH +/- autres facteurs pro-
agrégants/cytokines contribuant aux lésions microvasculaires

• Essais thérapeutiques anciens (pas de RCT): pas de bénéfice de la plasmathérapie 
mais mélange SHU-STEC, SHUa, PTT + délais d’initiation des EP différents

• EP quotidiens 60 ml/kg x 5 jours puis espacement. Soluté de remplacement = 
plasma

Rafat et al. Revue de médecine interne 2017

Loirat et al. Pediatr Nephrol 2015
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Plasmathérapie = ttt de première intention mais…



Echanges plasmatiques et traitements 
médicamenteux des MAT

• Rituximab

• Caplacizumab

•Eculizumab



Loirat et al. Pediatr Nephrol 2015
An international consensus approach to the management of atypical hemolytic uremic syndrome in chlidren 



Soliris Mentions légales

1 échange plasmatique d’1h  réduit d’environ 50% les concentrations d’eculizumab



Mme Syl

• ATCD: RGO, tabagisme actif

• ATCD obstétricaux: G4P2, 2 IVG, 2 césariennes sous AG

• MDV: vit avec son époux, 2 enfants, animatrice dans un foyer pour 
personnes âgées

• Cs° à 32 SA + 3j pour flou visuel + paresthésies -> pré-éclampsie sévère -> 
césarienne (2 CGR, 1 PFC, 1 CPA) -> petit garçon de 1,8 kgs

• En Réanimation: PA = 180/110 mmHg, oedèmes des lombes, céphalées, ROT 
normaux







13 séances d’échanges plasmatiques



Place du rituximab et du 
caplacizumab dans le 

traitement d’attaque en cours 
de discussion 



Activité adamts 13 < 5%

PTT réfractaire aux EP avec atteinte 
neurologique (AVC ischémique sylvien 

superficiel droit), myocardique (élévation 
des troponines) et oculaire (soulèvement 
choroidien minime au niveau maculaire en 
faveur d’un syndrome d’effusion uvéale)



Chez cette patiente présentant un PTT 
particulièrement réfractaire avec atteinte 

multiviscérale, les échanges plasmatiques ont 
été « intensifiés ».

Comment?



Patients PTT du registre MAT
19 patients ont bénéficié de 2 EP/jour entre 2008 et 2014

Double-échanges associés au rituximab dans 16/19 cas

Durée médiane pour les double-EP = 3 jours (2-22)

Chez 6 patients, maladie réfractaire (n= 4) ou exacerbation (n = 2) malgré les 
double-échange

1 seul décès, 18 rémissions au bout de 25 jours (13-68)

-> Stratégie efficace chez les patients les + réfractaires

Myriam Soucemarianadin. European Journal of Haematology 2016



Echanges plasmatiques et traitements 
médicamenteux des MAT

•Rituximab
• Caplacizumab

• Eculizumab





J4: Diminution LB circulants de 80% vs baseline
J8: Diminution de 99% vs baseline

LB indétectables après M3

Rituximab J1, J4, J8, J15 efficace malgré les échanges plasmatiques quotidiens

Froissart et al. CCM 2012

Lympho B indétectables à J15: 3 

perfusions semblent suffire



Benhamou et al. Am J Hematol 2016

Résultats

14 patients ont eu un J1-J4 (CD19 < 1% à J14)
10 patients ont eu un J1-J4-J15 en raison  de lympho B tjs détectables à J14      

(> 1% des lymphocytes totaux)
Pas de différence non plus sur les rechutes tardives

2 +/- 1 perfusions de 

rituximab sont 

suffisantes



Echanges plasmatiques et traitements 
médicamenteux des MAT

• Rituximab

•Caplacizumab
• Eculizumab



Caplacizumab et échanges plasmatiques

• Caplacizumab = Anticorps monoclonal de type nanobody qui se fixe sur le 
domaine A1 du vWF 

• Première dose de 10 mg IV avant le 1er échange (entre 6h et 15 min dans les 
essais), puis 10 mg/j SC à la fin de chaque échange

• Si schéma à 2 échanges par jour: 1 injection de 10 mg par jour après les 2 
échanges

• Schéma d’administration non influencé par les échanges (Diminution du capla 
de environ 500 à 300 ng/ml entre le début et la fin de l’EP)

• Mais schéma des échanges possiblement influencé à l’avenir par le 
caplacizumab avec un arrêt des échanges plasmatiques sans décroissance 
quand plq > 150 giga/l (moins d’EP dans les études Titan et Hercule)

Résumé des caractéristiques du produit
Peyvandi et al. NEJM 2016 (dont supplementary appendix)



Conclusion

• Echanges plasmatiques en urgence devant une MAT d’étiologie 
indéterminée

• MAIS il existe des moyens rapides de faire un diagnostic différentiel 
pour adapter les thérapeutiques et pour améliorer le pronostic des 
patients présentant un PTT ou un SHUa

• S’entourer des experts, centres de compétences, CNR-MAT: c’est une 
maladie rare, mais grave


