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Les patients avec défaillance d’organe sévère

Roumenina et al, Heme. Trends in Molecular Medicine, 2016;22:200-213 Muller et al, IL1. Blood 2024,143 (26):2791-2803



Les patients avec défaillance d’organe sévère

Critères ?
– Coma glasgow < 8

– Etat de mal epileptique, déficit neurologique

– Choc cardiogénique

– Atteinte cardiaque (seuil Troponine ?)

Patients exclus de l’étude MAYARI : «Those presenting with severe neurological (ie, coma, 
seizures) or severe cardiac disease (cTnl > 5 × ULN)”

Triplette : cortisone-échanges-caplacizumab-rituximab

2 ou 3 échanges suffisants  ? 



Les patients à risque hémorragique 

Exclus de TITAN, HERCULES, MAYARI, les patients avec : 
– Hémorragie active cliniquement significative ou à risque hémorragique élevé 
– Traitement chronique connu par un anticoagulant qui ne peut pas être arrêté en toute sécurité 

(antivitamines K, HBPN, AINS et autre que l’aspirine)

Concerne essentiellement les sujets âgés

Coppo et al, eClinicalMedicine, 2025;82 103168



Les patients à risque hémorragique

Gomez-Segui I, HemaSphere 2025;9:e70109



Les patients à risque hémorragique

Gomez-Segui I, HemaSphere 2025;9:e70109



Grossesse et caplacizumab ? 
Très peu de données : 4 cas publiés (+ 1 expérience personnelle)
Caplacizumab expose à un risque d’hémorragies maternelles et fœtales (passage transplacentaire): contre-indication  

Auteurs Age
patiente

Grossesse 
(SA)

Traitement 
Initial
PTT

Evolution phase
initiale

Introduction 
Capla

Evolution
PTT sous capla

Evolution
grossesse

Hémorragies

Kühne
BJH 2022

36 ans 17 +1 17 EP
CS

Imurel

Réfractaire Tardive 27 SA
+ ciclo
Ritux

Favorable
Plaquettes

normales J3

ITG 21 SA
Mort fœtale 

(ischémie 
placentaire) 

0

Odetola
BJH 2023

30 ans 28 2 EP + CS Exacerbation 30 SA + 5 Favorable 
Plaquettes

normales J4

Césarienne  
33 SA

Nné en BS

0

Jacob
Cureus 2023

32 ans 6 
gémellaire

3 EP + CS Exacerbation Tardive 7 SA
+ 10 EP
+ ritux

Favorable 
Plaquettes

normales JX

Mort foetale
Curetage

8 SA

0

Schimmer
BJH 2024

27 ans 25 + 6 2 EP + CS Exacerbations 32 SA + 5 Favorable 
Plaquettes

normales J4

Césarienne 
38 SA

Nné en BS

0

Cas 
personnel

2024
(non publié)

30 ans 20 SA 4 EP + CS
+ capla

+ Ritux J8

Favorable Frontline dés 
J2

20 SA
+ ritux

Favorable
Plaquettes

normales J5
Stop J15

Jusqu’au 
terme 39 SA

AVB 
Nné en BS

0



8

Kühne et al, Br J Haematol, 2022, 196, e27-e45



9

Kühne et al, Br J Haematol, 2022, 196, e27-e45

Retard de croissance fœtale sévère 
Développement d'un oligohydramnios et d'une anasarque 
placentaire
Interruption de la grossesse à 21 SA

Analyse du placenta : thromboses, pas d'hématome rétroplacentaire.

Etude du transfert transplacentaire de caplacizumab de la mère au 
fœtus :
- Le caplacizumab est retrouvé dans le liquide amniotique et le 

sang fœtal au-dessus de la limite de détection du test à une 
concentration de 50 ng/ml, ce qui correspond à une 
concentration cinq à dix fois inférieure à celle du sang maternel  

Le scénario le plus plausible est la formation de microthrombi
placentaires avant l'utilisation du caplacizumab

Les auteurs plaident en faveur d’une introduction précoce du 
caplacizumab



• 4 observations hétérogènes, limitées à des PTT réfractaires aux EP et 
cortisone

Grossesse et caplacizumab ? 

• Passage transplacentaire du caplacizumab semble limité (Kühne et al)

• Pas de complications hémorragiques néonatales, ni dans le post-partum 

• Dans 1 cas (Kühne et al), introduction caplacizumab jugée trop tardive avec 
évolution défavorable, conduisant à une interruption de grossesse 



• 4 observations hétérogènes, limitées à des PTT réfractaires aux EP et 
cortisone

• Passage transplacentaire du caplacizumab semble limité (Kühne et al)

• Pas de complications hémorragiques néonatales, ni dans le post-partum 

• Dans 1 cas (Kühne et al), introduction caplacizumab jugée trop tardive avec 
évolution défavorable, conduisant à une interruption de grossesse 

Recul trop limité pour se passer des échanges
Place pour recombinant ADAMTS 13* ? 
A discuter en RCP MAT et grossesse

Grossesse et caplacizumab ? 

*Cauchois R et al, JTH 2025:1-3



Exacerbations sous caplacizumab

Coppo et al, eClinicalMedicine, 2025;82 103168



Exacerbations sous caplacizumab

Coppo et al, eClinicalMedicine, 2025;82 103168



Proposition de prise en charge d’un PTTi
à la phase aiguë en 2026-2027



EP + capla *
+ Rituximab

PTTi

non

oui

non

Caplacizumab disponible en urgence à la pharmacie ?  

Transfert en CRMR

EP en urgence (ou PFC) 

Caplacizumab
+ Rituximab

* Après validation  par un CRMR
** Sauf si grossesse ou risque hémorragique (risque 
à évaluer au cas par cas)

+ corticoïdes



PTTi

non oui

oui

non oui

non

oui

non

EP si 
- non doublement plaquettes J2
- Exacerbation sous capla

Caplacizumab disponible en urgence à la pharmacie ?  

Grossesse ?
Risque hémorragique?  
Défaillance d’organe ? 

Centre protocole PEX-free ? 

Transfert en CRMR

Caplacizumab*
+ Rituximab

PFC
+ Caplacizumab

+ Rituximab

EP en urgence 

Caplacizumab
+ Rituximab

+ corticoïdes
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Caplacizumab est disponible dans 30 pays à date

Pas d’AMM

AMM sans remboursement

Authorized and reimbursed

Il est recommandé de se rapprocher des services locaux pour s'informer sur la disponibilité du produit ainsi que sur les 
modalités de sa prise en charge


