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Backgound: morbi-mortalité des cytopénies AI

• Mortalité globale du PTI de l’adulte ~ 1 à 2%

• Mortalité des patients avec PTI réfractaire: jusqu’à 10-12%1

• Morbi-mortalité cardio-vasculaire accrue (thrombose), risque d’hémopathie maligne 
potentiellement + élevée / pop. générale2

• Mortalité globale de l’AHAI de l’adulte de 8%3 à 17%4

• Risque accru de thrombose au cours de l’AHAI (15-20% des patients)

1. Mahevas M et al. Blood 2016
2. Frederiksen H et al. Br J Haematol. 2014 Jul;166(2):260-7
3. Roumier M et al. Am J Hematol 2014
4. Barcellini W et al. Blood 2014



PTI: Objectifs du traitement ?

 Phase initiale (« aigue »): obtenir de façon rapide un nbre de 

plaquettes 

≥ 20-30 G/L afin de prévenir la survenue d’une complication 

hémorragique (~ 1% Hémorragie intra-crânienne)

 Phase persistante (3-12 mois) ou chronique (>12 mois) : maintenir 

durablement un Nbre de plaquettes > 20-30 G/L chez les patients 

symptômatiques ++

Rodeghiero F et al. Blood 2009
Provan D et al. Blood Adv 2019 



Indication d’un tt chez les patients avec plaq. 
entre 30 et 50 G/L ?

• OUI si:

• Sujet âgé > 70-75 ans ± comorbidités (?)

• Traitement anti-aggrégant ou anticoagulant en cours

• Préparation à un geste invasif (ou post-op)

• A titre de « test thérapeutique » ou parfois en cas de doute 
diagnostique à la phase initiale (grossesse par exple)

Rodeghiero F et al. Blood 2009 



Facteurs de risque de saignements graves

N = 302 patients avec PTI nouvellement diagnostiqué

Seuil à
viser

≥ 50 G/L



Q1: Quels sont les patients / situations  qui 
relèvent d’un traitement en urgence ?



1. Patients à haut risque hémorragique
e.g. patients avec un PTI chronique et des atcds
d’hémorragie grave, quand le taux de plaquettes < 10 G/L 

2. Patients ayant un saignement actif grave
- Du fait du siège de l’hémorragie: Intracrânien (HIC) >
gastro-intestinal  >>  tractus urinaire
- Du fait de l’intensité du saignement: déglobulisation, 
hypotension (exple:  epistaxis grave)

 Cible des plaquettes en cas d’HIC ≥ 100 G/L



Etude rétrospective multicentrique française cas/contrôles 

HIC-PTI (n = 40 cas)*

 Atcd d’AVC ischémique

 Traumatisme crânien

 Perdus de vue

 Hématurie 

 Hémorragie viscérale

 Evènement hémorragique grave

 Non réponse aux CT

 Non réponse aux IgIV

Une infection précédait  l’HIC  dans 40 % des cas

L’âge >60 ans n’était pas associé au risque d’HIC

Un  patient  thrombopénique  ayant  un faible score hémorragique et pas de facteurs associés a très 
peu de risque de faire une HIC.

Mortalité élevée (42%) mais seul  42% des pts ont reçu un tt maximal

Facteurs de risque

de survenue d’une HIC

*Melboucy-Belkhir S et al. Am J Hematol 2016



3. Patients devant subir une intervention chirurgicale urgente 

=> seuil de plaq. À atteindre varie

selon le type de chirurgie*

- chirurgie « mineure » ≥ 50 G/L

- chirurgie « majeure » ≥ 100 G/L

(evidence level IV*)

4. Patients justifiant un tt (anti-aggrégant) et/ou anti-coagulant

• e.g. thrombose aigue, SCA avec stents

• => cible des plaquettes ≥ 50 G/L

5. Accouchement => cible > 50 G/L, > 75G/L pour péridurale

Provan D et al. Blood Rev. 2019
*BCSH Guidelines, Br J Haematol 2003; 120:574-96 



Quels traitements peuvent être utiles pour la prise en charge d’un 
PTI en urgence ?

1) Ceux qui permettent d’augmenter rapidement le taux de 
plaquettes

2) Traitement hémostatique sans effet direct sur le taux de plaquettes 



Urgence vitale  IVIg (2g/kg) + HDMP (15 mg/kg J1-J3) 
+ transfusions plaq. +/- vinca alkaloids
(vinblastine, vincristine)

 IVIg (1 à 2 g/kg) et/ou

 HDMP (Solumedrol® i.v) ou

 Dexamethasone (40 mg/j J1-J4)2

 PRDN po x 3 semaines 1

 ou DXM 40mg/j J1-J4 2Sd hémor mineur 
ou absent

Tt du PTI  de l’adulte : phase initiale ou rechute symptomatique  

(plaq < 30 G/L) => une réponse graduée adaptée

1. PNDS PTI 2017
2. Wey Y et al. Blood 2015



1. Y a t-il une place pour les ARTPO en situation d’urgence chez les patients 
réfractaires au tt initial/ de “rescue” ? 

ROMI, romiplostim; TPO-RA, thrombopoietin-receptor agonist.

French observational study

Inclusion criteria
• Patients with ITP

– With a platelet count <30 × 109/L and severe bleeding

– Not responding to IVIG and corticosteroids

– Who were given high doses of romiplostim (7–10 μg/kg) 

N = 30 patients

for safety analysis

N = 20 patients analysed 

for efficacy data 

10 patients were excluded because

they did not receive VA concomitantly

Historical cohort 

(reference centre) VA (n = 22)

ROMI + VA

(n = 20)

vs

Roumier M et al. Am J Hematol 2020 Oct 30. 



ARTPO en situation d’urgence chez les patients non 
répondeurs à corticoides + IgIV

*Romiplostim is not licensed for use as emergency rescue therapy for patients with ITP.

Roumier M et al. Am J Hematol 2020 Oct 30.

CR, complete response; OR, overall response;
PE, pulmonary embolism; TIA, transient ischaemic attack.

Safety
• 2 thromboembolic events

• 1 PE on D5 post-ROMI and D13 post-IVIG, platelet count: 629,000/L 
• 1 TIA on D10 post-ROMI

• Thrombocytosis (platelets >1,000 × 109/L) in 9/30 patients
• 1 unrelated death

Efficacy

Day 7
OR CR

Day 14

ROMI (n = 13) 65%
+ VA (n = 6) 30%

ROMI + VA 
(n = 20)

VA 
(n = 22)

p<0.05

p<0.0001

70%

48%
60%

29%

80%

43%

70%

17%

OR CR

VA (n = 22) VA (n = 9) 41%

p<0.05



• N = 10 patients, âge médian 21.5 ans, taux moyen de plaquettes au moment de la splenectomie = 0.6
(0.5) G/L (! ?)

• Durée moyenne d’intervention = 157 min, saignement per-op moyenne = 44 mL, durée moyenne d’hospi
= 6,8 j

• 2 patients ont été transfusés en plaquettes ( CPA ou UP)
• En post-splenectomie, plaquettes >130 G/L chez tous les patients
• Aucun décès

Laparoscopic splenectomy for immune thrombocytopenia (ITP) patients with 
platelet counts lower than 1 x 109/L Wu Z, Zhou J, Pankaj P, Peng B  
Int J Hematol 2011;94:533–538

Provan D et al. Blood 2010;115:168–86

La splénectomie par coelio est faisable chez les patients avec un PTI réfractaire avec Sd
hémorragique sévère et taux de plaquettes trés bas

La splénectomie en urgence doit être considérée comme une solution de “dernier recours”
(pas de prophylaxie, risque d’hémorragie

post-op en cas d’échec…)



2. Traitements symptomatiques ?

 Transfusion de plaquettes

 Echanges plasmatiques * 

 Immuno-asdorption sur colonne prot A**

 (FVIIa recombinant***)        risque de thrombose

 Antifibrinolytiques: epsilon aminocaproic ⱡ (1-4 g toutes les 4-
6 heures I.V or 1g x2 p.o) ou acide tranexamique: Exacyl® (1g x 
3/j en comprimé ou amp. buvable ou i.v) 

 Desmopressine: Minirin® 0,2 à 0,4 mg/kg IVL 15-20’ (?)

 Contraception hormonale si ménorragies

* Marder VJ et al. Transfusion 1981; 21:291-98
* Bussel JB et al. Transfusion 1988; 28: 38-41 
* Masseau A et al Rev Med Int 2005 

**Snyder HW et al. Blood 1992; 79:2237-45
*Larsen OH et al. Br J Haematol 2012
***Salama A et al. Ann Hematol 2009; 88:11-15
ⱡ Antun AG et al. Cancer 2014;119:3784-7

Non recommandé





1 to 4 unités de CPA

Pas d’EI, pas d’allo-ac



Les transf. de plaquettes
ne sont pas associées 

à un risque accru
de thrombose artérielle

et/ou de mortalité
dans le PTI

25% des patients 
admis pour PTI (n ~ 79 000)

sont transfusés



+ CS chez 85% des patients

IgIV 1 g/kg + CPA/8H

R =62.7%
à H24



Hémorragie mettant en jeu
le pronostic vital (HIC) CAT en pratique

Patient avec PTI nouvellement diagnostiqué ou persistant/chronique
Avec atcd de réponse aux corticoides et/ou IV.Ig 

Bolus methylprednisolone (15 mg/kg, max. 1 gr)* x 3 jours 
DXM 40mg days 1 to 4 p.o
+ Ig.IV 2g/kg* sur 2 jours

+ transfusion de plaquettes (CPA) toutes les 8  à 12 h 
tant que plaquettes restent < 100 G/L

1

*Godeau et al. Lancet 2002;359:23-29



Hémorragie mettant en jeu
le pronostic vital (HIC)

PTI réfractaire à corticoïdes et IgIV2

Prednisone 1 mg/kg (or DXM)
+ IV.Ig 2 g/kg sur 2 jours (effet hémostatique ?)

+  vinblastine (5 mg/m2 sans dépasser 8mg)
ou vincristine (≤ 2 mg) 

± romiplostim 7 à 10 mg/kg sc
+ transfusion de plaquettes (CPA) toutes les 8  à 12 h 

tant que plaquettes restent < 100 G/L

 discuter rFVIIa (≥ 50mg/kg ?)
si patient déjà splénectomisé

Discuter
Splenectomie de sauvetage

si patient non splenect.

Si absence de remontée des plaquettes et
Saignement actif et grave persistant

Association de
2 Tpo-RAs ?



Conclusion PTI / « take home messages »

 La mortalité globale dans le PTI de l’adulte est faible mais plus élevée que dans la pop. 
générale et les hémorragies (avec les infections) restent la cause principale de décès

 Le traitement d’urgence doit prendre en compte le profil du patient (Age, comorbidités, de 
la sévérité du Sd Hémorragique, profil de réponse antérieure au tt du PTI (CS et IgIV)

 Le recours aux transfusions de plaquettes ne doit pas être retardé en cas d’hémorragie 
intra-crânienne

 Une combinaison de traitements se justifie en cas de PTI réfractaire (incluant 
potentiellement les Tpo-RA).

 Le rapport bénéfice/risque des stratégies combinées doit être mieux évaluer de façon 
prospective notamment en cas de PTI secondaire (LES, SAPL… )quand l’association inclut un 
Tpo-RA)



II. Anemie Hémolytique aux 

Urgences

 Interrogatoire +++ (Médicaments, Sd infectieux, atcd

familiaux, lithiase biliaire…)

 2 EXAMENS CLES POUR LE DIAGNOSTIC EN 

URGENCE +++

1. Frottis sanguin

2. Test de Coombs direct (= test direct à l’antiglobuline)



Anémie hémolytique

Frottis sanguin + test de Coombs direct

Anomalies morphos des GR
test de Coombs neg.

Anémies corpusculaires
(anomalie d’Hb ou mbane)

Microspherocytose
Elliptocytose
Drépanocytose..

Test de résistance osm.
ektacytométrie

Electrophorèse Hb..

Schizocytes* ++
Coombs neg.

MAT (PTT,
SHU, HELLP..)

Frottis Nl (ou corps de 
Heinz ) ± ponct. 

basos…
Coombs neg.

Frottis Nl
ou sphéro.
Coombs +

AHAI

*Anémie macrocytaire avec hémolyse (LDH élevées ++   ) et

Schizos +++ avec retic. Nx = Biermer « pseudo MAT

Déficit G6PD, PK

NON

AHAI à
Coombs -

HPN
CD55/59

Hb instable
Pb, Wilson





AHAI: Traitement symptomatique

• Apports systématique de folates

• Si MAF, mesures de protection vis-à-vis du froid

• Prophylaxie de la thrombose ++ en période d’hémolyse active

• Ne pas reculer devant la nécessité d’une transfusion si besoin ++ (anémie sévère et/ou 
mal tolérée, sujet âgé ± comorbidités

• En collaboration étroite avec l’EFS

• CGR les « moins incompatibles » avec le 

profil des auto-Ac. (RAI souvent +)

• Classiquement CGR infusés à 37°C à l’aide d’un

réchauffeur adéquat si AHAI à Ac. froids

• Intérêt des ASE* pour passer un cap aigu à la phase initiale en cas d’AHAI à ac. chauds ou 
périodiquement en cas de MAF

• Echanges plasmatiques* (?) => petites séries, effets non démontrés mais à discuter au 
cas par cas dans les formes mettant en jeu le pronostic vita avec inefficacité transfusionnelle 
(substitution par albumine en non en PFC ++)

*Fatizzo B. et al. Am J Hematol 2015



• Réticulocytose inadaptée dans 73% des cas
• ORR 71% à J30, gain médian Hb = 2,3 g/dL à J30
• Corrélation négative taux Epo / Hb
• 2 épisodes de thrombose (1 KT, 1 EP chez splen.)



Cibles thérapeutiques dans la MAF



Jaeger U et al. Blood Rev 2019

+/- Epo Sutimlimab (anti-C1)

Corticoides peu efficaces 
(15-20% de réponse)
Splénectomie inefficace



AHAI à Ac. chauds

• Corticothérapie 1 mg/kg/j, si pas de réponse au bout de 10-15j, augmenter 
la dose à 1,5 voir 2 mg/kg/j

• Intérêt bolus ? Dexaméthasone ?

• Tt symptomatique idem ac. froids (mais CGR non réchauffés)

• Pas d’indication en règle générale aux Ig IV

• Facteurs de gravité:

- réticulocytes Nx voir bas*

- Activation du Ct

- Formes mixtes, à IgM « chaude » ou à IgA



Si Lupus => Plaquenil en +
Si LLC évolutive => RCDex…



Bortezomib + DEX pour wAIHA multiréfractaire 
de l’adulte n = 8 patients) 

Faldallah J et al. Br J Haematol 2019

Btz 1,3 mg/ m²
J1 J4 J8 J11

repété tous les 
21j

+  Dex 20 mg 
/semaine



Faldallah J et al. Br J Haematol 2019 



Conclusion AHAI: « Take home messages »

• En cas d’anémie marquée et/ou surtout mal tolérée chez un patient âgé et/ou avec 
comorbidités, il ne faut pas négliger le tt symptomatique et notamment la transfusion +

• Dialogue entre clinicien et EFS indispensable +++

- Pour le diagnostic +

- Pour assurer dans les meilleures conditions le support transfusionnel

• Dans les AHAI à ac. chauds, en cas de réponse lente ou nulle à la corticothérapie et/ou 
d’emblée chez les patients les plus débilités, le rituximab doit être envisagé rapidement (hors 
AMM)

• Au cours de la MAF, la corticothérapie est peu ou pas efficace, l’intérêt des IgIV mérite d’être 
évalué

• Le recours transitoire à de l’Epo en cas de réticulocytose inadaptée peut aider à passer un cap 
(épargne transfusionnelle) => hors AMM


