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B | E TRAITEMENT INITIAL DU PURPURA THROMBOTIQUE THROMBOCYTOPE-
NIQUE AUTOIMMUN (PTTI) DOIT-IL ETRE MODIFIE AUJOURD’HUI COMPTE TENU DU
RISQUE D’INFECTION PAR COVID-19 ? QU’EN EST-IL DE L’'UTILISATION DU RITUXI-
MAB COMME ADJUVANT AU TRAITEMENT PAR ECHANGES PLASMATIQUES (EP) ?

Le traitement par échanges plasmatiques (EP) reste le traitement standard pour le
PTTi. Malgré la crainte que les corticostéeroides n‘augmentent le risque d'infection
plus grave par COVID-19, ils font partie intégrante du traitement initial du PTTi et
devraient étre maintenus en méme temps que le traitement par EP dans le cadre
du traitement d’un épisode aigu de PTTi.

Le caplacizumab n'est pas un immunosuppresseur et son impact sur l'infection par
COVID-19 est probablement négligeable. Le rituximalb a été associé a des réeacti-
vations virales et potentiellement & un risque accru de primo-infections virales. Il
peut donc représenter un facteur d’aggravation pour I'infection a COV-2. Toutefois,
le rituximalb est un élement essentiel du traitement du PTTi aigu, en particulier
chez les patients en rechute. Dans ces cas, le risque d'une infection plus grave par
COVID-19 doit étre mis en balance avec le bénéfice significatif du traitement par
des doses standards de rituximab (375 mg/m2 IV x 4 doses sur 2-3 semaines).

BT CHEZ UN PATIENT PTTI EN REMISSION MAIS A RISQUE DE RECHUTE EN RAI-
SON D’UNE ACTIVITE ADAMTS13 INDETECTABLE (<10%), LE RISQUE D’INFECTION
PAR COVID-19 AURAIT-IL UN IMPACT SUR LA DECISION DE DONNER UN TRAITE-
MENT PREVENTIF PAR RITUXIMAB ?

Les patients en rémission d'un PTTi et présentant un risque accru de rechute en
raison d'une activite ADAMTSTS indétectable devraient recevoir un traitement
préeemptif par rituximab pour éviter une rechute, compte tenu de la morbidite et la
mortalité importantes associées a une rechute de PTTi . Le risque potentiel accru
de complications infectieuses COVID-19 et la nécessité de recevoir du rituximalb
doivent étre mis en balance avec le bénéfice significatif de la prévention des re-
chutes du PTTi (ce qui inclue d’éviter une hospitalisation).




BT UN PATIENT DIAGNOSTIQUE A LA FOIS D’UN PTT ET D’UNE INFECTION
COVID-19 DOIT-IL ETRE PRIS EN CHARGE DIFFEREMMENT ET DOIT-IL FAIRE L’'OBJET
D’UNE SURVEILLANCE PARTICULIERE ?

Bien que les EP doivent étre utilisés de la méme maniere que chez les autres pa-
tients, il convient d’examiner attentivement les risques et les avantages des cor-
ticostéroides et éventuellement du rituximab avant de les utiliser chez un patient
atteint du COVID-19 et d’'induire un deficit immunitaire potentiellement dangereux.

Bien que le caplacizumab n'ait pas d’effet sur I'activité de la proteine ADAMTSIS,
ce medicament pourrait étre utilisé en association avec les EP pour proteger les
patients des exacerbations et des rechutes de PTTi, jusqu’a ce que le rituximalb
normalise I'activite ADAMTSI1S, surtout s'ily a une infection associee a COVID-19.

BN BIEN QU’IL N’Y AIT ACTUELLEMENT AUCUN PROBLEME DE DISPONIBILITE DE
PLASMA POUR REALISER DES EP, LES PATIENTS ATTEINTS DE PTT POURRAIENT-ILS
ETRE TRAITES EFFICACEMENT S| LAPPROVISIONNEMENT EN PLASMA OU L’ACCES
A LA PLASMAPHERESE ETAIENT LIMITES ?

Bien qu’il ne soit pas prévu que l'approvisionnement en plasma congelé soit affec-
te a court terme par le COVID-19, si le plasma n’était pas disponible, il existe des
publications sur I'utilisation du caplacizumab et de la thérapie immunosuppressive
seule sans EP pour traiter avec succes le PTTi (Chander et al NEJM 2019 ; Sukumar
et al Am J Hematol. 2020).

S'il n'y a pas de possibilité de réaliser de plasmaphérese, , I'idéal serait que le
patient soit transférée dans un établissement en mesure de réaliser des EP. Dans
I'intervalle, on pourrait envisager de traiter ces patients avec des perfusions de
plasma (20 a 25 ml/kg/j), en association avec du caplacizumab et une thérapie
Immunosuppressive.

BT QUELS SONT LES PATIENTS ATTEINTS DU PTTI QuI PRESENTENT LE PLUS
GRAND RISQUE D’INFECTION OU DE COMPLICATIONS LIEES AU COVID-19 ?

Les patients atteints de PTTi qui sont toujours sous corticothérapie a la suite d'un
episode aigu récent de PTTi peuvent étre plus exposés a une infection grave par
COVID-19. Les corticoides doivent étre diminués et arrétés des que possible pour
minimiser ce risque. Le rituximab pourrait théoriguement aussi augmenter le
risque d’'une infection grave au COVID-19. Comme discuté ci-dessus, la diminution
du risque de rechute de PTTi obtenue grdce au rituximab doit étre mise en balance
avec un sur-risque infectieux possible.




B LINFECTION PAR COVID-19 AUGMENTE-T-ELLE LE RISQUE DE RECHUTE DU
PTTI?

Alors qu’une infection par COVID-19 ne risque pas de provoquer en soi une rechute
de PTTIi, chez les patients presentant une activite ADAMTS1S indetectables et par
ailleurs en rémission, une infection aigué par COVID-19 pourrait étre le second
coup” qui déclenche une rechute clinique de PTTi. Etant donné que l'effet de l'infec-
tion aigué par COVID-19 sur l'activite d’ADAMTSIS est inconnu, il peut étre néces-
saire a court terme de se fier aux mesures disponibles sur un patient avant I'infec-
tion par COVID-19 pour orienter le traitement.

BT QUELLES SONT LES CONSéQUENCES D’UNE INFECTION PAR COVID-19 CHEZ
LES PATIENTS ATTEINTS DE PTT CONGENITAL (PTTC) ?

De méme, les patients ayant un PTTc et qui sont infectés par le COVID-19 sont ex-
pOsés G un risque accru de rechute de PTT aigu en raison de I'état inflammatoire
secondaire engendré par l'infection. Les patients atteints de PTTc et ayant une
infection par COVID-19 doivent &tre surveilles attentiverment pour détecter rapide-
ment une hemolyse traduisant une rechute du PTT. Les patients atteints de PTTc et
de COVID-19 peuvent avoir besoin d'une intensification des perfusions de plasma
pour prevenir un épisode aigu de PTT.
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