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Cas clinique

* M. BG 69 ans adressé par les pompiers aux urgences le 04/03/2023:
AEG, vomissements, diarrhées

 HDM: suivi par un gastro, depuis plusieurs mois : ictere, douleurs
abdominales, nausées, vomissements, amaigrissement de 11 kg en qq
mois

e ATCD: angioplastie, DNID, coronaropathie, adénome prostatique,
néoplasie vésicale il ya 5 ans

* Examen clinique normal

e Scanner thoraco-abdominal conclut a une cirrhose hépatique sans
hypertension portale => patient adressé en gastro
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Evolution: patient transféré en réanimation pour mise en route d’un
traitement de PTT en accord avec le CNR MT : échanges plasmatiques,
Caplacizumab, corticoides (French score a 1)
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Eliminer les MAT dites secondaires |
b

FRENCH SCORE
Devant un patlent —+ Prédictif d'une activité ADAMTS13 < 10% *
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microangiopathique, + NE= 30 x 10%L 4+ NP<30x10'L
avec ou sans défaillance C = 200 pmol/L € < 200 pmaol/L
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Traitement a mitier en urgence,
; dés présomption clinique’

* Grossesse, medicaments, nfections, cance

IET
** Awmoins 1 ortére est posisif; VPP - B5%, PN ;93 3%, specilione : 48 1%, sensibilitd - 95,8% e
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LDale de prélévement ; 05,/03 /23
Heure de prélévemant ; 12has

Investigation biologique d'ADAMTS13

(protéase spécifique de clivage du facteur Willebrand)
Activité d'ADAMTS13

ADAMTS13 activitd FRETS 81 % 50-150
FRETSAWETY (Paptide Institute Inc) - Fluoroskan Ascent (Ascridia)

Contexte de la demande et interprétation

Suspicion clinigue de MAT dans un contexte ndoplasigque.,
Activitd d"ADAMTSL1I normale.




Réalisation d’un myélogramme le 06/03/23 devant
bicytopénie, érythromyélémie, AEG+++













* Relecture du scanner: adénopathies médiastinales, adénopathie
inguinale, prostate tres hétérogene et vessie a paroi épaissie, lésions
osseuses lytiques au niveau iliaque

* PET Scan: polyadénopathies hypermétaboliques médiastinales,
coeliaque, rétropéritonéales, iliagues et inguinales; lésion nodulaire
hépatique hypermétabolique, hypertrophie prostatique hétérogene

 BOM: infiltration par des métastases compatibles avec une origine
urothéliale



* Aggravation de I'état général avec atteinte neurologique
probablement lié a des lésions vasculaires de microthrombi

* Transfert du patient dans un centre speécialisé oncologique



MAT dans les cancers

 MAT de type | secondaire a la chimiothérapie (mitomycine,
gemcitabine):
e Lésion rénale chronique dose dépendante, irréversible
e Survenue 6-12 mois apres introduction
* Réfractaire au traitement standard de la MAT

* MAT de type Il secondaire aux agents anti angiogéniques
e Responsable d’HTA (2/3), protéinurie (1/3)
Lésion rénale dose-indépendante
Peut survenir a tout moment
Récupération fonctionnelle rénale +/- partielle a I'arrét du médicament
Reprise possible du médicament



* MAT paranéoplasiques

* Associés aux adénocarcinomes producteur de mucine et aux tumeurs
malignes disséminées avec métastases fréquemment médullaires (+/-
osseuses):

e Cancer gastrigue, sein, prostate, poumon, pancréas, LNH...
Clinigue: symptomes neuro et rénaux peu fréquents
Présentation biologique:

* Cytopénies avec érythromyélémie

* CIVD associée, LDH a taux tres élevés+++
Pas d'amélioration sous échanges plasmatiques
Pronostic tres sombre (<6 mois)

Traitement symptomatique (anti HTA, transfusions, folates), corticoides puis
ttt antitumoral en urgence



Physiopathologie MAT P

e Agression mécanique:

v fragmentation des GR sur emboles tumoraux; TR e R
détachement des cellules endothéliales vasculaires
liés aux emboles.

 Mécanisme inflammatoire aux effets pro-coagulants:

v’ activation des cellules endothéliales au contact des

cellules tumorales
* Activation de la cascade de la coagulation:

v expression du facteur tissulaire a la surface des

cellules tumorales et des cellules endothéliales

2"’:} ceflule tumorale

@ cellule endothéliale
\. schizocyte

* activation
F plaguettes

Micro-Embale tumoral

FT facteur thesulaire

Q multimére de facteur
de Von Willabrand

M. Alhenc-Gelas, FC Bidard, Bulletin du Cancer aoiit 2021



