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Conflits d’intérêts

Sanofi

Orateurs

Boards

Sanofi

Boehringer-Ingelheim

Astellas

Alexion

« Sanofi ne recommande en aucun cas l’usage des produits en dehors de leurs indications approuvées. Merci de consulter le résumé des caractéristiques du produit avant de le prescrire. Les 
informations ci-après sont fournies pour un usage médical et scientifique uniquement, et sont destinées exclusivement aux participants de cette manifestation scientifique. »
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Etiologies des MAT

From Bayer G, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2019;14(4):557-566. Used with permission from The American Society of Nephrology.
aHUS, atypical hemolytic and uremic syndrome; CV, cardiovascular; HTN, hypertension; TMA, thrombotic mictoangiopathy;  TTP, thrombotic thrombocytopenic purpura.  
Bayer G, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2019;14(4):557-566.
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Découvertes Physiopathologiques dans les MAT

ADAMTS13

< 10% > 10%

PTT SHU
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Physiopathologiques du SHU atypique

Noris M, NEJM 2009
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Registre Français SHU atypique

Fakhouri F et al, Lancet 2017
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Registre Français SHU atypique

ADULTES ENFANTS

Suivi moyen (mois) 57 45

Rechute 35% 43%

Mortalité à 1 an 0,8% 6,8%

Dialyse en urgence 75%

IRCT ou DC à 1 an 56% 29%

IRCT à 5 ans 64% 36%
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Traitement du SHU atypique

Noris M, NEJM 2009 Zuber J, Nat Rev Nephrol. 2012 Nov;8(11):643-57.

ECULIZUMAB- Soliris®
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Protocole (AMM 2012)

• Induction:

• 900 mg/sem pdt 4 semaines

• Perfusion de 25-45 minutes

• Maintenance:

• 1200mg/15 jours

• Vaccinations (Menveo et Bexsero)

• En France: Oracilline.
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+ 32 mL/min/1.73m2 (17-45) through week 26 (P=0.001)

+ 32 mL/min/1.73m2 (14-44) through week 60 (P<0.001)

Arrêt dialyse 4/5

Essais Cliniques (C08.002- C08.003)

Legendre C et al; NEJM 2013
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PHRC STOP-ECU: Biologie à l’arrêt
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PHRC STOP-ECU: Résultats

FH et MCP 
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PHRC STOP-ECU: intérêt du C5b9s
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• Rechute: 13/55 patients (23%)

• Dans la première année après l’arrêt

• Pas de difference entre enfants et adultes

• Trigger (79%)

• IRA  (11/13) + MAT (12/13) et 1 EER

• Reprise Eculizumab = Récupération (11/13)

Fakhouri et al Blood 2021

PHRC STOP-ECU: Devenir si récidive?

Surveillance

Creatinine
Protéinurie
Hémolyse

Education du patient
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RAVULIZUMAB
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Ravulizumab dans le SHU atypique
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DFG: +29 ml/min

Ravulizumab dans le SHU atypique
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Protocole

• Induction:

• J 0 puis J15

• Perfusion de 25-45 minutes

• Maintenance:

• perfusion/8 semaines

• Vaccinations (Menveo et Bexsero)

• En France: Oracilline.
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Conclusion

AMM de l’ECULIZUMAB

1998: 

ADAMTS13

1998-2012 2021: 

• Switch de l’eculizumab vers

le ravulizumab

• Discuter l’arrêt après 6 

mois

Mutations Voie alterne du cpt
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