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Nom : Prénom :
\ (&)\ ’
Adresse : Né(e) le:
MON EQUIPE MEDICALE

Contact médecin traitant :

Contact(s) médecin(s) spécialiste(s) :

Contact du centre de référence




GLOSSAIRE *2

PTTa : Purpura Thrombotique Thrombocytopénique acquis.

ADAMTS13 : A Disintegrin And Metalloproteinase with ThromboSpondin type 1 repeats 13rd member. Cette
protéine a pour fonction de cliver le Facteur Willebrand intervenant dans la coagulation sanguine.

Date de rémission : Correspond a la date a laquelle les signes de la maladie ont disparu et oU les traitements
liés au PTTa sont arrétés.

Phase aigué : Il s'agit de la phase initiale d'une maladie ou de I'épisode d’'une maladie.

Rechute biologique : Une rechute biologique (ou « rechute ADAMTS13 ») se définit par une réapparition du
déficit sévére en ADAMTS13 (activité <20%) (sans signe clinique ni anomalie de la Numération de la Formule
Sanguine et des plaquettes) faisant suite a une correction partielle ou complete de I'activité ADAMTS13. Afin
de prévenir d'autres rechutes, une surveillance de I'activité ADAMTS13 au long cours et un traitement préemptif
par immunosuppresseurs doivent étre systématiquement proposeés.

Rémission biologique compléte : Désigne la normalisation de l'activité ADAMTS13, idéalement a un taux
>50%.

Rémission biologique partielle : Désigne la correction partielle de 'activité ADAMTS13 avec un taux 220%
mais <50%.

Rechute clinique : Une rechute clinique se définit par une réapparition des signes cliniques et des anomalies
biologiques associées a une activité dADAMTS13 <10%, survenant dans un délai de 30 jours apres la
disparition des signes cliniques et la normalisation du taux de plaquettes. Une rechute constitue stricto sensu
un nouvel épisode de la maladie (avant le 30¢ jour, il sagit d'une exacerbation, qui appartient au méme
épisode).

Rémission clinique : Numération plaquettaire maintenue = 150 x 109/L et LDH (lactate déshydrogénase)
<1,5x la norme supérieure sans signes de nouvelles Iésions ou lésions ischémiques évolutives d'organes apres
I'arrét des traitements liés au PTTa pendant 30 jours, avec rémission biologique partielle ou compléte selon ce
qui se produit en premier.

1. Haute Autorité de Santé. Protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) : Purpura thrombotique
thrombocytopénique. 2023.
2. Cuker et al. Blood. 2021, 137 (14) : 1855-1861



MON BILAN A REMPLIR

AVEC MON MEDECIN

J'ai été diagnostiqué(e) d'un PTTa. Je remplis avec l'aide de mon médecin le bilan
de mon hospitalisation afin que je puisse avoir toutes les informations concernant
la phase aigué de cette pathologie.

Les symptdmes qui m'ont conduit a consulter :

Date du diagnostic :

Me(s) traitement(s) instauré(s) a I'hopital en lien avec le PTTa :

Date de mon retour a la maison:

Ma continuité de traitement lié au PTTa :

Date de rémission :

Mes contre-indications ou allergies :




SUIVI DE MON ACTIVITE
ADAMTS13

J'indique les résultats de l'activité de
mon ADAMTS13 par une croix.

En cas de début de rechute biologique,
j'entoure ma croix pour indiquer quand
jai recu mon traitement préemptif
d'immunosuppresseurs.
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SUIVI DE MON ACTIVITE
ADAMTSI3

Pour vous accompagner dans votre quotidien et intégrer au mieux dans votre vie le
suivi de 'activité de votre ADAMTS13, la vidéo "Ma vie avec le PTTa" est disponible.

Pour visionner la vidéo
je scanne le QR code
Ou je me connecte sur
la page:
https://bcove.video/3RRJSSk
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SUIVI DE MON ACTIVITE
ADAMTSI3

@‘ %( 665 @

Facteur  Facteur Willebrand Protéine Anticorps
Willebrand (FW) non clivé (FW) clivé ADAMTS13 Plaquettes anti-ADAMTS13

EN SITUATION NORMALE SENS DE CIRCULATION DU SANG

morceaux qui circulent dans le sang. d'adhésif de la bonne taille pour former un gros bloc

Les ciseaux (ADAMTS13) coupent les En cas de coupure ou de blessure...
longs rubans d’adhésif (FW) en petits Les billes (plaquettes) se « collent » sur des rubans
et ainsi combler la fissure.

SENS DE CIRCULATION DU SANG
EN CAS de PTTa

Des barrieres (anticorps) bloquent les Les longs rubans d’adhésif « collent » toutes les billes s rencontrent
ciseaux qui ne sont plus fonctionnels. formant des caillots qui empéchent la bonne circulation du sa

LE PTTa C’EST... LE PTTa N’EST PAS...

- Un dysfonctionnement de notre immunité avec production . N'est pas contagieux (les proches ne risquent rien)
d'un anticorps contre le « ciseau » ADAMTS13 - N'est pas héréditaire (pas de transmission a ses enfants)
«Le plus souvent sans cause identifiée

Schéma adapté de Joly et al. Blood. 2017
Cette explication est issu de la BD Sandrine et le PTTa.



SUIVI DE MON ACTIVITE
ADAMTSI3!

Le PTTa est une maladie chronique qui peut se manifester par des épisodes aigus,
il est donc important de suivre régulierement I'activité¢ ADAMTS13.

I
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Recommandation du suivi : Un suivi a vie est indispensable. Lors de la
phase aigué, le dosage de 'activité ADAMTS13 doit étre effectué environ
tous les 7 jours apres normalisation des plaquettes et arrét des échanges
plasmatiques et jusqu’a la normalisation partielle de I'activité ADAMTS13
a des taux de 20-30% ; par la suite un nouveau contrle a 28 jours est
réalisé pour confirmer la normalisation (idéalement a un taux =50%).

Il est également important de réaliser ce dosage toujours dans le méme
laboratoire pour une meilleure fiabilité.

Lorsque votre médecin spécialiste considére que vous étes hors de
danger (au cas par cas), le dosage de l'activité ADAMTS13 continue de
maniere réguliere : tous les 3 mois pendant 3 a 4 ans puis tous les 6
mois.

Note a votre médecin : Toutes les informations et
recommandations de ce carnet sont en accord avec le
Protocole National de Diagnostic et de Soins du PTTa
paru en Mars 2023. Il est important de se tenir informé
en cas de mise a jour de ce dernier.

1. Haute Autorité de Santé.
Protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) : Purpura thrombotique thrombocytopénique. 2023.



EXPLICATION DES TAUX

DE L'ACTIVAE D’ADAMTSI13!

Le PTTa s'exprime dans un premier temps par une phase aigué. Le corps médical sera a vos c6tés
tout au long de cette phase, avec un suivi tres rapproché. Lorsque le médecin jugera que vous étes
sorti(e) de cette phase critique, vous passerez a la seconde étape de la pathologie : la phase de suivi.
Durant cette période, il vous sera demandé de suivre régulierement l'activité de votre ADAMTS13 selon
le schéma ci-dessous :

Confirmation du
diagnostic de PTTa

\
Dosage de I'activité ADAMTS13 environ
‘ tous les 7 jours jusqu’a un taux = 50%
Dosage de Dosage de Dosage de

I'activité l'activité I'activité
‘ ADAMTS13 + 7] ADAMTS13+14j  ADAMTS13 + 21j

1
|
‘ | Dosage de l'activité
I
| .
I
|

| |

I I Dosage de l'activité
I | ADAMTS13 tous les

I I

I I

! |

ADAMTS13 tous les

3 mois pendant 6 mois
3a4dans
\
‘ | Années 1a4 Année 5 et +
| Phase aigué | Phase de suivi

1. Haute Autorité de Santé.
Protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) : Purpura thrombotique thrombocytopénique. 2023.



Vous pouvez renseigner ce questionnaire tous les mois pour avoir un suivi régulier de votre qualité de vie.
Il constitue un outil vous permettant d'évaluer votre qualité de vie a un instant donné et de pouvoir la comparer au
cours des mois. Il peut constituer une base de discussion avec votre médecin (spécialiste ou traitant).

Etes-vous limité dans vos activités habituelles en raison
de votre état de santé ?

(Faire le ménage, porter les courses, marcher, monter les escaliers, prendre une douche, s'habiller, faire du sport, etc.)

Dates:

Pas du tout O O O O O O O O O O O O
imité O O O O 0O 0O 0O O O O

Un peu limité O O O O O QO O U O O O ®)

Je ne peux plus faire O f—\ I I I I e\ e\ I ) ) O

certaines activités % A ~ i ~ N N b ~ ~

Remarques :

N'hésitez pas a prendre rendez-vous avec votre médecin afin d'échanger régulierement sur
votre qualité de vie. Si nécessaire, votre médecin pourra prendre des mesures adéquates.

Ce questionnaire est inspiré du questionnaire médical SF-36.




Dans quelle mesure votre état de santé physique ou émotionnel vous a
géné dans vos relations avec les autres (familles, amis, collégues, connaissances) ?

Dates:

Pas géné O O O O O O O O O O O O
Un peu géné O O O O O O O O O O O O
S isonnes O—0O—O0—0—0—0—0—0—0—0—0-0
Remarques :

En raison de votre état physique, avez-vous réduit le temps passé

a votre travail ?

Dates :

Non réduit O O O O O O O O O O O O
Peu réduit O O O O O O O O O O O O
Tres réduit O O O O O O O O O O O O

Remarques :




u vous vous

~

, y a-t-il eu des moments o

.

eres semaines

N

Au cours des derni

tes senti :

é

Dates :

Dynamique

Nerveux(se)

Découragé(e)

Détendu(e)

Triste

Epuisé(e)

Heureux(se)

Remarques :




Vous pouvez renseigner ce questionnaire tous les mois pour avoir un suivi régulier de votre qualité de vie.
Il constitue un outil vous permettant d'évaluer votre qualité de vie a un instant donné et de pouvoir la comparer au
cours des mois. Il peut constituer une base de discussion avec votre médecin (spécialiste ou traitant).

Etes-vous limité dans vos activités habituelles en raison
de votre état de santé ?
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QUELLES PRECAUTIONS

PRENDRE

Les conduites a tenir en cas de signes de rechute :

Il est nécessaire de contacter en urgence votre médecin qui vous indiquera la marche a
suivre. Si une anomalie est détectée, votre médecin pourra faire doser votre activité
ADAMTS13. Vous serez ensuite dirigé vers I'hopital le plus proche de chez vous afin de
confirmer votre diagnostic et mettre en place les mesures thérapeutiques adaptées.

Désir de grossesse :

Une grossesse est possible avec un PTTa sous réserve que votre activité ADAMTS13
soit suffisante. Si votre activité ADAMTS13 est basse ou indétectable, le risque de
rechute est important, un traitement préventif peut se justifier avant de démarrer votre
grossesse.

Dans toutes les situations, il est impératif de vous rapprocher de votre Centre de
Référence afin de discuter de votre projet avec les médecins. Toute grossesse doit étre
encadrée en collaboration avec le Centre de Référence et le CHU.

1. Haute Autorité de Santé.
Protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) : Purpura thrombotique thrombocytopénique. 2023.



QUELLES PRECAUTIONS
PRENDRE 2!

Intervention chirurgicale programmée :

Il est recommandé de refaire un dosage avant lintervention et den informer votre
médecin traitant ainsi que votre spécialiste.

Vaccination :

Tout projet de vaccination doit étre discuté avec le médecin spécialiste selon les recom-
mandations en cours du haut conseil de santé publique. Les vaccins constituant un
facteur déclenchant de rechute chez des patients ayant un déficit sévere en ADAMTS13,
il estimportant de ne pas réaliser ceux-ci chez des patients en I'absence de mesure visant
a corriger au moins partiellement 'activité¢ ADAMTS13 (idéalement a des taux >20%).

Chaque patient PTTa est un patient unique. Les décisions seront prises au cas par cas.

1. Haute Autorité de Santé.
Protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) : Purpura thrombotique thrombocytopénique. 2023.



|| POUR EN SAVOIR PLUS

Ce carnet a été réalisé en collaboration avec l'association de patients ADAMTS13.
Ces actions sont :

- D'écouter les patients et les familles

- D'apporter une aide morale pour les patients

- De faire connaitre le PTTa

- De mettre en relation différents adhérents (aprés avoir eu leur accord)

- De répondre a vos questions médicales avec l'aide des médecins

CONTACT
assocadamts13@hotmail.com

@’ association_adamts13
{ association ﬁ Adamts 13 PTT




sanofi

vous accompagne

SANDRINE

et le PTTa*

Retrouvez également la BD Sandrine et le PTTa disponible en version
papier aupres de votre médecin spécialiste ou téléchargeable en
scannant le QR Code ci dessous
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