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Indications en 2026

-Vascularites à Ac anti-MBG

-Vascularites à ANCA

-Syndrome Hémolytique et Urémique

-Syndrome catastrophique des antiphospholipides

-Vascularite cryoglobulinémique sévère

-Vascularite à IgA sévère 

-Syndrome néphrotique idiopathique réfractaire 



Vascularite à Ac anti-MBG et plasmaphérèse

• Première maladie auto-immune avec démonstration du rôle pathogène des 
auto-anticorps circulants
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Cinétique des Ac anti GBM

Johnson, Medicine 1985
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-corticoïdes ( 2mg/kg/j
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Evolution clinique
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Facteurs prédictifs de réponse au traitement
(combinant corticoïdes, cyclophosphamide et plasmaphérèses)

Levy, Ann Int Med 2001

Etude monocentrique 

rétrospective Hammersmith

(1975-2000)

Traitement CORT+CYC PO

  +plasmapherese quotidienne 

     pdt 14j ou jusqu’à neg ds Ac
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<500

>500

Dialyse



Vascularite à Ac anti-MBG et plasmaphérèse

Facteurs prédictifs de réponse au traitement
(combinant corticoïdes, cyclophosphamide et plasmaphérèses)

➢ Fonction rénale au diagnostic (dialyse ?)

➢ Histologie rénale
 (% croissants) 

Levy, Ann Int Med 2001

Last follow-up : 

    : dialysis-dependent

    : dialysis-independent

Etude monocentrique 

rétrospective Hammersmith

(1975-2000)

Traitement CORT+CYC PO

  +plasmapherese quotidienne 

     pdt 14j ou jusqu’à neg ds Ac

« no patient who required 
immediate dialysis and 

had 100% crescents 
recovered renal function » 



Vascularite à Ac anti-MBG et plasmaphérèse

Recommandations KDIGO (2021)



Vascularite à Ac anti-MBG et plasmaphérèse

Comment affiner le pronostic pour les patients dialyse-dépendants ? 

Patients with sclerotic class biopsy sample (>50% sclerotic glom) or 
100% cellular crescents did not recover from dialysis dependency

129/173 pts dialyse-dép. au Dg

  33/129 (25.6% ont récupéré)

Facteurs prédictifs  de recup : 

➢ RRS

➢ % de glom. normaux

 

0-1 points

2-7 points

8-11 points

RRS



Vascularite à Ac anti-MBG et plasmaphérèse

Absent                           

Present



Vascularite à Ac anti-MBG et plasmaphérèse

Imlifidase : une alternative aux plasmaphérèses ? • Endopeptidase produite par Strepto Pyogenes
• Action sur IgG plasmatiques et fixés in situ
• Inhibition des mécanismes effecteurs

des IgG (ADCC, CDC)
• Effet rebond  au bout de 7-15jours
• Ne peut être utilisée qu’une seule fois 

(apparition d’Ac neutralisants) 

Soveri, Kidney Int 2019



Vascularite à Ac anti-MBG et plasmaphérèse

Imlifidase : une alternative aux plasmaphérèses ? 

• GOOD-IDES-01 trial : Essai pilote, multicentrique 
• 15 patients avec antiGBM et DFG <15
• Critère d’exclusion  : anurie >48h ou dialyse>5 jours, HIA sévère
• CORT, CYC, pas de plasmapherèse sauf si rebond des antiMBG

M6 outcome

5/10 (50%) des patients dialyse-dépendants 

au diagnostic, sont hors dialyse à M6
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Imlifidase : une alternative aux plasmaphérèses ? 

• GOOD-IDES-02 trial : Essai de phase 3, multicentrique 
• Contrôlé, randomisé, en ouvert
• 25 patients x2 avec anti-GBM et DFG <20
• Critère d’exclusion  : anurie >24h ou dialyse>14 jours
• SOC (CORT, CYC, plasmapherèse) vs SOC+Imlifidase
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Imlifidase : une alternative aux plasmaphérèses ? 

• GOOD-IDES-02 trial : Essai de phase 3, multicentrique 
• Contrôlé, randomisé, en ouvert
• 25 patients x2 avec anti-GBM et DFG <20
• Critère d’exclusion  : anurie >24h ou dialyse>14 jours
• SOC (CORT, CYC, plasmapherèse) vs SOC+Imlifidase

A priori la plasmaphérèse 

reste nécessaire dans la 

vascularite à anti-MBG



Vascularite à ANCA et plasmaphérèse
Pathogénicité des ANCA ? 



Etude MEPEX : bénéfice rénal des EP si creat >500 

Jayne, JASN 2007

•137 patients GPA/MPA avec

atteinte rénale sévère (creat >500)

•Les deux groupes reçoivent : 

CYC PO 2.5 mg/kg/j

Cort : 1 mg/kg/j dès J1

•Randomisation : 

-Echanges plasmatiques 

-Solumédrol IV (1000 x3)

EP

Solumedrol

Le risque de d’IRT est réduit 

de 24% dans le gp EP

Vascularite à ANCA et plasmaphérèse



Etude MEPEX : bénéfice rénal des EP si creat >500 

Vascularite à ANCA et plasmaphérèse

Walsh, Kidney Int 2013

Quid à long terme ?
Suivi moyen 3.9 années

Intérêt des EP dans les stades 

plus précoces ? => étude PEXIVAS

Manque de puissance car mortalité très élevée+++

(dose de CYC non adaptée au DFG)



Walsh, NEJM 2020

Etude PEXIVAS :

•704 patients VAA avec

atteinte rénale ou HIA

•Les deux groupes reçoivent : 

Solumedrol, puis Pred 

CYC (PO ou IV) ou RTX

•Randomisation : 

-EP (60 ml/kg x7 en 2 sem) 

-Pas EP

-Critères d’évaluation : 

-Primaire : décès ou dialyse

Vascularite à ANCA et plasmaphérèse

No effet of plasma 

exchange
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PRIMARY COMPOSITE 

ENDPOINT

Hazard Ratio (95%CI) P-value

Unadjusted 0.89 (0.68-1.17) 0.42

Per-protocol population 0.85 (0.66-1.16) 0.35

Censored at M12 0.77 (0.56-1.06) 0.11

Subgroups

< 60 years

> 60 years

1.20 (0.73-1.97)

0.75 (0.54-1.04)

0.13

Creat >500

Creat <500

0.98 (0.65-1.48)

0.77 (0.53-1.11)

0.38

PR3-ANCA

MPO-ANCA

0.84 (0.51-1.36)

0.84 (0.62-1.21)

0.91

No lung hemorrhage

Mild lung hemorrhage

Severe lung hemorrhage

0.95 (0.69-1.31)

0.64 (0.33-1.24)

0.67 (0.28-1.64)

0.49

IV CYC

Oral CYC

RTX

0.79 (0.55-1.14)

0.98 (0.61-1.57)

0.87 (0.38-1.96)

0.79
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Etude PEXIVAS :

•704 patients VAA avec

atteinte rénale ou HIA

•Les deux groupes reçoivent : 
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SECONDARY 

ENDPOINTS

PLEX Control Hazard Ratio (95%CI) P-value

Death, n (%) 46 (13) 53 (15) 0.87 (0.58-1.29) 0.86

ESRD, n (%) 57 (19) 71 (20) 0.81 (0.57-1.13) 0.65

Sust. remission, n (%) 200 (57) 197 (56) 1.01 (0.89-1.15) 0.48

SAEs, n(%) 224 (64) 225 (64) 1.00 (0.90-1.12) 0.99

Incidence ratio  

(95%CI)

Ser. infections  n (%)

during year 1

119 (34) 93 (26) 1.16 (0.86-1.56) 0.34

La fin des échanges plasmatiques dans la vascularite à ANCA ?



Walsh M, BMJ 2022

MORTALITE IRCT M12

Pas d’effet sur la mortalité mais amélioration du pronostic rénal à M12

Puis arriva la métanalyse

Vascularite à ANCA et plasmaphérèse



Walsh M, BMJ 2022

INFECTION SEVERE

Au prix d’une majoration du risque infectieux…

Vascularite à ANCA et plasmaphérèse



Echanges plasmatiques  : la question toujours ouverte…

Absolute risk 

reduction of 

ESKD at 1 year

0.1% 2.1% 4.6% 16.0%

Absolute risk 

increase of serious 

infection

2.7% 4.9% 8.5% 13.5%

We suggest IS alone

without plasma exchange

We suggest IS with

 plasma exchange
Zeng , BMJ 2022

Vascularite à ANCA et plasmaphérèse



Zeng, BMJ, 2022

Hellmich, Ann Rheum Dis 2024LoE : Level of evidence, SoR : Strenght of Recommendation, FV : Final vote, LoA : Level of Agreement

Vascularite à ANCA et plasmaphérèse



Eléments à considérer dans la discussion
• Presence d’anti-GBM associés aux ANCA ? 

• Quelle cinétique de la créatinine ? 

• Manifestations extrarénales sévères de la vascularite  ?

Vascularite à ANCA et plasmaphérèse
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PEXIVAS : 

191 DAH

61 severe DAH
(SaO2 <85% or

mechanical support)

Severe DAH with PLEX

Severe DAH without  PLEX

Fussner, Am J Resp Crit Care Med 2024
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Vascularite à ANCA et plasmaphérèse

Sanna et al., Am J Respir Crit Care Med 2026

Absence d’effet des EP sur la mortalité 

à 30 jours dans les HIA sévères des VAA

Essai émulé GFEV

184 HIA sévères

(SaO2 <85% or

mechanical support)
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Vascularite à ANCA et plasmaphérèse



• Presence d’anti-GBM associés aux ANCA ? 

• Quelle cinétique de la créatinine ? 

• Manifestations extrarénales sévères de la vascularite  ?

• Vascularite réfractaire sous traitement IS ?

• Patient fragile ou à haut risque infectieux ? 

• Résultats de la biopsie rénale ? 

PEXIVAS : Post-hoc analysis of PLEX efficacy according to renal pathology  

Eléments à considérer dans la discussion

Vascularite à ANCA et plasmaphérèse



Vascularite à ANCA et plasmaphérèse

Nezam, JASN 2022

Retrospective study of the FVSG

187 pts treated with PLEX, 

233 pts without PLEX



Microangiopathies thrombotiques et échanges plasmatiques



Microangiopathies thrombotiques et échanges plasmatiques

Principes thérapeutiques des échanges plasmatiques dans la MAT : 

-Epuration des auto-anticorps potentiellement pathogènes (anti-ADAMTS13, anti-CFH…)
-Apport de protéines régulatrices du complément dans le SHU atypiques génétiques 
-Elimination de toxine dans les SHU « typiques » à STEC ou d’un médicament  
dans les MAT iatrogènes ? 
-Modification de la réponse immune si maladies systémiques (SAPL, sclerodermie…) ?

Classiquement proposés en tant que traitement initial, 
le temps de compléter le bilan étiologique complet 



Microangiopathies thrombotiques et échanges plasmatiques

Total=797

PTT
SHUa 
SHUtypique
infection 
grossesse
HTA maligne
cancer
médicament
MAI
autres

Infec on	(hors	
SHU	STEC+)	

grossesse	

cancer	

médicament	

HTA	maligne	

PTT	(3%)	SHUa	(3%)	

SHU	STEC+	

MAI	

Autres*	

CHU Tours, 564 patients (2009-2016)

Formes secondaires: 94%

Plusieurs causes identifiées dans près de 
50% des formes secondaires+++

DGKE, cobalamine

Bayer G. et al. CJASN 2019

Diagnostic de MAT retenu si au moins 3 critères : 
-Hb<12 g/dl
-majoration LDH
-diminution hapto
-schizo>0.5%
-plaquettes <150

 

Etiologies des MAT en France



Microangiopathies thrombotiques et échanges plasmatiques

American Society For Apheresis (ASFA) 2022 Guidelines



Microangiopathies thrombotiques et échanges plasmatiques

Développement des traitement spécifiques

Anti-C5 ( eculizumab, ravulizumab) dans les C-TMA Anti-vWF (caplacizumab) dans le PTT

Scully, NEJM 2019Legendre, NEJM 2013



Microangiopathies thrombotiques et échanges plasmatiques



Microangiopathies thrombotiques et échanges plasmatiques

Mini M. Lancet 2022

caplacizumab



Microangiopathies thrombotiques et échanges plasmatiques

Stratégie « anti-C5 first », même dans les SHU par Ac anti-CFH ?



Microangiopathies thrombotiques et échanges plasmatiques

Plasma exchange ? 



Plasmaphérèse dans d’autres indications néphrologiques

Category I : accepted as first-line therapy, alone or in combination 

Category II: accepted as second-line therapy, alone or in combination

Category III: optimum role of apheresis is not  established

American Society for Apheresis 2022 Guidelines



Conclusions

• La place des aphérèses thérapeutiques devient plus restreinte ces dernières années, 

notamment avec l’arrivée de traitements spécifiques pour chaque pathologie.

• Sa place reste incontournable dans la vascularite à Ac anti-MBG, mais peut aussi être 

discutée, au cas par cas, chez les patient avec vascularite à ANCA et insuffisance rénale 

sévère (creat >300), en association avec les IS

• Son interêt est plus débattu dans le SHU, mais peut être parfois utile le temps de 

compléter le bilan étiologique ou si l’eculizumab n’est pas disponible

• L’utilisation de l’aphérèse peut être proposée en 2e ou 3e ligne dans les formes de 

vascularite réfractaire (cryoglobuminémique, IgA, PAN) ou de 

SN idiopathique résistant , même si le niveau de preuve reste insuffisant à ce jour. 



QUESTIONS ? 
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