
Porpora trombotica 
trombocitopenica: i dati del Piemonte 

Occidentale
Cristina Dainese, MD
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Il registro del 
Piemonte Occidentale

• Nel 2019 nasce l’idea di avviare un registro
retrospettivo-prospettico dei casi di iTTP.

• I Centri interessati sono al momento gli stessi afferenti
al Centro di Emostasi e Trombosi di AOU Città della
Salute e della Scienza di Torino per quanto riguarda le 
Malattie Emorragiche Congenite ovvero:
• AOU Città della Salute e della Scienza di Torino
• AO Umberto I dell’Ordine Mauriziano
• AO di Cirié
• AO Santa Croce e Carle di Cuneo

• Tutti I pazienti sono iscritti al registro regionale Malattie
Rare (MARARE)
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La coorte
retrospettiva dal 
dal 2005 al 2019
• Dati alla diagnosi e alla

recidiva relativi a: 
• Caratteristiche

cliniche, 
• Parametri di 

laboratorio
• Tipo e durata di 

trattamento in fa acuta
• Trattamento

immunosoppressivo
• Complicanze correlate 

al trattamento
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DDAATTII  AALLLLAA  DDIIAAGGNNOOSSII  DDEELLLLAA  CCOORRTTEE  RREETTRROOSSPPEETTTTIIVVAA
GGeenneerree,,  nn  ((%%))
• Maschio
• Femmina

19
23

(45,2)
(54,8)

EEttàà, anni (range) 53 (23 – 77)

CChhaarrllssoonn CCoommoorrbbiiddiittyy IInnddeexx, n (%)
• 0
• 1 – 2
• >2

17
17
8

(40,5)
(40,5)
(19)

QQuuaaddrroo  CClliinniiccoo, n (%)
• Neurologico
• Emorragico
• Sistemico 

24
20
16

(57)
(54,7)
(38,1)

PPLLAASSMMIICC  SSccoorree, n (%)
• <6
• 6 – 7

9
18

(21,4)
(42,8)

EEzziioollooggiiaa, n (%)
• Idiopatica
• Paraneoplastica
• Autoimmune
• Farmaco-relata

36
2
3
1

(85,7)
(4,7)
(7,1)
(2,4)



La coorte
retrospettiva dal 
dal 2005 al 2019
• Dati alla diagnosi e alla

recidiva relativi a: 
• Caratteristiche

cliniche, 
• Parametri di 

laboratorio
• Tipo e durata di 

trattamento in fa acuta
• Trattamento

immunosoppressivo
• Complicanze correlate 

al trattamento

Porpora Trombotica Trombocitopenica: i Dati del Piemonte Occidentale

DDAATTII  AALLLLAA  DDIIAAGGNNOOSSII  DDEELLLLAA  CCOORRTTEE  RREETTRROOSSPPEETTTTIIVVAA
AAttttiivviittàà  AADDAAMMTTSS1133  UUII//mmll,,  mmeeddiiaa  ((IIQQRR))
Attività ADAMTS13 < 0,1 UI/ml, %
AADDAAMMTTSS1133  IInniibbiittoorrii  BBUU//mmll,,  mmeeddiiaa  ((IIQQRR))

0,02
92,80
66,37

(0,01 – 0,02)

(39,6 – 97)

PPllaassmmaa  EExxcchhaannggee
• Giorni da accesso in PS ad avvio PEX, mediana (IQR)
• PEX al raggiungimento di CR*, mediana (IQR)
• PEX totali, mediana (IQR)

0
14
7

(0 – 1)
(8- 19)
(4 – 14,5)

Ospedalizzazione
• Giorni di ricovero in ICU, mediana (IQR)
• Giorni di ricovero totali, mediana (IQR)

1
20

(0 -11)
(12 – 27)

Esacerbazioni°, n (%) 10 (24)

Recidive^, almeno 1, n (%) 9 (21)

*CR: sustained normalization of platelet counts above the lower limit of the established 
reference range (>150000/ul) and of LDH (< 1.5 ULN) after cessation of PEX.
°Exacerbation: reduction in platelet count to below the lower limit of the established 
reference range (< 150000/ul), an increased LDH level, and the need to restart PEX  
within 30 days of the last PEX after a CR to PEX.
^Relapse: fall in platelet count to below the lower limit of the established reference 
range (< 150000/ul) with or without clinical symptoms, > 30 days after stopping of PEX 
for an acute TTP episode, requiring reinitiation of therapy. 
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DDAATTII  AALLLLAA  DDIIAAGGNNOOSSII  DDEELLLLAA  CCOORRTTEE  RREETTRROOSSPPEETTTTIIVVAA

CCoorrttiiccoosstteerrooiiddii  ((CCSS)),,  nn  ((%%)) 42 (100)

CCSS  ++  IImmmmuunnoogglloobbuulliinnee  ppoolliicclloonnaallii,,  nn  ((%%)) 8 (19)

CCSS  ++  RRiittuuxxiimmaabb,,  nn  ((%%))
Tempo mediano tra avvio CS e avvio RTX, giorni (range)

17
10

(40,5)
(2 – 30)

CCSS  ++  AAllttrroo,,  nn  ((%%))
CS + RTX + Vincristina
CS + RTX + Vincristina + Ciclofosfamide
CS + Ciclofosfamide

3 (7,1)
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  WWPPRR    MMiillaann  RReeggiioonnaall  UUKK  KKoorreeaann  AAuussttrraalliiaann  OOkkllaahhoommaa  
PPaattiieennttss  ((nn))  42 302 152 66 57° 78 
AAggee  53 40 39/46* 45,4 38 - 
GGeennddeerr  ((%%))  

- FFeemmaallee  
- MMaallee    

 
55.00 
45.00 

 
77.00 
23.00 

 
75.00 
25.00 

 
57.00 
43.00 

 
64.00 
36.00 

 
- 
- 

SSyymmppttoommss  ((%%))  
- NNeeuurroollooggiiccaall  
- HHeemmoorrrrhhaaggiicc  
- SSyysstteemmiicc  

 
54.00 
57.40 
38.10 

 
42.50 
68.20 
72.30 

 
80.00 
60.00 
- 

 
20.00 
45.00 
56.00 

 
71.00 
46.00 
- 

 
53.00 
- 
10.00 

HHbb  ((gg//ddll))  8.60 9.80 8.70 8.20 9.60 - 
PPllttss  ((//mmmmcc))  13000.00 18000.00 17000.00 36000.00 14000.00 10000.00 
LLDDHH  ((UUII//LL))  1806.00 1177.00 1750.00 1172.00 - 1522.00 
TToottaall  BBiilliirruubbiinn  ((mmgg//ddll))  2.50 2.10 - 3.90 - - 
AADDAAMMTTSS1133  aaccttiivviittyy  ((UUII))  0.02 - <0.05 - - - 
AADDAAMMTTSS1133aaccttiivviittyy  <<  1100%%  ((%%))  93.00 - 73.00^ 30.00 100.00 96.00^ 
AADDAAMMTTSS1133  iinnhhiibbiittoorrss  
((BBUU//mmll))  

66.37 - - - - - 

MMeeddiiaann  ttoottaall  PPEEXX  sseessssiioonn  ((nn))  14 - - - 12 14 
MMeeddiiaann  PPEEXX  ttoo  CCRR  7 11 15  -  
MMeeddiiaann  DDOOHH  ((ddaayyss))  20 - - - - 19 
RRTTXX  uussee  ((%%))  40.50 15.00 - - 40.00 24.00 

(43.00)& 
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CCOOMMPPAARRIISSOONN BBEETTWWEEEENN MMUULLTTIICCEENNTTEERR RREEGGIISSTTRRIIEESS::  WWEESSTT PPIIEEDDMMOONNTT RREEGGIISSTTRRYY ((WWPPRR)),,  MMIILLAANN RREEGGIISSTTRRYY,,  
RREEGGIIOONNAALL UUKK  TTTTPP  RREEGGIISSTTRRYY,,  KKOORREEAANN TTTTPP  RREEGGIISSTTRRYY,,  AAUUSSTTRRAALLIIAANN TTTTPP  RREEGGIISSTTRRYY AANNDD OOKKLLAAHHOOMMAA TTTTPP  
RREEGGIISSTTRRYY..  CONSIDERING DEMOGRAPHIC AND HOSPITAL PRESENTATION FEATURES, LABORATORY FEATURES
INCLUDING HEMOGLOBIN (HB), PLATELETS (PLTS), LACTIC DEHYDROGENASE (LDH), TOTAL BILIRUBIN, 
ADAMTS13 ACTIVITY AND INHIBITORS, MEDIAN NUMBER OF PLASMA EXCHANGE (PEX) SESSION AND TO ACHIEVE
CLINICAL RESPONSE (CR), MEDIAN DAYS OF HOSPITALIZATION (DOH) AND RATE USE OF RITUXIMAB (RTX). °57 
PATIENTS CONSIDERING 72.00% FIRST EPISODES AND 28.00% RELAPSED DISEASE. *FEMALE/MALE. &AFTER
2003 WHEN RITUXAMB HAD STARTED TO BE USED. ^EXTRAPOLATED DATA FROM THE PAPER. 

La coorte
prospettica
dal 2020 ad 
oggi

• 33    nnuuoovvee ddiiaaggnnoossii ddii  iiTTTTPP
• 2 casi su 3 idiopatici, 1 caso con dubbia

eziologia (paraneoplastica/farmaco-indotta). 
• Tutti i nuovi casi trattati con Caplacizumab in 

associazione a PEX e terapia
immunosoppressiva

• 2 casi su 3 attualmente in remissione
ematologica

• 1 caso di recidiva sierologica, trattata con Rituximab. 
• Al momento in remissione ematologica

• Ad Oggi: 
• Nessun caso indotto da infezione COVID19
• Nessun caso indotto da vaccinazione antiCOVID19
• Nessuna recidiva post vaccinazione antiCOVID19 (finora). 
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La coorte
prospettica dal 
2020 ad oggi
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IILL  CCAASSOO  DDEELLLLAA  SSIIGGNNOORRAA  CC..GG
• 36 aa, non comorbidità di rilievo. 
• Quadro clinico all’esordio: Parestesie brachio-crurali dx della 

durata di 5-10’.
• All’accesso in PS (10/02): 

• Hb 8,2 g/dl, Plts 27.000/mmc, LDH 1665, Bilirubina totale 
3,5, 36 schistociti/campo

• ADAMTS13 attività  0,02 UI
• Ab antiADAMTS13 >100 BU/ml

• Screening autoimmune e depistage oncologico: negativi.
• Avvio di:

• Steroide (1 mg/kg)
• PEX (11/02)

• Screening Willebrand (effettuato per aPTT all’ingresso 
allungato): nella norma

à Avvio di Caplacizumab in data 13/02

La coorte
prospettica dal 
2020 ad oggi
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IILL  CCAASSOO  DDEELLLLAA  SSIIGGNNOORRAA  CC..GG

• Effettuate in totale 4 sedute di PEX con rapido
raggiungimento di risposta clinica e completa remissione dei
sintomi. 

• Dimessa in data 19/02/2020
• Giorni di ricovero in ICU: 0
• Giorni di ricovero totali: 9

• Proseguito a domicilio Capalcizumab 1 fl/sc/die
• Persistenza ai controlli successivi di deficit severo di 

ADAMTS13 attività (<0.01 UI) con lento calo dell’inibitore. 
Peristenza di remissione clinica. 

• Si prolungava trattamento con Caplacizumab per ulteriori 30 
giorni oltre I 30 giorni dal termine delle PEX per permettere
alla paziente di essere vaccinate contro SarsCOV2 prima di 
avvio II linea immunosoppressiva con Rituximab

• I dose Vaccino (Pfizer): 11/04



La coorte
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2020 ad oggi
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IILL  CCAASSOO  DDEELLLLAA  SSIIGGNNOORRAA  CC..GG

• 1111//0044//22002211::  II  ddoossee  VVaacccciinnoo
• 1122//0044//22002211::  SSoossppeessoo CCaappllaacciizzuummaabb ccoommee  ddaa  sscchheeddaa

tteeccnniiccaa
• 1144//0044//22002211::

• HHbb  1144,,66,,  PPllttss  336699..000000,,  LLDDHH  339944,,  BBiill  ttoott  00,,55,,  AAppttoogglloobbiinnaa  114466
• AAttttiivviittàà AADDAAMMTTSS1133  <<  00,,0011,,  AAbb  aannttii  AADDAAMMTTSS1133  4455  BBUU//mmll

• 1199//0044//22002211::  AAcceessssoo pprrooggrraammmmaattoo iinn  DDHH  ppeerr  aavvvviioo II  
RRiittuuxxiimmaabb::
• HHbb  1144,,66,,  PPllttss  2299..000000,,  BBiill  ttoott  11,,66,,  LLDDHH  559999,,  AAppttoogglloobbiinnaa  6699
• PPaazziieennttee aassiinnttoommaattiiccaa

àRRiiccoovveerroo iinn  IICCUU
àRRiipprreessaa PPEEXX  ddaall  2200//0044//22002211  aa  2244hh  ddaa  RRTTXX  ((ccoonn  rreeaazziioonnee iinnffuussiioonnaallee

ppeerr  ccuuii  ssoossppeessee iill  2222//0044))::  22  sseedduuttee ddii  PPEEXX
àRRiipprreessaa SStteerrooiiddee 11  mmgg//kkgg
àRRiipprreessaa ddii  CCaappllaacciizzuummaabb ddaall  2211//44

àDDiimmeessssaa iill  2266//44//2211  ddooppoo  IIII  iinnffuussiioonnee RRTTXX::  
àPPllttss  440033..000000,,  HHbb  1144..11,,  AAppttoogglloobbiinnaa  116611
àAAttttiivviittàà AADDAAMMTTSS1133  00..6633,,  AAbb  aannttii  AADDAAMMTTSS1133  44,,55  BBUU//mmll

La coorte
prospettica dal 
2020 ad oggi
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IILL  CCAASSOO  DDEELLLLAA  SSIIGGNNOORRAA  CC..GG

• Effettuata II dose vaccino in data 13/05
• Terminato ciclo di RTX il 10/05/2021
• Sospeso Capalcizumab il 14/05/2021
• Avvio tapering steroideo dal 28/05/2021, 

terminato il 26/06/2021

• Ultimo controllo: 08/11/2021: buone
condizioni generali. Breve periodo di 
neutropenia tardiva da RTX non complicato da 
diatesi infettiva. 
• GN 1590, Hb 12, Plts 347.00
• Attività ADAMTS13 0.64 UI, Inibitori 5.3 BU/ml
• IgG anti COVID19: 288 BAU/ml (positive)

Peristenza di Remissione Clinica.
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IILL  CCAASSOO  DDEELL  SSIIGGNNOORR  SS..CC..
• 5588  aaaa
• DDiissggnnoossii ddii  NNSSCCLLCC  

• IInn  ttrraattttaammeennttoo ddaa  OOttttoobbrree 22002200  ccoonn  cchhtt ((CCaarrbboo++EEttoo))  ee  
AAtteezzoolliizzuummaabb,,  iinn  mmaanntteenniimmeennttoo ccoonn  AAtteezzoolliizzuummaabb ooggnnii
2211  gggg  ..

• PPDD  aallllaa rriissttaaddiiaazziioonnee ddii  GGiiuuggnnoo 22002211  ppeerr  ccuuii  aavvvviiaattaa RRTT  
((ssccooppoo ccuurraattiivvee))..

• AAcccceessssoo  iinn  PPSS  aallttrroo nnoossooccoommiioo iinn  ddaattaa  0033//0099  
• IImmppaacccciioo mmoottoorriioo aarrttoo ssuuppeerriioorr  ddxx  ee  ssuucccceessssiivvee  

ccoommppaarrssaa ddii  ccrriissii ccoommiizziiaallee
• AAggllii EEEE::  PPllttss  55000000,,  aanneemmiiaa  ccoooommbbss nneeggaattiivvaa,,  lliieevvee rriiaallzzoo

LLDDHH,,  bbiilliirruubbiinnaa ttoottaallee ee  ccrreeaattiinniinnaa..  
• AAvvvviioo ddii  ttrraassffuussiioonnii ddii  ppllaassmmaa  ee  EECCPPLL  ++  ttrraattttaammeennttoo

sstteerrooiiddeeoo..
• IInn  ddaattaa  0066//0099  ppeerrvveennuuttoo eessiittoo AAttttiivviittàà AADDAAMMTTSS1133::  

<<00,,0011  UUII  
• AAvvvviiaattee PPEEXX  ee  CCaappllaacciizzuummaabb

La coorte
prospettica dal 
2020 ad oggi
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IILL  CCAASSOO  DDEELL  SSIIGGNNOORR  SS..CC..

• TTrraassffeerriittoo iinn  ddaattaa  0077//0099  cc//oo  nnoossttrraa  DDeeggeennzzaa
oorrddiiaannaarriiaa::
• AAttttiivviittàà AADDAAMMTTSS1133  00..0033  UUII,,  IInniibbiittoorrii 8899,,22  BBUU//mmll
• PPrroosseegguuiittee PPEEXX,,  ttrraattttaammeennttoo sstteerrooiiddeeoo ee  CCaappaallcciizzuummaabb

• IInniizziiaallee mmiigglliioorraammeennttoo ddii  HHbb,,  PPLLttss ee  LLDDHH  sseennzzaa  mmaaii
rraaggggiiuunnggiimmeennttoo ddii  RRCC
• IInniizziiaallee pprrooggrreessssiivvaa aanneemmiizzzzaazziioonnee  <<  88  gg//ddll  ee  ccaalloo  

ddeellllaa ccoonnttaa ppiiaassttrriinniiccaa..  SSoottttooppoossttoo aa  pplluurriimmee
ttrraassffuussiioonnii EECCPPLL..  
• RRiivvaalluuttaazziioonnee AADDAAMMTTSS1133  aattttiivviittàà eedd  iinniibbiittoorrii ddeell  

2200//0099  iinn  ccoorrssoo
• IInn  ddaattaa  2211//0099  HHbb  55,,33  ccoonn  rriiffeerriittaa mmeelleennaa  ee  SSOOFF  ++

àSSoossppeessoo CCaappllaacciizzuummaabb
àEEGGDDSS  nneeggaattiivvee  ppeerr  ssaanngguuiinnaammeennttii aattttiivvii
àTTCC  ccoonn  MMddCC::  ssoossppeettttaa eemmoorrrraaggiiaa ddiiggiiuunnaallee,,  nnoonn  

ccaannddiiddaabbiillee aa  eemmbboolliizzzzaazziioonnee  aa  aannggiiooRRXX..  



La coorte
prospettica dal 
2020 ad oggi

Porpora Trombotica Trombocitopenica: i Dati del Piemonte Occidentale

IILL  CCAASSOO  DDEELL  SSIIGGNNOORR  SS..CC..

• IInn  ddaattaa  2222//0099  ssuucccceessssiivvaammeennttee aa  ppllaassmmaaffeerreessii,,  
iinnffuussiioonnee ddii  FFaahhnnddii 33000000  UUII  
• BBeenneeffiicciioo cclliinniiccoo eedd  eemmaattoollooggiiccoo
• MMaanntteennuuttoo ssoossppeessoo CCaappllaacciizzuummaabb
• PPeerrvveennuuttoo eessiittoo rriivvaalluuttaazziioonnee mmaallaattttiiaa ddeell  2200//0099

• AAttttiivviittàà AADDAAMMTTSS1133    00..4433  UUII
• IInniibbiittoorrii AADDAAMMTTSS1133  4400..77  BBUU//mmll

• RRiissccoonnttrroo ddii  ttrroommbboossii ddeell  ccooaassssiiaallee ppeerr  ccuuii  ssoossppeessee
PPEEXX  iinn  ddaattaa  2244//99  ee  aavvvviiaattaa LLMMWWHH  44000000  UUII//ddiiee
• PPrroosseegguuiittoo ttrraattttaammeennttoo sstteerrooiiddeeoo ccoonn  rreeccuuppeerroo ddeeii

vvaalloorrii ppiiaassttrriinniiccii

• DDiimmeessssoo iinn  ddaattaa  0011//1100//22002211

Studi in corso

• In fase di sottomissione
• Studio retrospettivo su marker 

prognostici di burden of care (pre 
Caplacizumab)
• Studio retrospettivo su

markerprognostici associati a un 
necessità di rescue con Rituximab 
(pre Caplacizumab)

• In fase di raccolta dati
• Raccolta prospettica real-life di 

casi di iTTP trattati con 
Caplacizumab

Porpora Trombotica Trombocitopenica: i Dati del Piemonte 
Occidentale



Grazie dell’attenzione

Porpora Trombotica Trombocitopenica: i Dati del Piemonte 
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“Coming together is the beginning. 
Keeping together is progress. Working 
together is success.”

Henry Ford


