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DD’’UN PATIENT SUSPECT DE MALADIE UN PATIENT SUSPECT DE MALADIE 
HEMORRAGIPARE AUX URGENCESHEMORRAGIPARE AUX URGENCES
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135 h135 héémophiles rmophiles réépertoripertoriéés en Fs en F--C (VIII ou IX < 30%) :C (VIII ou IX < 30%) :

10 d10 dééficits sficits séévvèères en Facteur VII (<10%)res en Facteur VII (<10%)

6 d6 dééficits sficits séévvèères en Facteur XI (<10%)res en Facteur XI (<10%)

4 d4 dééficits sficits séévvèères en facteur V (<10%)res en facteur V (<10%)

2 2 hypofibrinemieshypofibrinemies sséévvèères (< 0,3 g)res (< 0,3 g)

2 thrombasth2 thrombasthéénies de nies de GlanzmannGlanzmann

Maladie de Maladie de WillebrandWillebrand : : 
1% de la population dont < 20 % de formes s1% de la population dont < 20 % de formes séévvèèresres
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PopulationPopulation



Cause du dCause du dééccèèss (population h(population héémophile 1990mophile 1990--2005) :2005) :
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MortalitMortalitéé / Morbidit/ Morbiditéé

1 traumatisme crânien apr1 traumatisme crânien aprèès bagarres bagarre

1 AVP et 1 accident du travail (origine du diagnostic)1 AVP et 1 accident du travail (origine du diagnostic)

1 h1 héémorragie digestive sous Aspirinemorragie digestive sous Aspirine

1 n1 nééoplasie digestive, 1 insuffisance hoplasie digestive, 1 insuffisance héépatiquepatique

5 pathologies VIH5 pathologies VIH

5 complications VIH5 complications VIH



En lEn l’’absence de diagnosticabsence de diagnostic

1 enfant / 3 pr1 enfant / 3 préésente un saignement en psente un saignement en péériode priode péériri--natale : natale : 
hhéémorragie cmorragie céérréébrale ; hbrale ; héématome du scalp ; hmatome du scalp ; héématome rmatome réétrotro--
ppééritonritonééalal……
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MortalitMortalitéé / Morbidit/ Morbiditéé

MorbiditMorbiditéé chez lchez l’’enfantenfant

1 fois / 3 le diagnostic est port1 fois / 3 le diagnostic est portéé suite suite àà un geste invasif un geste invasif 
compliqucompliquéé dd’’hhéémorragie morragie 

(ponction veineuse, PL, (ponction veineuse, PL, éévacuation dvacuation d’’hhéématome)matome)



Adhésion plaquettaire

extérieur du vaisseau



Intérieur du vaisseau



Adhésion et l’agrégation plaquettaire

plaquetteplaquette
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 C a i l lo t  d e  f ib r in e  

TCA TP

Coagulation Plasmatique



NF, plaquettesNF, plaquettes

TCA, Taux de Prothrombine , fibrineTCA, Taux de Prothrombine , fibrine

Si TP abaissSi TP abaisséé = dosage II, V,VII,X= dosage II, V,VII,X

Si TCA allongSi TCA allongéé = dosage VIII, IX, XI,XII= dosage VIII, IX, XI,XII

Recherche dRecherche d’’ anticoagulant circulant anticoagulant circulant 
3 tubes 3 tubes àà bouchon bleu bien remplisbouchon bleu bien remplis

envoyer au laboratoire denvoyer au laboratoire d’’hhéémostase mostase àà ll’’EFS aussitôtEFS aussitôt

Fonction plaquettaire Fonction plaquettaire par PFA 100par PFA 100
(1 tube sp(1 tube spéécial enticial entièèrement rempli)rement rempli)
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Bilan d’une anomalie d’hémostase



NF NF –– plaquettes                   plaquettes                   :   :   NORMALNORMAL
Fonction plaquettaire     Fonction plaquettaire     :   :   NORMALNORMAL
TPTP :   :   NORMALNORMAL
TCATCA :   :   ALLONGEALLONGE

(+10 à +100 / Témoin)
Facteur VIIIc ou IXFacteur VIIIc ou IX : : ABAISSES de ABAISSES de 0 à 30 %
Anticoagulant antiAnticoagulant anti--VIIIVIII : : A rechercher +++++
ou IXou IX

BILAN D’UNE HEMOPHILIE de Franche Comté
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HHéémophiliemophilie



DDééficit en facteur ficit en facteur VIIIc ou IX :VIIIc ou IX : de Franche Comté
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HHéémophiliemophilie

1 1 àà 5 %              forme 5 %              forme MODEREEMODEREE
((saigtssaigts provoquprovoquéés)s)

5 5 àà 30 %            forme 30 %            forme MINEUREMINEURE
((saigntssaignts post traumatiques ou chirurgie ; diagnostic tardif)post traumatiques ou chirurgie ; diagnostic tardif)

forme forme MAJEURE MAJEURE 
(saignements quasi spontan(saignements quasi spontanéés, diagnostic prs, diagnostic préécoce)coce)

<1%<1%

Transmission liTransmission liéée au sexe e au sexe 

Population : 3 Population : 3 àà 5 000 h5 000 héémophiles en Francemophiles en France

30% de formes sporadiques30% de formes sporadiques



CIRCONSTANCES DU DIAGNOSTICCIRCONSTANCES DU DIAGNOSTIC
Bilan de saignement Bilan de saignement 
Bilan de coagulation (TCA)Bilan de coagulation (TCA)
Enquête FamilialeEnquête Familiale

ELEMENTS CLINIQUES CARACTERISTIQUESELEMENTS CLINIQUES CARACTERISTIQUES
HemarthrosesHemarthroses
HematosesHematoses
Saignements muqueux Saignements muqueux 
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HHéémophiliemophilie



ELEMENTS CLINIQUES

Chez lChez l’’hhéémophile, le saignement est habituellement mophile, le saignement est habituellement 
retardretardéé et le plus souvent et le plus souvent inapparentinapparent +++.+++.
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HHéémophiliemophilie

11-- HHéémarthrosesmarthroses : saignement : saignement àà ll’’intintéérieur drieur d’’une articulationune articulation

DouleurDouleur
Impotence fonctionnelleImpotence fonctionnelle
GonflementGonflement
DDééformationformation





22-- HHéématomesmatomes : saignement : saignement àà ll’’intintéérieur drieur d’’un muscleun muscle
superficiel ou profond superficiel ou profond 

Douleur, Gêne Douleur, Gêne àà la mobilisation, Gonflementla mobilisation, Gonflement

33-- Saignements muqueuxSaignements muqueux : : éépistaxis, saignements dentaires, de pistaxis, saignements dentaires, de 
ll’’amygdale, du frein de la langue, hamygdale, du frein de la langue, héématurie, mais aussi maturie, mais aussi 
hhéémorragies mmorragies mééningningéées.es.
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CIRCONSTANCE DU DIAGNOSTIC de Franche Comté
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HHéémophiliemophilie

Diagnostic parfois tardif :Diagnostic parfois tardif :

Manifestations hManifestations héémorragiques spontanmorragiques spontanéées ou provoques ou provoquéées es 

par des actes invasifs (30%),par des actes invasifs (30%),

DDéécouverte fortuite couverte fortuite àà ll’’occasion doccasion d’’un bilan prun bilan prééopopéératoire ratoire 

(30%)(30%)

Enquête familiale (30%).Enquête familiale (30%).
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LES SPECIFICITES DE LA PRISE EN 
CHARGE DE L’HEMOPHILIE 
DANS LE CADRE DE L’URGENCE
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

EN PRATIQUE

Demander le DOCUMENT authentifiant le déficit et sa sévérité

Certificat médical 

Carte de l’Hémophile

Carnet de santé

Consulter la Fiche d’Urgence du Dossier informatisé

Ne pas faire attendre 
(surtout si notion de chute, choc ou malaise).

Contacter systématiquement, dès l’admission le médecin du 
CRTH ou le senior d’astreinte en Hématologie adulte ou 
pédiatrique qui dirigera la CAT ultérieure.



Carte de l’Hémophilie



CE QU ‘IL FAUT FAIRE de Franche Comté
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

PrPrééciserciser
Le Le typetype dd’’hhéémophilie (A ou B)mophilie (A ou B)

La La sséévvééritritéé (taux de VIII ou IX)(taux de VIII ou IX)

La La prpréésence ou lsence ou l’’absence dabsence d’’AccAcc

Le Le produitproduit de substitutionde substitution

Un hémophile modéré est à considérer comme un 
hémophilie sévère, s’il est victime d’un traumatisme 
important ou si il subit une intervention chirurgicale.



CE QU’IL FAUT FAIRE de Franche Comté

Réseau Hémophilie

HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

Corriger le dCorriger le dééficit de coagulationficit de coagulation ddèès ls l’’admissionadmission
avant de faire tout examen complavant de faire tout examen compléémentairementaire (radios, (radios, 
ééchographie, scannerchographie, scanner……))

Toujours substituerToujours substituer en cas de en cas de traumatisme importanttraumatisme important
(crânien, vert(crânien, vertéébral, abdominalbral, abdominal……) ou survenu dans ) ou survenu dans 
des des circonstances non prcirconstances non prééciscisééeses..

Toujours Toujours substituer avant tout geste invasif, suture, substituer avant tout geste invasif, suture, 
pose de voie centralepose de voie centrale……



A PROSCRIRE : de Franche Comté

Réseau Hémophilie

HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

Les voies centralesLes voies centrales

Les injections intramusculairesLes injections intramusculaires

La prise de tempLa prise de tempéérature rectalerature rectale

LL’’Aspirine ou les AINSAspirine ou les AINS

Les contentions circulairesLes contentions circulaires

Toute prise de sang sur voie pToute prise de sang sur voie péériphriphéérique doit être suivie rique doit être suivie 

dd’’une une compression compression àà la mainla main pendant 10pendant 10’’..
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

ATTENTION ! Chez lATTENTION ! Chez l’’hhéémophilemophile

PrPréélever un tube pour recherche dlever un tube pour recherche d’’ACcACc (labo d(labo d’’hhéémostase) mostase) 
mais ne mais ne PAS  ATTENDREPAS  ATTENDRE le rle réésultat pour traiter.sultat pour traiter.

Ne Ne JAMAISJAMAIS perdre du temps perdre du temps àà redoserredoser le facteur VIII ou IX le facteur VIII ou IX 
quand on peut disposer de lquand on peut disposer de l’’information :information :

(carte, carnet de sant(carte, carnet de santéé certificat mcertificat méédical,contact tel.dical,contact tel.……))

Le taux est stable au cours du temps chez un même patient Le taux est stable au cours du temps chez un même patient 
et dans une même famille.et dans une même famille.
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

EN PRATIQUE
Ne pas faire attendre 

(surtout si notion de chute, choc ou malaise).

Approvisionnement Approvisionnement àà la pharmaciela pharmacie..

Prescription sur cahier MDS avec Prescription sur cahier MDS avec contact tcontact tééllééphonique phonique 
obligatoireobligatoire avec le pharmacienavec le pharmacien pour vpour véérifier lrifier l’’adadééquation de la quation de la 
prescription et dprescription et dééfinir les modalitfinir les modalitéés ds d’’acheminement.acheminement.



50 U/kg, pour le facteur VIII

100 U/kg, pour le facteur IX

Première Injection

Injections ultérieures

30 U/kg, pour le facteur VIII, toutes les 8 heures

50 U/kg, pour le facteur IX toutes les 12 heures

Le renouvellement des injections doit être défini avec le 
spécialiste d’hémostase en fonction du contexte (sévèrité du 
saignement, stock de la pharmacie etc.)
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

POSOLOGIE chez l’hémophile sans anti-coagulant
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge
PARTICULARITE de la prise en charge de 
l’hémophile avec anti-coagulant anti-F VIII (ou F IX)

Situation toujours délicate à gérer

Si le patient dispose de produit en ambulatoire, on peut 
administrer le médicament à la posologie notée sur 
l’ordonnance ou le certificat médical (Novoseven ou FEIBA 
le plus souvent)

Si le patient ne dispose pas de médicament, contacter sans 
délais le CRTH de sa région d’origine ou du lieu d’accueil.
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

ADMINISTRATION DES PRODUITS 
ANTI-HEMOPHILIQUES

Respecter la prescription mRespecter la prescription méédicale, le mode de dicale, le mode de 
reconstitution et les particularitreconstitution et les particularitéés ds d’’administration.administration.

Reconstituer les flacons au fur et Reconstituer les flacons au fur et àà mesure des besoins.mesure des besoins.

Injecter Injecter àà la seringue obligatoirement, la seringue obligatoirement, 
Jamais en miniJamais en mini--pochepoche..



Ne rien perfuser en dNe rien perfuser en déérivationrivation, sauf s, sauf séérum salrum saléé
physiologique ;physiologique ;

Noter Noter les horaires et les dosesles horaires et les doses administradministréées sur es sur la feuille la feuille 
de prescription + carnet dde prescription + carnet d’’hhéémophilemophile ( y coller les ( y coller les 
éétiquettes des flacons) ;tiquettes des flacons) ;

Effectuer Effectuer la la tratraççabilitabilitéé sur les feuilles de pharmacie et le sur les feuilles de pharmacie et le 
carnet dcarnet d’’hhéémophile.mophile.
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

ADMINISTRATION DES PRODUITS 
ANTI-HEMOPHILIQUES
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

PARTICULARITE de l’Hémophilie A Mineure

En cas de déficit en Facteur VIII > à 10 % et 
d’Hémorragie muqueuse sans gravité (épistaxis, 
saignements dentaires, sutures superficielles) :
Administration de minirin : 0,2 à 0,3 Gammas / Kg de poids 
selon l’âge du patient.
A diluer dans 50 mL de glucosé isotonique à perfuser en 30 
minutes en IV 

Faire respecter les consignes de restriction hydrique

Contre-indication : 

Enfant de moins de 2 ans, angor, artérite, hématurie.
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HHéémophilie mophilie -- Prise en chargePrise en charge

AUTRES DEFICITS DE COAGULATION 
CONGENITAUX

Risque hémorragique variable selon la nature du déficit et 
les circonstances :

Appliquer les consignes notées sur le certificat médical
récent émanent d’un centre spécialisé

Contacter systématiquement un spécialiste d’hémostase


	Adhésion plaquettaire
	Adhésion et l’agrégation plaquettaire
	ELEMENTS CLINIQUES
	ELEMENTS CLINIQUES

