Réseau HEémophilie

]

de Franche Comté

CONDUITE A TENIR FACE A L’ ADMISSION
D’UN PATIENT SUSPECT DE MALADIE
HEMORRAGIPARE AUX URGENCES

Presentation du Dr MA Bertrand le 10/10/07 pour le Cercle des Urgentistes de Franche-Comte
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® 135 hemophiles répertoriés en F-C (VIII ou IX < 30%) :

Population

® 10 deficits severes en Facteur VII (<10%)
® 6 deficits severes en Facteur XI (<10%)
W 4 déficits severes en facteur V (<10%)

® 2 hypofibrinemies severes (< 0,3 g)

® 2 thrombasthenies de Glanzmann

w Maladie de Willebrand :
1% de la population dont < 20 % de formes séveres
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Mortalité / Morbidité

Cause du déces (population hemophile 1990-2005) :

® 1 traumatisme cranien apres bagarre

® 1 AVP et 1 accident du travail (origine du diagnostic)
® 1 hemorragie digestive sous Aspirine

® 1 néeoplasie digestive, 1 insuffisance hepatigue

& 5 pathologies VIH

& 5 complications VIH



Réseau HéEmophilie

4

Morbidité chez I’enfant

Mortalité / Morbidité

® En I’absence de diagnostic

1 enfant / 3 presente un saignement en période peri-natale :

hémorragie cérebrale ; hematome du scalp ; hématome rétro-
peritoneal...

1 fois / 3 le diagnostic est porté suite a un geste invasif
compligué d’héemorragie

(ponction veineuse, PL, évacuation d’hematome)
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Coagulation Plasmatique

Facteur contact Facteur tissulaire

\

X1l - Xlla

\

X1 - Xia

\

VIl — IX - 1Xa
Ca - F3P

Proth#ombinase

Caillot de fibrine
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Bilan d’une anomalie d’hémostase

® NF, plaguettes

® TCA, Taux de Prothrombine , fibrine

W Si TP abaissé = dosage II, V,VII, X

® Si TCA allonge = dosage VIII, IX, XI,XII

® Recherche d’” anticoagulant circulant
® 3 tubes a bouchon bleu bien remplis

‘ envoyer au laboratoire d’hémostase a I”EFS aussitot

® Fonction plaguettaire par PEA 100
(1 tube special entierement remplr)
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Hémophilie

BILAN D’UNE HEMOPHILIE

NF — plaguettes . NORMAL
Fonction plaguettaire . NORMAL
TP . NORMAL
TCA . ALLONGE

(+10 a +100 / Témoin)
Facteur VIllc ou IX : ABAISSES de 0 a 30 %
Anticoagulant anti-V111 . A rechercher +++++

ou IX
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Déficit en facteur VIlic ou IX : de Franche Comte

Hémophilie

<19 W) forme MAJEURE
(saignements quasi spontanes, diagnostic précoce)

1a5% mmp forme MODEREE
(saigts provoques)

534 30% M forme MINEURE
(saignts post traumatigues ou chirurgie ; diagnostic tardif]

Transmission liee au sexe

30% de formes sporadigues

Population : 3 a 5 000 hemophiles en France
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Hémophilie

CIRCONSTANCES DU DIAGNOSTIC
Bilan de saignement

Bilan de coagulation (TCA)

Enguéte Familiale

ELEMENTS CLINIQUES CARACTERISTIQUES
Hemarthroses

Hematoses

Saignements mugueux
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Chez I’hemophile, le saignement est habituellement
retarde et le plus souvent inapparent +++.

1- Hemarthroses : saignement a I’interieur d’une articulation

=) Douleur

=) Impotence fonctionnelle
m) Gonflement
q Déformation
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Hémophilie

ELEMENTS CLINIQUES

2- Hematomes : saignement a I”intérieur d’un muscle
superficiel ou profond

‘ Douleur, Géne a la mobilisation, Gonflement

3- Saignements mugueux : épistaxis, saignements dentaires, de
I’amygdale, du frein de la langue, hematurie, mais aussi
hémorragies meningees.
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Hémophilie

CIRCONSTANCE DU DIAGNOSTIC

Diagnostic parfois tardif :

® Manifestations hémorragiques spontanées ou provogqueées

par des actes invasifs (30%),

& Decouverte fortuite a I’occasion d’un bilan preopératoire
(30%)

& Enquéete familiale (30%).



Hemophilie

LES TRAITEMENTS




V.INTRINSEQUE V.EXTRINSEQUE
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LES SPECIFICITES DE LA PRISE EN
CHARGE DE L' HEMOPHILIE
DANS LE CADRE DE L’'URGENCE
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Ne pas faire attendre

Hémophilie - Prise en charge

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

Demander le DOCUMENT authentifiant le déficit et sa sévérité

i Certificat medical
i Carte de I’Hemophile
i Carnet de santé

i Consulter la Fiche d’Urgence du Dossier informatisé

Contacter systematiguement, des I’admission le medecin du
CRTH ou le senior d’astreinte en Héematologie adulte ou
pédiatrique qui dirigera la CAT ultérieure.




Carte de I’'Hémophilie
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Informations et conseils

L'hémophilie est une maladie hémorragique
héréditaire liée a un déficit en facteur VIl ou 1X de |a
coagulation

Q Risgue hémorragique

[ carte et remplie et mise & jour par ke misdeciy, en prisence et avec Faccoed du
madaie qui &
Ce document est confidentiel et soumis au secret médical.

FRCatian sar. autnrisation da tiulaie ou de son
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Hémophilie - Prise en charge

CE QU °IL FAUT FAIRE

Preciser
® Le type d’hemophilie (A ou B)

®  Lasévérite (taux de VIII ou IX)
W Lapresence ou I’absence d’Acc

W Le produilt de substitution

Un hemophile moderé

hémophilie sévere
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IHémophilie - Prise en charge

® Corriger le déficit de coagulation des I’admission
avant de faire tout examen complémentaire (radios,
echographie, scanner...)

® Toujours substituer en cas de traumatisme Important
(cranien, vertebral, abdominal...) ou survenu dans
des circonstances Non Precisees.

B Toujours substituer avant tout geste Invasifi, suture,
POSE de Vole centrale...
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A PROSCRIRE :

Hémophilie - Prise en charge

® Lesvoles centrales

® Les injections intramusculaires
® |a prise de température rectale
& L’Aspirine ou les AINS

& [es contentions circulaires
& Toute prise de sang sur voie peripherigue doit étre suivie

d’une compression a la main pendant 10°.
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Hémophilie - Prise en charge

ATTENTION ! Chez I’hémophile

Ne JAMAIS perdre du temps a redoser le facteur VIII ou IX
quand on peut disposer de I’information :

(carte, carnet de sante certificat médical,contact tel....)

‘ e taux est stable aui cours du temps chez un meme patient
et dans une meme famille.

Prelever un tube pour recherche d’ACc (labo d’héemostase)
mais ne PAS AT TENDRE le résultat pour traiter.
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Ne pas faire attendre

Hémophilie - Prise en charge

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

@ Approvisionnement

® Prescription sur cahier MDS avec contact telephonigue
obligatoire avec le pharmacien pour verifier I’adéquation de la
prescription et definir les modalités d’acheminement.
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POSOLOGIE chez I’hémophile sans anti-coagulant ™™™

B 50 U/kg, pour le facteur VIII
i 100 U/kg, pour le facteur IX

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

IHemophilie - Prise en charge

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

Le renouvellement des injections doit étre defini avec le
en fonction du contexte (severité du
saignement, stock de la pharmacie etc.)
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PARTICULARITE de la prise en charge de
I’nemophile avec anti-coagulant anti-F VIII (ou F 1X)

Hémophilie - Prise en charge

Situation toujours délicate a gerer

B Si le patient dispose de produit en ambulatoire, on peut
administrer le meédicament a la posologie notee sur
I’ordonnance ou le certificat médical (Novoseven ou FEIBA
le plus souvent)

B Si le patient ne dispose pas de medicament, contacter sans
delais le CRTH de sa region d’origine ou du lieu d’accueil.
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Hémophilie - Prise en charge

ADMINISTRATION DES PRODUITS
ANTI-HEMOPHILIQUES

W Respecter la prescription médicale, le mode de
reconstitution et les particularites d’administration.

® Reconstituer les flacons au fur et a mesure des besoins.

& Injecter a la seringue obligatoirement,
Jamals en mini-poche
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IHémophilie - Prise en charge

ADMINISTRATION DES PRODUITS
ANTI-HEMOPHILIQUES

®Ne rien perfuser en dérivation, sauf serum salé
physiologique ;

® Noter les horaires et les doses administrées sur la feuille
de prescription + camet d’hemophile ( y coller les
etiquettes des flacons) ;

W Effectuer la tracabilité sur les feuilles de pharmacie et le
carnet d’hémophile.
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Hémophilie - Prise en charge

PARTICULARITE de I’Hemophilie A Mineure

B En cas de déficit en Facteur VIII > a 10 % et
d’Hemorragie  muqueuse  sans  gravite  (éepistaxis,
saignements dentaires, sutures superficielles) :

B Administration de minirin : 0,2 a 0,3 Gammas / Kg de poids
selon I’age du patient.

A diluer dans 50 mL de glucose isotonique a perfuser en 30
minutes en 1V

B¢ Faire respecter les consignes de restriction hydrique

Contre-indication :

Enfant de moins de 2 ans, angor, arterite, hematurie.
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Hémophilie - Prise en charge

AUTRES DEFICITS DE COAGULATION
CONGENITAUX

B Risque hemorragique variable selon la nature du déficit et
les circonstances :

B Appliguer les consignes notées sur le certificat medical
récent émanent d’un centre spécialise

B Contacter systematiguement un spécialiste d’hemostase
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