
Déficits constitutionnels en facteur 
de coagulation et grossesse
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Déclaration d’intérêts

Recherches cliniques, Advisory Boards, Cours-
formations, Aides pour des recherches, 

invitations à des congrès :

Baxalta-Shire, Bayer, Biogen Ipsen, CSL Behring, 
LFB,  NovoNordisk, Octapharma, Pfizer, Roche, 

Sobi
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L’hémostase 1980
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Déficits
constitutionnels en 

facteur de 
coagulation : 

maladies rares

http://francecoag.org
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Les deficficts
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Maladie de Willebrand
Anomalie moléculaire

Type  1 Déficit quantitatif partiel en VWF modéré : très
fréquent, voire simple ‘’groupe O’’ 

Type 2 Défaut qualitatif du VWF :

2A Diminution de l’affinité du VWF pour les plaquettes + perte 
des multimères de haut poids moléculaire

2B Augmentation de l’affinité du VWF pour les plaquettes

2M Diminution de l’affinité pour les plaquettes + présence de 
multimères de haut poids moléculaire

2 N Diminution de l’affinité du VWF pour le facteur VIII  

Type 3 Déficit quantitatif total en VWF

Le registre ne prend en compte que Type 1 sévère, Types 2 et 3
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Hémophilie :

• Déficit en FVIII (hémophilie A) ou

• Déficit en  FIX (hémophilie B)

• Lié à une altération du gène correspondant 
(chromosome X pour les 2)

• Forme sévère : < 1 % 

• Forme modérée : 1 – 5 %  

• Forme mineure : 6 – 40 %
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Les hémophiles sont des hommes ?

Hémophilie sévère Hémophilie 
modérée

Hémophilie 
mineure

Total

Patients 1848 820 3153 5821

Age* (ans)

Médiane 25.9 28.6 28.7

(min-max) (0.0-90.9) (0.0-94.4) (0.0-94.3)

Sexe

Homme 1842 813 2936 5591

Femme 6 7 217 230
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Taux de FVIII et conductrices
d’hémophilie A

Plug et al, Blood 2006

27% des 
conductrices : FVIII 
< 40% : hémophilie 
mineure

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ran

ça
ise

 de
 Tr

an
sfu

sio
n S

an
gu

ine
, T

ou
s d

roi
ts 

rés
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ran

ça
ise

 de
 Tr

an
sfu

sio
n S

an
gu

ine
, T

ou
s d

roi
ts 

rés
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e



Autre déficits : (Fibrinogène <0,2g/l, 
les autres  taux de Facteur <10%)
Déficit en 
Fibriogène

Déficit en 
facteur II

Déficit en 
facteur V

Déficit en 
facteur V et 

VIII

Déficit en 
facteur VII

Déficit en 
facteur X

Déficit en 
facteur XI

Déficit en 
facteur XIII

Total

Patients 39 1 51 12 161 25 173 25 487

Age* (ans)

Médiane 25.2 9.6 27.7 33.1 27.6 32.6 40.4 21.2

(min-max) (1.2-65.3) (9.6-9.6) (0.2-75.6) (8.3-56.1) (0.2-78.7) (3.0-91.6) (0.3-86.6) (5.6-62.9)

Sexe

Homme 21 1 24 5 71 13 81 15 231

Femme 18 0 27 7 90 12 92 10 256
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Les autres déficits

• Autosomal non lié à l’X : femmes atteintes
comme les hommes

• Pas de correction au cours de la grossesse

• Symptomatologie modérée le plus souvent
même dans les formes sévères

• Risques et manifestations  hémorragiques très
variables au sein d’un même déficit sévère
(FVII, F XI) 
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Avant la grossesse

• Taux de base du facteur déficitaire

• Réponse au DDAVP (Willebrand, hémophilie A)

• Immunisation vis à vis du facteur déficitaire
(Willebrand Type 3, Hémophilie sévère, V,XI)

• Antécédents et immunusation transfusionnelle

• Choix du couple/ maladie hémorragique

• Diagnostic prénatal

• Précautions pour l’enfant
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Au cours de la grossesse

• Augmentation des taux de F VIII et F 
Willebrand dans la majorité des cas

• Pas de modification systématique du taux de 
FIX

• Pas de modification sytématique significative 
pour les autres facteurs de la coagulation20
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Evaluation du risque
hémorragique et transfusionnel au cours

de la  grossesse
• Taux de F. de la coagulation : contrôle trimestriel

• Immunisation : transfusionnelle et F de Coagulation

• Anesthésie péridurale ou non 

• Correction du déficit au moment de l’accouchement
/ césarienne

• Mode d’accouchement
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Risque hémorragique et transfusionnel

• Pendant la grossesse : non spécifique
• Sauf : gestes invasifs
• Pas de risque d’hémorragie foetale connu
• Afibrinogénémie et F XIII : risque de perte foetale
• A l’accouchement/césarienne : risque dans les 

formes sévères ou incomplètement corrigées
• Après l’accouchement

– Risque des hémorragies du post partum
– Risque surajouté du déficit (attention : chute rapide

du taux de FVIII F Willebrand)
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Quels moyens et quand corriger le 
déficit?

• F II, VII, VIII, IX, X, XI, XIII, F Willebrand : concentrés de 
protéines de la coagulation (plasmatiques ou recombinants)

• Certains Willebrand 2B, type 3 avec immunisation : 
transfusion de plaquettes

• FV : PFC ; transfusion de plaquettes (si anti-V)

Gestes invasifs au cours de grossesse et accouchement/ 
césarienne si taux insuffisant

• Fibrinogène : (Clottafact®) et FXIII (Fibrogammin®) : 
Traitement prophylactique pendant toute la grossesse : risque de 

perte fœtale.
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Circonstances et objectifs de taux :
plus d’avis d’experts que d’études : consensus

Kadir et al Haemophilia 2013
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33 femmes 62 grossesses
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Facteur de risque des Hémorragies 
précoces du post partum (PPH)

Hawke et al Haemophilia 2016

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ran

ça
ise

 de
 Tr

an
sfu

sio
n S

an
gu

ine
, T

ou
s d

roi
ts 

rés
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ran

ça
ise

 de
 Tr

an
sfu

sio
n S

an
gu

ine
, T

ou
s d

roi
ts 

rés
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e



Rôle de la normalisation du F Willebrand
(Activité Ristocetin cofactor)

Hawke et al Haemophilia 2016

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ran

ça
ise

 de
 Tr

an
sfu

sio
n S

an
gu

ine
, T

ou
s d

roi
ts 

rés
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ran

ça
ise

 de
 Tr

an
sfu

sio
n S

an
gu

ine
, T

ou
s d

roi
ts 

rés
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e



Effet des anti-fibrinolytiques

Hawke et al Haemophilia 2016

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ran

ça
ise

 de
 Tr

an
sfu

sio
n S

an
gu

ine
, T

ou
s d

roi
ts 

rés
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ran

ça
ise

 de
 Tr

an
sfu

sio
n S

an
gu

ine
, T

ou
s d

roi
ts 

rés
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e

20
17

 ©
 S

oc
iét

é F
ra

nç
ais

e d
e T

ra
ns

fus
ion

 S
an

gu
ine

. T
ou

s d
ro

its
 ré

se
rvé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 e



Conclusions

• Déficits  rares avec variabilité des risques: suivi 
individualisé et rapproché multidisciplinaire 
– Centre de traitement des maladies hémorragiques 

– Obstétrique

– Anesthésie

– Pédiatre

– Transfusion 

– Pharmacie

– Laboratoire d’hématologie

• Question ouverte : faut-il privilégier la césarienne ?
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