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@ Centres d’intéréts J

Domaine des déficits hémorragiques rares
» Pathologies du fibrinogene, déficits en FlI, V, VII, X, XI, XIll, déficits combinés en FV+FVIII ou
vitamine-K dépendants (VKCFD)
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» Recherche clinique appliquée, Enquétes de pratiques

» Rédaction de recommandation et consensus d’Experts
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» 3 réunions annuelles et de nombreux échanges tout au long de I'année:
- 1 réunion en présentiel au congres de la SFTH
- 2 réunions en visioconférence.



Ancien travaux - Recommandations d’Experts
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d'hémarragie ou de traumatisme grave ou avant une intervention

chirurgicale.
o e t 3. Lz prze encharge dela douleur est indizpensable.
4. Laprize d'azpirine, d&'anti-inflammatoire non-ctéroidien [AINS) ou
d'anticoagulants est & discuter avec e centre référent.

5, Ecouter le patient: il connait s3 maladie, son treitement et son
centrede suivi.

Autres informations medi cales utiles
+ Flus d informations sur les déficits sur le site www. mhemo. fr

Facteur Taux seuil pour la délivrance d’une carte d'urgence
Seuils pourla J§ Repris dans le PNDS oo i
déficits rares en

délivrance de la
) ie hémorragique avérée
Carte d urgence Coagulation (202 'I ) FXI <30 % sauf symptomatologie

FVII <20 %

protéines de la 5

FXIll <20 %
Déficit combiné en F vitamino K dépendant < 20 % (FII, FVIl) ou < 30 % (FX)

Tableau n® 3 : Valeurs seuil conduisant a I'établissement d’une carte de soins et d’urgence de déficits rares




Nos travaux les plus récents

> Etude Clinigue 2022-2024 .Etude Clinigue 2020-2025
3

Déficits en FXI et péridurale Déficits en FV et FV+FVIIl: Grossesse et saignements
utérins anormaux

Etude multicentrique coordonnée par Claire

Flaujac (Centre hospitalier de Versailles) et Etude multicentrique observationnelle coordonnée par

Emmanuelle de Raucourt (AP-HP, Hopital Beaujon Lucia Rugeri (Hospices Civils Lyon)

et Centre hospitalier de Versailles)
20 femmes et adolescentes incluses avec un déficit
sévere en FV (<15 %) ou un déficit combiné en FV (<10
%) et FVIII (<20 %)
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ORIGINAL ARTICLE

- Saignements utérins anormaux: 61% (FV) 57%
(FV+VIII)
- 23 grossesses menées a terme

Perioperative management and neuraxial analgesia in women
with factor XI deficiency (<60 IU/dL): a French multicenter
observational study of 314 pregnancies
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Présentation en communication orale (02 octobre)



@\ Enquéte de pratique: Quand demander un
(& génotypage pour les déficits rares?

Enquéte de pratiques visant a évaluer les stratégies
de prescriptions d’un génotypage lors de la prise en
charge d’un patient atteint d’un déficit rare /

Poster congrés SFTH 2025 (n°115) - Perspectives
- Lancer un débat « pour ou contre »

Visions des biologistes et des cliniciens
- Recenser des cas d’écoles ou le génotypage a été tres utile

Diffuser les recommandations de FANPGM mais sont-elles
compatibles avec la vision des cliniciens?

Discussion au prochain atelier GENOSTASE

(Jeudi 27 novembre Hobpital Cochin)
- Que font nos voisins européens?



Déficit en FVII et grossesse

Etude clinique observationnelle: quel ok PNDS déficits rares : quelle
taux pour une péridurale ? 4=} perception par les anesthésistes ?
Le taux de FVII augmente-t-il au cours Enquéte de pratique sur la perception et
de la grossesse chez les patientes I’adhésion au PNDS sur les déficits rares
porteuses d’un déficit en FVII? Y a-t-il par les anesthésistes

une relation génotype-phénotype ? /
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l Questionnaire en cours pour recenser les

/

pratiques Mise en évidence d’une méconnaissance du

I PNDS par les anesthésistes
Le groupe s’enrichit d’anesthésistes:

Anne Sophie Bouthors qui représente le CARO, Réflexion en cours en lien avec le CARO pour
Dr Marquion et Dr Zaied du CH de Versailles ’ rediffuser plus largement le tableau du PNDS
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