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Groupe de travail SFTH
“Filles et Femmes conductrices d’"hemophilie”

OBIJECTIFS MEMBRES / COORDINATION

Les objectifs du groupe « conductrices » sont I'exploration des soins pour les filles et femmes Christine Biron-Andreani (Montpellier) Stéphane Girault (Limoges)
conductrices de I'hémophilie A et B en France, avec ou sans hémophilie, afin : Tiphaine Bourgeteau (Rennes) Jenny Goudemand (Lille)
- d’harmoniser et améliorer les pratiques, Sabine Castet (Bordeaux) Benoit Guillet (Rennes)
- d’elaborer des recommandations de prise en charge, Maud Colinart-Thomas (Reims) Brigitte Pan-Petesh (Brest)
- d'optimiser la qualite de vie des personnes concernees. Roseline d’Oiron (Le Kremlin-Bicétre) Valérie Proulle (Reims)
Les principaux sujets d’intérét relevés sont : Stéphanie Desage (Lyon) Brigitte Tardy (St-Etienne)
Maryse Dien (AFH) Stéphane Vanderbecken (St-Denis,
I’homogénéisation du suivi et Céline Falaise (Marseille) Réunion)

’'amélioration du dépistage du 'état des lieux des de |3 ori h sdical T o o
diagnostic génétique et/ou du pratiques du conseil nitgg':;‘fn‘i“g;naéﬁo“g‘;u'fj‘ef Birgit Frotscher (Nancy) Christine Vinciguerra (Lyon)

CLEIRSHEI L IORLE génétique obstétricale Valérie Gay (Chambéry) Bénédicte Wibaut (Lille)
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https://sfth.fr/conductrices-dhemophilie/

La promotion d’une approche
multidisciplinaire favorisant
I'acces aux soins et la

hémostatiques ou le genotype et le phenotype reconnaissance des besoins Merci a Anne Lienhart et a Hervé Chambost pour leur précieuse contribution au
symptomatiques utilisés clinico-biologique spécifiques : ‘en 2025
groupe jusqu’en

ACTIONS PRINCIPALES 2024-2025

'évaluation de la tolérance et 'implémentation des
de l'efficacité des traitements nouvelles nomenclatures selon

Inclusion de 361 filles/femmes 164 variants F8 différents Le génotype F8 et le poids influencent les
: parameétres PK/PD post-DDAVP du FVIII
REQUIar Ar-tICIE AEE [ans‘lr Small insersions/deletions Intron anomalies
' g . 25 [1-74] 10.2% {nwa7) 5.5% (n=20)
median [min-max] ' | A Baseline FVIIL:C Pesk FVILC B ., AucAVIC Time with FVIII:C 20.8 IU/mL~"
Foon I, Nonsenses I ] :
e e PMID: 40845131 Sévérité HA familiale Severe (42%), modérée (15%) 6.4% (123) | — '||" » o
. . . Large deletions/duplcations /__.;': o p— £ 1 = E 201
F8 gene variants influence the response to (% cohorte totale) __ et mineure (41%) A Génotype = : £ 2 5]
desmopressin in hemophilia A carriers Taux FViil basal (1U.mL"), 0,34 [0,08 - 0,65] (i g 3 e £ o
: . | median [min-max] © F8variants | " ' 2 £ 5
Benoit Guillet, -'.Easeilne " Crirom, -".:lzr: Trossaert, E.E-néclicte Wibaut,” Brigitte: Pan-Patesch,” Birgit Frotscher,” :zb.ienne Vaolot,? 1 U ) Noa nll 0.2 = -
Laurent &rdillon, ™ Stéphanie EIEjs:.ge.._' Céline Falaise," Christine E.ir-:un-F-.nd.r_éan-. Vincent Cussac,' Brigitte Tardy, Taux VWF basal (IU.ITII. ), 076 [0 32-2 05] e S el 2 "'-'L'! k"f';. (60%) . | | 04 . .
Yoann Huguenin, '™ Herweé Chambost,'’ Sophie Bayart,' Sabine-Marie Castet, ' and Xavier Delavenne ™™ médian [ITIiI‘I-rTIEI}(] ] ! ] 20.8% (n=75) .'..\.f-_.\-‘:-?/} LT Hull Mo null Null Mo null Ml Nao null HNull Ma null
Ratio FVIII/VWF, | ity o8 5 ;
o . , \ 2o vl 0,43(0,08-1,10] | : -
v’ Objectifs : caractériser la réponse PK/PD du facteur VIII (FVIII) & la median [min-max] Varanes i th pomete Poids  Zo¢{ | e nE ™ |5
: : L 2 - Groupe sanguin 0 (61,4%) o (Kg) 2 I\ 5 [} S m 2™ -
desmopressine IV chez les femmes conductrices d’hémophilie A et , . | Ny | - | 2 o C) 3 SRR o I
{/6 cohorte t‘DtEIlE) Non O (38}5/6) Les variants « nuls » sont prédits pour avoir un effet délétére majeur sur le géne F8. bl \If £ ' § \ = '|
1 A es variants « non nuls » sont prédits pour avoir un effet moyennement ou peu e u oz E 54 l
rechercher les facteurs influencant cette réponse. Dose de DDAVP perfusée (ug/Kg), 0300204 s varins « non s » son prids ffet moyennement ou p . 1 £ i
e , . . . . . . . ? } ? Pour 21 patientes, le variant pathogéne du F8 n’est pas connu. " . 7 ; " 7 T T T T T T
v’ Méthode : étude nationale, multicentrique, non interventionnelle médiane [min-max] % @ o oW @ o e @l o o @l
et rétrospective (données sur 10 ans).
Structure du modéle PK/PD Paramétres PK/PD post-DDAVP du FVIII el S|  Béveise e Simulations Monte-Carlo des PK/PD du
30 05 meame | e FVIll, génotype F8 nul vs non nul
post-DDAVP des VWF et FVIII ~ = S ) - e » EENOTYP
, . 1,09(1-74
médian [min-max] | ] il 50, 0-
DoAvP Komthouesg Kt S Rendement FVIII, pictis Variant nul Variant non nul
\ / médian [min-max] 28[11-7]]
Svwrag Samec -
I EC; x !
. = o AUC FVIII (IU.mL™.h?) 3 12h .. . |
o | ’ JCFVIlL{ ) 8,5 [4,5 - 12,8] 065 " o)
| ‘ meédian [min-max] gl g
1 " 2
l%"” | T'F"“M"’ 14 centres Temps avec FVIII>0,8 IlU.mL™ (h), 4,5[0-12] 0 | =
] ] meédian [min—max] 4 % des femmes conductrices il |
; , - InveStlgateurS Compleéte : FVIII 20,5 Ul.mL™* Compléte : Rdt >3 034 F 03] &
| i | A T A Temps avec FVIII>0,5 IU.mL? (h), 1710 — 47 Partielle : 0,3< FVIII < 0,5 Ul/mL" barticlle - 2< RAt FVIII < 3
médian [min_max] [ - ] Nulle : FVIII <0,3 Ul.mL? Nulle : Rdt FVIII <2 | | | | | | | | | |
Q Téomps ('i’]5) 20 25 0 Te:‘?]ps (h‘BS 20 25
Etude coordonnée par Tiphaine Bourgeteau, sage-femme et Benoit Guillet (Rennes)
.. . : Post-partum immédiat Post-partum tardif : du retour a
ST : : : Période pré-conceptionnelle et
v’ Objectif : élaboration de recommandations sur la prise en charge panté-natzle et séjour 3 la maternité domicile au retour de couches
du post-partum chez les femmes conductrices d’hémophilie a m
partir d’avis d’experts. Q ® ® — ® o
v/ Méthode Delphi : propositions soumises aux experts par S Suivi hématologue dés le début de la grossesse. Idéalement c3 N o KTraitements T \
LimeSurvey, puis ré-affinées par approche itérative (en 3 tours) E_r‘iconcspti‘?znegs;”t;’;i FVIII/FIX : prok‘:i,' hé;ncl’”?giquz\hors grosse?;‘le . ) Sdlijvsi er::n poftsip;i(t)uri,l e;ms = AT systématique 1gx3/jour pendant 15 jrs/1 mois ?
jusqu’a consensus pour acceptation ou refus. © g'mj:;ssjsa © INCONNL = €5 heMAtologlque des que possibie pendan événements péri-partum. = Sisaignements anormaux : AT 1g x3/jour et si insuffisant, concentrés de FVIII/FIX
v’ 41 experts contactés — 88% de participation b ba.sal de FVII/FIX bas o Reprise des Sléments .S §| .car?;\.ce Imartlale +/- anémie : fer per os (ou IV si mal supporté)
T it - A . o . : " ) d’éducation thérapeutique du © Sulvimedical:
v’ Total de 128 propositions initiales => 55 acceptées Orgtanls-itllor; SCET-JbO'th de I'accouchement et du suivi post-partum par CTH, Sost-partum - i taux basal FVIII/FIX normal : classique comme en population générale
ma erAm €€ neraie. o e e , o Contréle du taux d’Hb et de = Sitaux basal FVIII/FIX bas, suivi rapproché (quelles modalités ?)
?1ga;i;entes-expertes B u E(,)ntrialcle taux FVIII/FIX, Hb et ferritine aux 6 et 8 mois avec cs rrtnine  avant  retour 3 v Au moins suivi téléphonique IDE ou médecin CRH
0 Tl €matologue. - v' Taux Hb et ferritine : systémati ? Quand?
(24 %) . . . . o, domicile . SY que r Quanda :
3 premiers Ellanlfi[ca:tlo-n dudpalr’cours ie somt Tgst—far'ijum |ntegreA$ar1[sbI$ protoco!e o AT =  Consultation hématologique apres retour de couches si HPP, saignements
ematologique ae Iaccouchemen ont oraonnances e lan sanguin .
) , _ systématique si taux bas FVIII/FIX persistants en post-partum, et/ou taux basal de FVIII/FIX bas.
gggﬁnatrices W 2hémato- tours (2024) . Isrzlisti:i]c?:?izel’gc)iucation thérapeutique ? o Auto.—surveillanFe des. signes. Fliniques d’.a?émie et des\ saign-e.ments a\{ec
(30 %) ~ . pédiatres (5 %) - basal de FVII/FIX | q fassi s d +4 habituel _Pendant 15 jrs ou 1 mois ? formulaire d’auto-évaluation remis a la maternité avant retour a domicile (ex. grille
O I TauX Dasa e normal : Sulvl par proressionnels de Sante nabituels ’ PBAC)
, (maternité, SF) k
ool &Si carence martiale +/- anémie : apport de Fer / AT: acide tranexamique
eyt SH : score hémorragique
6 sages-femmes (15 %) (15 %)
o Support pédagogique sur le parcours de soins en post-partum a remettre [84%] o Surveillance hématologique :
pendant la grossesse ou a la maternité - Biologique systématique : pas de consensus mais préférable [63,2%] et uniguement
v Dernier tour (2025) o Indications de I’'AT : si taux FVII/FIX bas et/ou SH élevé, 15 jours apres l'accouchement [81%] et
v Pour clarifier auelaues propositions initiales sans - En prévention uniquement si taux de FVIII/FIX bas [93%] et/ou SH élevé [86%], 2-4 éventuellement 1 mois, et comprenant NS [100%] + bilan martial [100%] +/- taux
quelq prop j‘> g/jour en 3 prises quotidiennes [95%], pendant les 15 premiers jours post-partum FVII/FIX
consensus [75%]. - Clinique systématique : uniquement si taux FVIII/FIX bas [72%] et/ou SH élevé [78%],
v’ 21 experts MHC (16 médecins + 5 IDE) - En traitement curatif des saignements [95%], 2-4 g/jour en 3 prises quotidiennes entre 15 jours [77%] et 1 mois [82%)] aprés accouchement +/- au retour de couches
v' Consensus Si réponse commune >70% [100%], a stopper de préférence entre I'arrét du saignement et une semaine apres. (mais organisation pouvant étre difficile), par médecin ou IDE du CRC-MHC [94%], en
ot de ré p o Si saignements persistants et/ou abondants : avis gynécologue [100%] + hématologue présentiel ou distanciel [100%].
L] % de reponses consensuelles [90%] + envisager traitement par FVIII, DDAVP ou FIX [100%] en plus de I'AT. o Suivi renforcé par sage-femme libérale si taux de FVIII/FIX bas [74%] et/ou SH élevé
(o)
Communication orale a SFTH Lille 2024, Actuellement, derniéeres analyses avant publication [74%].
. Brochures d’information aux apparentés pour o Programme d’ETP e Suite de I'étude HEMO-SUPP
favoriser les enquétes familiales et 1eres venues transversal sur * Programme d’ETP : post-partum et hémophilie
au CRC-MHR «Sai . . ,
| Saignements * Saisine BNDMR, dénombrement
Brochure s - Uterins Anormaux o s . :
enquéte familiale @ (SUA» e Cas féminins d’hémophilie et de porteuses symptomatiques
ﬁ . | * Usage des nouveaux codages Orphanet/Bamara
T\ e G . en collaboration avec . . - . " L .
| hémophitic e * Enquéte de pratiques et évolution de recours au DPN/DPI pour ’hémophilie sévere et modérée
la filiere MHEMO,
I’AFH et les 3 CRMR * Etat des lieux des demandes de DPN, DPI (Agence de Biomédecine, centres de DPI)
(S Ringenbach, C * Impact Nouvelles thérapies
Artu-Dumont, M * Dosages FVIII:C 1-st/chromogénique chez les patientes conductrices d’hémophilie A (Stéphanie Desage)
Dien, Y Collé, Y * Etude propective multicentrique nationale
T Repessé, C Falaise, R . . .
| etmimmpmebrn st JOF - TR OSE * Etude prospective multicentrique
ST, o gouss., d’Oiron, Geéraldine . . N ,
s o Fayet) * Dépistage et de prévention de 'anémie gestationnelle
| WA * Recherche des facteurs de risque d’"HPP primaire et secondaire
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