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Hémostase
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Trauma to the 
endothelium = 

TRIGGER

Platelets 1st on 
the scene

VWF glues 
platelets to the 

endothelium

Coagulation 
factors 

assemble to 
make a clot

Additional 
factors stabilize 

clot

Fibrinolytic 
system breaks 

down clot

Hemostasis Simplified

Primary Hemostasis Secondary Hemostasis Clot 
Stabilization

Fibrinolysis
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Slide credit: Dr. M. Sholzberg

Texte

Slide credit : Oksana Prokopchuk-Gauk



https://www.youtube.com/watch?v=cy3a__OOa2M

Classic Coagulation Cascade

• Hemostasis is complex

• Classically taught linear 
‘coagulation cascade’ is not 
reflective of true physiology – 
it’s more dynamic with 
simultaneous concurrent 
processes occurring
• Significant focus on secondary 

hemostasis – we cannot ignore 
primary hemostasis!

Extrinsic 
Pathway

Intrinsic 
Pathway
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VIDEO: The Coagulation 
Cascade Explained



Hémophilie A et B
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Chromosome X

Epidémiologie

Hémophilie A

Hémophilie B

Facteur VIII
80-85 %
1:5’000

Facteur IX
10-15 %
1:20’000



Chromosome X

Epidémiologie

Hémophilie A / B

Hémophilie légère

25% des hemophiles dans le monde sont des femmes
- Hemophile  (< 40% de facteur)

- Porteuse symptômatique (avec >40% de facteur)
- Porteuse asymptômatique



Facteur VIII

Hémophilie A

Hémostase secondaire

Synthétisé par cellules 
endothéliales

Stabilisé par facteur vWF

FVIII est co-facteur FIXa -> 
activation X



Facteur IX

Hémophilie B

Hémostase secondaire

Synthétisé par 
hépatocytes

-> Facteur vitamino-K dep.

FIXa interagit avec VIIIa -> 
activation X

Inhibé par l’anti-thrombine



LEGERE 

Severité

5-40IU/dL (0.06-0.4IU/mL)

Rarement saignement 
spontanée

Saignement lors de 
traumatisme majeur ou 

chirurgie.

MODEREE SEVERE
1-5 Ul/dL (0.01-0.05IU/mL)

Ocassionnellement
saignement spontannée

Saignement
prolongé avec traumatisme

mineur et chirurgie

< 1IU/dL (<0.01IU/mL)

Saignement spontanée
articulations, muscles

< 1%1 - 5%6 - <40%



Laboratoire

PTT prolongé

INR normal 



Prise en charge
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Clotting factor concentrates (CFC) = 
Concentré de facteur de coagulation

Origine des facteurs de coagulation (CFC)
- Produits recombinants (r) : fabriqués à l'aide de cellules issues du

génie génétique
- Plasma : provenant de donneurs de sang humain
→ Même efficacité, mais produit recombinant préféré moins de risque de

transmission infection, pas besoin de consentement transfusionnel.

Durée des facteurs de coagulation (CFC) : 
- standard half-life (SHL) – plasma, produit recombinant
- extended half-life (EHL) – produit recombinant



Clotting factor concentrates (CFC) = 
Concentré de facteur de coagulation



Prise en charge Hémophilie A

Concentré de facteur de coagulation FVIII
- recombinant = rFVIII
- plasma

Durée de facteur FVIII :
- FVIII/rFVIII standard half-life (SHL)

- demi-vie : 8-12h
- rFVIII extended half-life (EHL)

- demi-vie : 18h (1.5x plus long)



Dosage facteur VIII – Hémophilie A

→ 1UI/kg de (r)FVIII SHL = augmente de 2% l’activité en facteur VIII

Calcul posologie:

Polytraumatisé : 50 kg × 50 (taux d'UI/dL souhaité)  = 2 500 UI de (r)FVIII

→ pic de facteur FVIII doit être mesuré 15 à 30 minutes après la perfusion 
pour vérifier la dose.

→ Adapter les prochaines infusions en fonction de la dose mesurée. 
→ En cas de polytraumatisé - but est de normaliser le taux au-dessus de 80%



Prise en charge Hémophilie A

Situation critique aigue - polytraumatisé, chirurgie importante :
 Discuté avec hématologue d’une perfusion continue de concentré

de facteur de (r)FVIII
 perfusion continue de 3 unités/kg/heure à l'aide d'un pousse-

seringue est mise en place après un bolus de charge.

Pas de risqué d’hypercoagulation, risque de production d’inhibiteur par
la suite - débattu.



Prise en charge Hémophilie B

Concentré de facteur de coagulation FIX
- recombinant = rFIX
- plasma

Durée de facteur F IX :
- FIX/rFIX standard half-life (SHL) 

- demi-vie : 18-24h 
- rFIX extended half-life (EHL)

- demi-vie : 100h (3-5x plus longue)

Beriplex - concentré du complexe prothrombinique (PCC) (FII, VII, IX, X) => risque 
thrombotique ++ car besoin de grandes quantités pour augmenter FIX avec ce 

traitement !



Dose facteur FIX – hémophilie B
→ 1UI/kg de (r)FIX SHL = augmente de 1% l’activité en facteur IX

Calcul posologie :

Polytraumatisé : 50 kg × 110 (taux d'UI/dL souhaité) = 5 500 UI de (r)FIX

→ pic de FIX doit être mesuré 15 à 30 minutes après la perfusion
→ Adapter les prochaines infusions en fonction de la dose mesurée
→ En cas de polytraumatisé - but est de normaliser le taux au-dessus de 80%



Prise en charge Hémophilie B

Situation critique comme polytraumatisé, chirurgie importante :
 Discuté avec hématologue d’une perfusion continue de concentré

de facteur de (r)FIX
 perfusion continue de 3 unités/kg/heure à l'aide d'un pousse-

seringue est mise en place après un bolus de charge.

Pas de risqué d’hypercoagulation, risque de production inhibiteur par la
suite – débattu.



Inhibiteurs

C Hermans, according to Franchini et al BJH 2014

• Anticorps contre les facteurs
(FVIII et FIX allo-anticorps = 
inhibiteurs)

• Dépistage: absence de 
correction du PTT du patient 
si mis en contact avec plasma 
normal

• Mesure en Bethesda Units: 1 
BU correspond à la quantité 
d'inhibiteur qui peut neutraliser 50 % 
de l'activité du facteur de coagulation 
dans un volume équivalent de plasma
• Low-responder : < 5 BU
• High-responder : > 5 BU



Agents “bypass” – Hémophilie A

Agents “bypass” : medicaments utilisés chez les patients qui ont développés des 
anticorps contre les facteurs.

- 1er choix : Facteur VIIa recombinant activé = recombinant 
activated factor VIIa (rFVIIa)

90mcg/kg

- 2ème choix : FEIBA: factor-eight bypassing agents : 
Activated prothrombin complex concentrate (aPCC) 

= complexe prothrombinique activé (aPCC)
-> Facteur IIa ; VIIa ; IXa ; Xa

75-100U/kg
(sauf si sous prophylaxie Emicizumab)



Agents “bypass” – Hemophilie B

- 1er choix : Facteur VIIa recombinant activé = recombinant 
activated factor VIIa (rFVIIa)

=> Haut risque d’allergie/anaphylaxie chez patient hemophile B avec 
inhibiteurs si ils sont exposés aux facteurs IXa donc préférer FVIIIa

uniquement
- FEIBA: factor-eight bypassing agents : 

complexe prothrombinique activé (aPCC)
-> Facteur IIa ; VIIa ; IXa ; Xa



Agents “bypass”

tout patient hémophile qui ne répond pas 
cliniquement au traitement de CFC, en 

particulier chez les patients ayant déjà répondu 
au traitement dans le passé -> penser à la 

présence d’inhibiteurs !



Complément

Acide tranexamique : agent antifibronolytique

→ Peut être ajouté en plus du concentré de facteur ou de l’agent
bypass rFVIIa

→ Contre-indiqué avec complexe prothrombinique activé (aPCC)/
complexe prothrombinique (PCC) -> haut risque de thrombose



Autres traitements – Hémophilie A

-
- Desmopressine (DDAVP) : analogue synthétique de la vasopressine
qui augmente les taux plasmatiques de FVIII et de VWF.
→ Uniquement pour hémophilie A légère ou modérée lorsque le FVIII peut

être augmenté. Idéalement voir si patient connu pour répondre à la desmopressine.
→ 0.3mcg/kg IV or SC (max 20mcg)
→ ES : hyponatrémie ; hypontension
→ Contre-indiqué enfants < 2 ans

- Emicizumab (Hemlibra) : anticorps qui imite la fonction de
cofacteur du FVIII

→ Uniquement en prophylaxie pour hemophilie A (avec ou sans
inhibiteurs) non utilisé en cas de saignement aigu

→ Grande amélioration qualité de vie des patients avec ce traitement



Alternatives
=> Traitement historique, habituellement plus utilisés dans la majorité des pays avec facteurs

à disposition

1) Cryoprécipité
→ Contient : Facteur VIII ; VWF ; fibrinogène ; XIII
→ Hémophilie A
→ Précaution : réactions allergiques plus fréquente en cas de

cryoprécipité qu’en cas d’infusion de concentré de facteurs
→ Choisi de préférence par rapport au PFC

2) Plasma frais congelé (PFC) = Fresh frozen plasma (FFP)
→ Contient : tous les facteurs de coagulation
→ Hémophilie B / A



Particularités

Administration de facteur doit être donné aussi rapidement que possible avant 
tout examen complémentaire, résultat de prise de sang => dans la 1ère heure 

de l’arrivée patient. 

Savoir que l’examen physique peut être au début normal, donc décision de 
substituer basé sur la suspicion de saignement

Demander toujours une consultation avec hématologue qui suit le patient ou 
dans le centre de référence hémophilie

Si le taux de facteur de coagulation d'un patient hémophile n'est pas connu, le 
taux de facteur doit être considéré comme étant de 0 %.



Particularités

Tourniquet ne doit pas être appliqué fermement sur les extrémités, 
car ils peuvent provoquer des saignements.

Ne pas utiliser le membre atteint ou traumatisé pour mise en place 
de l’accès IV

TCC - administration facteurs avant imagerie  

Si vaccin (tétanos) nécessaire de s’assurer qu’il ai reçu facteur avant 
vaccination



TCC

https://pathways.chop.edu/clinical-pathway/hemophilia-with-head-trauma-clinical-pathway

https://pathways.chop.edu/clinical-pathway/hemophilia-with-head-trauma-clinical-pathway


Hémophilie A

2ème
choix

Facteur rFVIII 50U/kg
(+/- iv continu 3U/kg/h)

+ 
Acide tranexamique

+/-
Desmopressine

Facteur VIIa recombinant activé (rFVIIa)
90mcg/kg

+ 
Acide tranexamique

Concentré du complexe prothrombinique activé 75-100U/kg (aPCC) (sauf si sous prophylaxie Emicizumab) 

1er 
choix

3ème
choix

Cryoprécipité
+ ATX

4ème
choix

Plasma frais congelé (PFC) = Fresh frozen plasma (FFP)
+ ATX

Sans inhibiteur
Faible taux inhibiteur Haut taux inhibiteur



Hémophilie B

Sans inhibiteur
Faible taux inhibiteur

2ème
choix

Haut taux inhibiteur

1er 
choix

3ème
choix

Plasma frais congelé (PFC) = Fresh frozen plasma (FFP)
+ ATX

Facteur rFIX 100-110U/kg
(+/- iv continu 3U/kg/h)

+ 
Acide tranexamique

Facteur VIIa recombinant activé (rFVIIa)
90mcg/kg

+ 
Acide tranexamique

Concentré du complexe prothrombinique = Beriplex (PCC)- risque thrombose !! 

Concentré du complexe prothrombinique activé 75-100U/kg (aPCC)- risque allergie/anaphylaxie !! 









https://transfusionontario.org/en/bloody-easy-5-blood-transfusions-blood-alternatives-and-
transfusion-reactions-a-guide-to-transfusion-medicine-fifth-edition-handbook/





Cas clinique

Téléphone rouge :

« Charles 3 ans, poids 15kg, connu pour une hémophilie A sévère,
chute des escaliers à la garderie, otorragie droite. Parents avertis mais
habitent loin »
A/B normal
C : 160/min, TA 80/65mmHg, TRC 3sec, saignement oreille droite
D : Glasgow 11, pupilles iso-iso, glycémie 5
E : T° 36.7

→ Arrivent dans 5 minutes





Cas clinique

Qu’est-ce que vous demandez à la banque de sang et à l’infirmière de
préparer ?

1. Facteur rVIII
2. Facteur rVIII + acide tranexamique
3. Facteur rIX + acide tranexamique
4. Concentré du complexe prothrombinique



Cas clinique

Quelle dose de facteur rVIII lui donnez-vous pour 15 kg ?

1. 15kg x 20UI = 300UI

2. 15kg x 50UI = 750Ul

3. 15kg x 70Ul = 1050UI

4. 15kg x 100Ul = 1500Ul



Cas clinique

Dose de facteur rVIII

→ 1UI/kg de (r)FVIII SHL = augmente de 2% l’activité en facteur VIII



Cas clinique

Téléphone rouge :

« Charles 9 ans, connu pour une hémophilie A
sévère avec haut taux inhibiteurs, chute d’un
module de jeux de 2m de haut, déformation
du coude, ecchymose frontale »
A/B normal
C : TA 103/69mmHg, FC 140/min, TRC 3 sec
D : Glasgow 13-14, pupilles iso-iso, glycémie 5

→ Arrivent dans 5 minutes



Cas clinique

Qu’est-ce que vous demandez à la banque de sang et à l’infirmière de
préparer ?

1. Facteur VIIa recombinant activé + acide tranexamique
2. Facteur rVIII + acide tranexamique
3. Concentré du complexe prothrombinique
4. Cryoprécipité



Cas clinique
Appel de Rimouski pour un avis :
« Max 10 ans, connu pour une hémophilie B
sévère, accident VTT collision contre poteau,
parents n’étaient pas avec lui, médecin n’a pas
à disposition son traitement habituel »
A/B normal
C : 100/65mmHg, FC 130/min, TRC 3sec
D : Glasgow 12-13, se plaint de maux de tête,
pupilles iso-iso, glycémie 7

Le médecin vous informe qu’il n’a de rFIX dans
son hôpital

→ Vous demande ce qu’il faudrait lui donner
avant le transfert ?



Cas clinique

Qu’est-ce que vous recommandez par ordre de priorité ?

1. Facteur VIIa recombinant activé + acide tranexamique
2. Concentré du complexe prothrombinique = Beriplex
3. Attendre 2 heures le temps que les parents arrivent avec le facteur
4. Plasma frais congelé



Cas clinique
Un jeune homme atteint d'hémophilie A sévère (sans inhibiteur) se présente aux 
urgences après un accident de la route en se plaignant de maux de tête et de 
douleurs cervicales. Le plan d'action le plus approprié est le suivant : 

a) Administrer du facteur VIIa recombinant et organiser un scanner de la tête 
pour exclure une hémorragie intracrânienne 

b) Organiser un scanner pour exclure une hémorragie intracrânienne et perfuser 
une dose importante de facteur VIII recombinant si le résultat est positif 

c) Infuser une dose importante de facteur VIII recombinant et organiser un 
scanner de la tête par la suite pour exclure une hémorragie intracrânienne 

d) Effectuer une prise de sang pour déterminer le niveau d'activité du facteur VIII 
et traiter avec le facteur VIII en fonction du résultat lorsqu'il est obtenu. 



Merci !

Questions ? 
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