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Liens d’intérêt



Introduction

• Faible prévalence des altérations des fonctions plaquettaires et des déficits en

facteurs de la coagulation chez patient asymptomatique (1/40000)

• Comment évoquer puis confirmer un trouble de l’hémostase ?

• Comment le gérer en périopératoire ?
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Consultation d’anesthésie

• Questionnaire « standardisé »

• Pas de bilan systématique d’hémostase (RFE SFAR 2012)

• Recherche d’antécédents de « challenge hémostatique »

• Si trouble connu et suivi, contacter le CRC MHC qui connaît le patient (www.mhemo.fr)
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Exemple de questionnaire standardisé
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Bonhomme et al. Can J Anesth 2016





Etude prospective dans 7 CHU en France
1484 patients sans ttt AAP ni anti-coagulant
51,3±15,2 ans; 62,7% de femmes
11,6% intervention à haut risque hémorragique 

3 stratégies de dépistage d’un trouble de l’hémostase entraînant un surrisque hémorragique:
- Questionnaire standardisé HEMSTOP
- TP, TCA, plaquettes sur demande du MAR/chirurgien/MG
- TP, TCA, plaquettes systématiquement 

Pour tous les patients, bilan complémentaire (VWF, facteurs, PFA-ADP ± cs spécialisée)

18 patients avaient une anomalie de l’hémostase, majoritairement du VWF 





Consultation d’anesthésie

• Si suspicion de trouble de l’hémostase: appeler un ami hémostasien
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• Interrogatoire, bilan biologique et diagnostic du trouble de l’hémostase

• Gestion per et post-opératoire



Dynamique de l’hémostase physiologique
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Forkin et al. Anesth Analg 2018



Hémophilies 
A et B
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Español et al.

RPTH 2024



Les traitements 

• Concentrés de facteur VIII ou IX

• En curatif à la demande

• En prophylactique par administrations régulières

• Responsables de l’apparition d’un inhibiteur anti-FVIII ou anti-FIX

• Recours à un agent « by-passant »: CCPa ou rFVIIa

• Depuis 2018: emicizumab

• Hémostase suffisante pour vie quotidienne, acte mineur

• Insuffisante pour chirurgie majeure 

https://laboratoryhaemostasis.com/2018/05/01/hemlibra-emicizumab/





Le facteur von Willebrand
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Seidizadeh et al. Nat Rev Dis Primers 2024

Alexis Texier, avec BioRender



Les maladies de Willebrand

Seidizadeh et al. Nat Rev Dis Primers 2024

Type 1: déficit quantitatif partiel
Type 3: déficit quantitatif total



Prise en charge périopératoire
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Concentrés de facteurs Agents by-passant

Molécule FVIII FIX VWF rFVIIa CCPa

Indication
Hémophilie 

A et certains 

types de 

MW

Hémophilie B
Maladie de 

Willebrand

Maladie hémorragique 

constitutionnelle avec inhibiteur

Origine Plasmatique ou recombinante Recombinante Plasmatique

Administration Intraveineuse directe avec un débit d’environ 3 ml/min

Risque Allo-immunisation = développement d’un 

inhibiteur

Thrombose si taux supérieurs aux cibles

Thrombose

CIVD

Précautions

d’emploi

Produits non interchangeables

Respect strict des posologies, des horaires d’injection et des horaires des 

bilans de contrôle Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS); www.has-sante.fr



Les déficits rares en facteurs de la coagulation

• Représentent 5% des maladies hémorragiques constitutionnelles

• Sévérité de la symptomatologie hémorragique très variable

• Avis spécialisé indispensable pour évaluer le risque lié à la procédure et

prescrire le traitement substitutif adapté
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Seuils de sécurité hémostatique proposé par le PNDS

Déficit Seuil hémostatique

Fibrinogène 1,5 g/L

Facteur II 30 %

Facteur V, VII, X 20 %

Facteur XI 15-30 % (importance de l’anamnèse personnelle et familiale)

Facteur XIII 20 %

Facteur V + VIII FV : 20% et FVIII : 50%



Anomalies des fonctions plaquettaires

• Spectre des anomalies très large: activation, sécrétion, agrégation, sialylation, etc. 

• Technique de 1ère intention: agrégométrie par transmission lumineuse

• Acide tranexamique, desmopressine, transfusion plaquettaire, rFVIIa
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Thromboprophylaxie post-opératoire ? 
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• Discussion au cas par cas, approche multidisciplinaire

• Mécanique ± pharmacologique



Conclusion: les troubles de l’hémostase congénitaux

• Déjà connus lors de la consultation d’anesthésie

• Ou évoqués suite à questionnaire standardisé

• Diagnostic confirmé par l’hémostasien

• Prise en charge pluridisciplinaire pré, per et post-opératoire

• Pour couvrir le risque hémorragique même après la chirurgie

• Pour prévenir le risque thrombotique
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