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Résumé

Objectif : La prévalence des coagulopathies, notamment la maladie
de von Willebrand (MvW), chez les femmes adultes présentant
une ménorragie objectivement documentée est toujours signalée
comme se situant entre 10 % et 20 %; elle est méme encore plus
élevée chez les adolescentes présentant une ménorragie.

Le présent document de consensus a été élaboré par un comité
multidisciplinaire comprenant un anesthésiste, deux hématologues

Mots clés : Menorrhagia, coagulation disorder, pregnancy,
von Willebrand.

et une obstétricienne-gynécologue, et a été sanctionné par les
organismes de spécialité respectifs de ces derniers. Il a été rédigé
dans l'intention manifeste de fournir, tant aux femmes présentant
une coagulopathie héréditaire qu’a leurs fournisseurs de soins, des
lignes directrices en ce qui a trait a la prise en charge
gynécologique et obstétricale des femmes en question, y compris
en matiére de soutien anesthésique approprié, le cas échéant.

Options : Des outils diagnostiques et des options médicales et (le
cas échéant) chirurgicales particulieres en matiére de prise en
charge font I'objet d’'un examen, et des recommandations
factuelles sont présentées.

Preuves : Des recherches ont été menées dans MEDLINE en vue
d’en tirer les articles de langue anglaise, publiés entre janvier 1975
et novembre 2003, comportant les mots clés suivants :
menorrhagia, uterine bleeding, pregnancy, von Willebrand,
congenital bleeding disorder, desmopressin/DDAVP, tranexamic
acid, oral contraceptives, medroxyprogesterone, therapy,
hysterectomy, anesthesia, epidural et spinal. Les
recommandations émises par d’autres sociétés dans le cadre de
leurs directives cliniques ont fait I'objet d’'un examen.

Recommandations :

1. Les coagulopathies héréditaires devraient étre prises en
considération dans le cadre du diagnostic différentiel de toutes les
patientes qui présentent une ménorragie. (lI-2 B) Le systéme de
notation graphique présenté est un outil validé qui offre une
méthode simple et pratique grace a laquelle les patientes peuvent
quantifier leur perte sanguine. (II-2B)

2. Puisque les coagulopathies sous-jacentes sont fréquentes chez
les femmes qui présentent une ménorragie, les médecins
devraient envisager I'exécution d’'une numération plaquettaire, un
dosage du taux d’hémoglobine et de 'hématocrite, un dosage de
la ferritine, un TP (RIN) et un TCA chez ces derniéres. Chez les
femmes qui présentent des antécédents personnels d’autres types
de saignements ou des antécédents familiaux d’hémorragie,
d’autres explorations devraient étre envisagées, y compris un bilan
MvW (facteur VIII, antigéne du facteur von Willebrand et dosage
fonctionnel du facteur von Willebrand). (11-2B)

3. La prise en charge de la ménorragie chez les femmes qui
présentent une coagulopathie héréditaire devrait étre
personnalisée. (l11-B)

4. La présence d’une coagulopathie héréditaire ne constitue pas une

contre-indication aux thérapies hormonales (contraceptifs oraux,
[1I-1B] acétate de médroxyprogestérone-retard, [II-3B] danazol,
[1I-2B] analogues de la Gn-RH [lI-3B]) ni aux traitements locaux
(SIU a libération de lévonorgestrel [II-1B]) ni aux traitements non
hormonaux (agent antifibrinolytique connu sous le nom d’acide
tranexamique, [lI-1B] desmopressine [lI-1B]). Ces thérapies

Les directives cliniques font état des percées récentes et des progreés cliniques et scientifiques a la date de publication de celles-ci et
peuvent faire I'objet de modifications. Il ne faut pas interpréter I'information qui y figure comme I'imposition d’un mode de traitement
exclusif a suivre. Un établissement hospitalier est libre de dicter des modifications a apporter a ces opinions. En Poccurrence, il faut
qu’il y ait documentation a 'appui de cet établissement. Aucune partie de ce document ne peut étre reproduite sans une permission

écrite de la SOGC.
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constituent toutes des traitements de premiére intention. Les
produits sanguins ne devraient pas étre utilisés chez les femmes
qui présentent une coagulopathie Iégere. (IlI-A)

5. Pour les femmes qui ne veulent plus conserver leur fertilité, le
traitement chirurgical conservateur (ablation) et I’'hystérectomie
peuvent constituer des options. (IlI-B) Les cliniciens peuvent
consulter le document « Directives cliniques de la SOGC : Lignes
directrices sur la prise en charge du saignement utérin anormal »
pour une discussion approfondie sur les modalités thérapeutiques
disponibles, tant médicales que chirurgicales. La normalisation
préopératoire des facteurs de coagulation et la mise en ceuvre
d’un suivi postopératoire approprié devraient étre assurées en vue
de minimiser les risques d’hémorragie peropératoires et
postopératoires. (1I-1B)

6. Les filles issues de familles présentant des antécédents de MvW
ou de toute autre coagulopathie héréditaire devraient faire I'objet
de tests avant I'apparition de leurs premiéres régles, et ce, afin de
déterminer si elles ont hérité a leur tour de ces maladies. Ainsi, la
patiente et sa famille seront en mesure de se préparer aux
premiéres régles et aux regles subséquentes. (IlI-C)

7. Chez les adolescentes qui présentent une ménorragie, la
présence possible d’une coagulopathie héréditaire devrait étre
écartée. (I1I-B) Dans la mesure du possible, une exploration devrait
étre effectuée avant la mise en ceuvre d’un traitement aux
contraceptifs oraux, puisque la hausse des taux de facteur VIl et
de facteur von Willebrand provoquée de fagon hormonale pourrait
masquer le diagnostic. (1I-B)

8. Chez les femmes qui présentent une coagulopathie héréditaire, la
grossesse peut nécessiter une approche multidisciplinaire. Une
copie des recommandations devrait étre remise a la patiente, de
fagon a ce qu’elle puisse les remettre au fournisseur de soins de
santé qui I'accueillera au centre de naissance. Les femmes qui
présentent une coagulopathie grave ou dont le foetus court le
risque de présenter une coagulopathie grave devraient accoucher
dans un hépital (niveau trois) ou dans un établissement ayant
acces a des conseillers en obstétrique, en anesthésiologie, en
hématologie et en pédiatrie. (I1I-C)

9. L'utilisation d’'une ventouse obstétricale, de forceps, d’électrodes
devant étre positionnées sur le cuir chevelu foetal et du
prélevement de sang sur ce dernier devrait étre évitée lorsque la
présence d’un risque de coagulopathie héréditaire chez le foetus
est estimée ou établie. Le recours a la césarienne ne doit étre
motivé que par des indications obstétricales. (11-2C)

10.L’anesthésie péridurale et la rachianesthésie sont contre-indiquées
en présence d’une anomalie de la coagulation. Il n’y a aucune
contre-indication a I'anesthésie régionale lorsque la coagulation
est normalisée. La décision d’avoir recours a une anesthésie
régionale devrait étre personnalisée. (l1I-C)

11.Le risque de constater une hémorragie post-partum précoce ou
tardive est accru chez les femmes qui présentent une
coagulopathie. Les femmes qui présentent une coagulopathie
héréditaire devraient étre avisées de la possibilité de connaitre des
saignements post-partum excessifs et de la nécessité de signaler
un tel événement sans délai. (I11-B)

12.Les injections intramusculaires, la chirurgie et la circoncision
devraient étre évitées chez les nouveau-nés courant le risque de
présenter une coagulopathie héréditaire grave, et ce, jusqu’a ce
qu’il soit possible de procéder a un bilan / une préparation
adéquate. (I1I-B)

Le niveau des résultats signalés dans la présente directive clinique
a été déterminé a I'aide des critéres d’évaluation des résultats
décrits dans le rapport du Groupe de travail canadien sur I'examen
de santé périodique (Tableau 1)'.
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INTRODUCTION

es coagulopathies héréditaires touchent tant les

hommes que les femmes. Leurs symptomes sont assez

variables selon le type et la gravité de la maladie en
question. En présence d’un degré de gravité semblable, les
femmes sont souvent plus symptomatiques que les
hommes, et ce, en raison de saignements menstruels
excessifs et de ’hémorragie périnatale. La maladie de von
Willebrand (MvW) est la coagulopathie héréditaire la plus
fréquemment constatée; on retrouve par la suite les légeres
déficiences en facteurs de coagulation, telle que la
déficience en facteur XI, et les troubles plaquettaires légers
(Tableau 2). Bien que les hémophilies A et B n’affectent que
les hommes, les femmes sont conductrices de la maladie et
peuvent étre symptomatiques.

La ménorragic est définie comme des saignements
menstruels qui surviennent a intervalles réguliers ou
normaux, mais dont la dutée ou le volume sont excessifs!.
Plusieurs études récentes ont estimé que la prévalence de la
ménorragie, chez les femmes présentant une coagulopathie
héréditaire, se situait entre 57 % et 93 %725, Par
comparaison, la ménorragie touche environ 10 % des
femmes normales®’.

La détermination du nombre de femmes, consultant un
médecin en raison d’une ménorragie, chez lesquelles 'on
constate, a la suite d’une analyse en laboratoire, la présence
d’une coagulopathie définissable constitue une autre facon
de quantifier la portée clinique de ce probleme. Ce chiffre
semble se situer entre 10 % et 20 %, la MvW étant constatée
dans environ 70 % des cas®8?.

De plus en plus de résultats indiquent que la hausse de la
prévalence de la ménorragie est non seulement associée a
des coagulopathies héréditaires, mais également que cette
complication nuit considérablement a la qualité de vie des
femmes touchées!®!!. De 40 % a 50 % des femmes qui
présentent une ménorragie indiquent que leurs activités en
sont limitées et qu’il leur est plus difficile de travailler pen-
dant leurs regles!?.

Le présent document a pour objectif de résumer les
résultats disponibles en ce qui concerne tant le diagnostic
que la prise en charge obstétricale et gynécologique des
femmes présentant une coagulopathie héréditaire. Puisque
la MvW est la coagulopathie héréditaire la plus courante, la
plupart des recommandations sont inspirées de rapports
qui traitent de patientes présentant une MvW de type 1
légere.
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Tableau 1 Critéres d’évaluation des résultats et classification des recommandations

Niveaux des résultats*

Catégories de recommandationst

I Résultats obtenus dans le cadre d’au moins un essai
comparatif convenablement randomisé.

11-1: Résultats obtenus dans le cadre d’essais comparatifs non

randomisés bien congus.

11-2: Résultats obtenus dans le cadre d’études de cohortes
(prospectives ou rétrospectives) ou d’études analytiques
cas-témoins bien congues, réalisées de préférence dans
plus d’un centre ou par plus d’'un groupe de recherche.

11-3: Résultats découlant de comparaisons entre différents
moments ou différents lieux, ou selon qu’on a ou non
recours a une intervention. Des résultats de premiére

importance obtenus dans le cadre d’études non compara-

tives (par exemple, les résultats du traitement a la
pénicilline, dans les années 1940) pourraient en outre
figurer dans cette catégorie.

Ill:  Opinions exprimées par des sommités dans le domaine,
fondées sur I'expérience clinique, études descriptives ou
rapports de comités d’experts.

A. On dispose de données suffisantes pour appuyer la
recommandation selon laquelle il faudrait s’intéresser
expressément a cette affection dans le cadre d’'un examen
médical périodique.

B. On dispose de données acceptables pour appuyer la
recommandation selon laquelle il faudrait s’intéresser
expressément a cette affection dans le cadre d’'un examen
médical périodique.

C. On dispose de données insuffisantes pour appuyer
l'inclusion ou I'exclusion de cette affection dans le cadre
d’'un examen médical périodique, mais les recom-
mandations peuvent reposer sur d’autres fondements.

D. On dispose de données acceptables pour appuyer la
recommandation de ne pas s’intéresser a cette affection
dans le cadre d’'un examen médical périodique.

E. On dispose de données suffisantes pour appuyer la
recommandation de ne pas s’intéresser a cette affection
dans le cadre d’un examen médical périodique.

*La qualité des résultats signalés dans les présentes directives cliniques a été établie conformément aux critéres d’évaluation des résultats
présentés dans le Rapport du groupe de travail canadien sur I'examen médical périodique®.

Les recommandations que comprennent les présentes directives cliniques ont été classées conformément a la méthode de classification décrite
dans le Rapport du groupe de travail canadien sur I'examen médical périodique”.

DIAGNOSTIC

Ménorragie

La facon dont les femmes percoivent 'ampleur de leur
¢coulement menstruel n’est souvent pas fiable!*. En
particulier, il est possible que les femmes qui présentent une
coagulopathie sous-estiment leurs pertes, si elles se
comparent a d’autres femmes de leur famille qui pourraient
également présenter une coagulopathiel®.

La ménorragie se définit comme étant la perte de plus de
80 ml de sang par cycle menstruel. L’utilisation d’un
systtme de notation graphique pour Iévaluation des
saignements menstruels constitue une facon plus pratique
de quantifier les saignements excessifs (Figure 1) Le
diagramme figuratif pour évaluation des saignements peut
facilement étre utilisé par les patientes et compte une
sensibilité de 86 % et une spécificité de 89 %! en ce qui
concerne la ménorragie, par comparaison avec la mesure
des pertes sanguines. Il peut étre expédié aux patientes et
celles-ci peuvent le remplir avant leur premiere consultation
a la clinique; dans le cadre de cette derniere, le diagramme
rempli peut alors faire 'objet d’un examen.

Evaluation préliminaire

Evaluation gynécologique
Les causes gynécologiques des saignements vaginaux
polypes fibromes

anormaux (p. ex. endométriaux,

sous-muqueux, cervicite, 1ésions vaginales et du col utérin,
etc.) devraient d’abord étre écartées. LLa ménorragie (c.-a-d.
les saighements menstruels qui surviennent a intervalles
réguliers ou normaux, mais dont la durée ou le volume sont
excessifs) peut étre attribuable a des troubles locaux ou
généralisés. Une anamnese (personnelle et familiale)
compléte et un examen physique (comprenant un examen
pelvien / vaginal rigoureux) devraient étre effectués. Les
cliniciens sont priés de se reporter au document « Directives
cliniques de la SOGC : Lignes directrices sur la prise en
charge du saignement utérin anormal » pour une discussion
approfondie  sur les gynécologiques
appropriées en maticre de saignements anormaux!’.

explorations

Une exploration approfondie de la coagulation devrait étre
envisagée chez les patientes présentant une ménorragie ct
pour lesquelles les causes gynécologiques possibles ont été
écartées. Un indice de suspicion élevé doit cependant étre
maintenu, quant a la présence possible d’une anomalie de la
coagulation, pour toutes les patientes présentant des
salgnements excessifs, et ce, puisque la prévalence des
anomalies utérines, chez les patientes présentant une
ménorragie associée a une coagulopathie et dans le cas
desquelles 'anomalie gynécologique en question est « mise
au jour » par la coagulopathie, n’est pas bien déterminée.
Certaines études ont constaté une pathologie gynécologique
chez un nombre significatif de patientes présentant la
MvW3.
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Tableau 2 Coagulopathies héréditaires les plus fréquentes

Troubles Définition Tests de coagulation
Hémophilie A

Grave Facteur VIl <2 % TCA prolongé, faible facteur VI

Légeére Facteur VIII 2-25 % TCA prolongé, faible facteur VI

Conductrice Facteur VIl approx. 50 % TCA habituellement normal, faible facteur VIII
Hémophilie B

Grave Facteur IX<2 % TCA prolongé, faible facteur IX

Légére Facteur IX 2-25 % TCA prolongé, faible facteur IX

Conductrice Facteur IX approx. 50 % TCA habituellement normal, faible facteur IX
MvW

Déficience en facteur XI
Déficience en facteur VII
Déficience en facteur XIII

Déficience en
az-antiplasmine

Trouble plaquettaire
héréditaire

Faibles études sur le facteur
von Willebrand®

Faible facteur XI
Faible facteur VII
Faible facteur XIII

Faible ap-antiplasmine

Dysfonctionnement
plaquettaire

TCA prolongé*, temps de saignement ou temps de fermeture
prolongé?*, faible facteur VIII, antigéne du facteur von Willebrand et
dosage fonctionnel du facteur von Willebrand faibles

TCA prolongé, faible facteur XI

RIN prolongé, faible facteur VII

TCA et RIN normaux, faible facteur XiI|

TCA et RIN normaux, faible o,-antiplasmine

Numeération plaquettaire normale, temps de saignement ou temps

de fermeture prolongéi, dosage fonctionnel plaquettaire spécifique
anormal

* En ce qui concerne la MvW, il n’existe aucune classification universelle de la gravité de la maladie. La plupart des cliniciens considérent qu’une
patiente présente une MvW grave, lorsque le dosage fonctionnel du facteur von Willebrand et/ou les taux de facteur VIl sont < 10 %, et une MvW

légere, lorsque ces mémes parametres se situent entre 10 % et 40 %.

T L’antigéne du facteur von Willebrand peut s’avérer normal dans certains types de MvW.

* Peut s’avérer normal.

Au cours de P'adolescence, la présence d’une pathologie
intra-utérine est rare; ainsi, il est peu probable qu’elle soit a
lorigine d’une ménorragie. Un test de dépistage de la
coagulopathie peut donc s’avérer approprié dans le cadre de
Iévaluation préliminaire, méme en I'absence d’un examen
pelvien.

Evaluation médicale

Les tests préliminaires devraient comprendre une
numération plaquettaire, un dosage du taux d’hémoglobine
et de ’hématocrite, un dosage de la ferritine, le temps de
prothrombine (PT) et le temps de céphaline activée (TCA).
De plus, Pexécution d’un bilan thyroidien, d’un test de la
fonction hépatique et d’'une mesure du taux sérique de
prolactine devrait étre envisagée.

Autres explorations

Une exploration approfondie devrait étre envisagée dans les
situations cliniques suivantes : (1) la ménorragie est présente
depuis I'apparition des premicres regles, (2) des résultats
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indiquent la présence d’anémie ou d’une carence en fer,
(3) la présence d’antécédents personnels ou familiaux
d’hémorragie a la suite d’une provocation hémostatique
(extraction dentaire, chirurgie ou accouchement) ou la
présence d’antécédents familiaux de ménorragie, (4) aucune
cause locale ne peut étre déterminée afin d’expliquer la
ménorragie. Cette exploration pourrait comprendre le
temps de saignement ou le temps de fermeture, le groupe
sanguin et les tests visant la maladie de von Willebrand
(facteur VIII, antigene du facteur von Willebrand et dosage
fonctionnel du facteur von Willebrand). Ces tests peuvent
étre demandés par le gynécologue ou 'omnipraticien; la
patiente peut également étre directement orientée vers un
hématologue. Cependant, linterprétation des résultats
anormaux ou limites nécessite habituellement une orienta-
tion vers un conseiller en hématologie (ou en médecine
interne).

Puisque les taux de facteur von Willebrand et de facteur
VIII sont affectés par un certain nombre de parametres et
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Figure 1 Etablissement d’un diagnostic de ménorragie
(Tableau inspiré de J.M. Higham et coll. Br. J. Obstet. Gynaecol, vol. 97, 1990, p. 734-9)

Jours 1 2 3

SERVIETTES

Légérement souillée
S

Modérément souillée
>

Fortement souillée
-

TAMPONS

Légérement souillé
[I—

Modérément souillé
[— ]

Fortement souillé
[

Score menstruel :

qu’ils sont ainsi appelés a fluctuer, il peut s’avérer nécessaire
de procéder a un test a plus d’une occasion en présence
d’antécédents positifs, lorsque les taux de facteur von
Willebrand sont normaux a la suite du test initial
(Tableau)'s.

En présence d’antécédents positifs et en 'absence de MvW/,
d’autres explorations peuvent s’avérer indiquées afin de
déterminer la présence ou non d’une légere déficience en
facteur X1, d’un dysfonctionnement plaquettaire et d’autres
troubles rares (tels que I'az-antiplasmine ou une déficience
en facteur XIII) qui ne peuvent étre évalués par les tests de

dépistage (Tableau 2).

11 est important de disposer d’un diagnostic hématologique
précis, puisque le diagnostic peut affecter des situations
cliniques telles que la prise en charge de ’hémorragie tant
gynécologique que non gynécologique, les modalités
pharmaceutiques /  thérapeutiques
mandées pour la prise en charge de ’'hémorragie grave, les
lignes directrices pour la préparation de la patiente en vue
d’une chirurgie (y compris la prise en charge préopératoire
et postopératoire) et les renseignements a offrir dans le
cadre du counseling familial.

optimales recom-

Cliniques multidisciplinaires

Le recours a des cliniques multidisciplinaires constitue le
mode de prise en charge idéal pour les femmes qui
présentent une coagulopathie héréditaire et une ménor-
ragie. Toutefois, a ’heure actuelle, il n’existe que tres peu de
ces cliniques et elles font toutes partie de centres de soins
tertiaires. De telles cliniques comptent les services d’une

infirmiere, d’'un hématologue clinique et d’un gynécologue;
ces intervenants rencontrent la patiente et assurent la liaison
avec lomnipraticien. L’équipe multidisciplinaire idéale
disposerait d’une représentation de spécialités encore plus
large et compterait les services dun hématologue de
d’un d’un
anesthésiste, d’un omnipraticien, d’un travailleur social,
d’un pharmacien, d’'un technicien de laboratoire et d’un
secrétaire.

laboratoire, obstétricien-gynécologue,

Recommandations

1. Les coagulopathies héréditaires devraient étre prises en
considération dans le cadre du diagnostic différentiel de
toutes les patientes qui présentent une ménorragie. (11-2 B)
Le systeme de notation graphique présenté est un outil
validé qui offre une méthode simple et pratique grace a
laquelle les patientes peuvent quantifier leur perte
sanguine. (II-2B)

2. Puisque les coagulopathies sous-jacentes sont fréquentes
chez les femmes qui présentent une ménorragie, les
médecins devraient envisager 'exécution d’une numération
plaquettaire, un dosage du taux d’hémoglobine et de
I’hématocrite, un dosage de la ferritine, un TP (RIN) et un
TCA chez ces dernicres. Chez les femmes qui présentent
des antécédents personnels d’autres types de saignements
ou des antécédents familiaux d’hémorragie, d’autres explo-
rations devraient étre envisagées, y comptis un bilan MvW
(facteur VIII, antigene du facteur von Willebrand et dosage
fonctionnel du facteur von Willebrand). (II-2B)
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Tableau 3 Raisons a I'origine de la fluctuation des taux
de facteur von Willebrand

A. Raisons physiologiques
Etat de santé
Fluctuations du cycle menstruel / hormonales
B. Modification attribuable a des parameétres coexistants

1. Paramétres associés a des taux accrus de facteur von
Willebrand

Vieillissement

Inflammation aigué et chronique

Diabete

Tumeur maligne

Grossesse ou utilisation de contraceptifs oraux
Stress, exercice

Hyperthyroidie

2. Paramétres associés a des taux réduits de facteur von
Willebrand

Hypothyroidie

Groupe sanguin O plus faible que le groupe non O

PRISE EN CHARGE DE LA
MENORRAGIE CHEZ LES FEMMES QUI
PRESENTENT UNE COAGULOPATHIE

De plus en plus de résultats indiquent que la qualité de vie
des femmes présentant une coagulopathie héréditaire en
général, et des femmes présentant une MvW en particulier,
est nettement réduite par la ménorragie et 'anémie qui en
résulte’®. De nombreuses stratégies efficaces s’offrent a
nous pour la prise en charge de ce probleme. En général, la
prise en charge suit une progression allant des approches
approches chirurgicales, lorsque les
approches médicales échouent. Les diverses options
devraient étre présentées a la patiente.

médicales aux

Les cliniciens sont une fois de plus priés de se reporter au
document « Directives cliniques de la SOGC : Lignes
directrices sur la prise en charge du saignement utérin
anormal » pour un survol ou une discussion approfondie
sur Pexploration et la prise en charge des saignements
utérins anormaux!’,

Les traitements visant les saignements anormaux chez les
femmes présentant une coagulopathie héréditaire peuvent
étre catégorisés comme étant de nature médicale ou
chirurgicale (Tableau 4).

Bon nombre de ces traitements ont été particulicrement
évalués dans le cadre de la prise en charge des femmes
présentant une coagulopathie, la plupart du temps chez des
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femmes qui présentaient une légere MvW, laquelle
constitue la coagulopathie héréditaire la plus courante.
Drautres traitements suggérés sont fondés sur des données
ayant ¢té accumulées dans le cadre de la prise en charge
générale de la ménorragie et extrapolées aux patientes
présentant une coagulopathie héréditaire. Puisque la pra-
tique varie considérablement en fonction des préférences
personnelles, des études prospectives s’aveérent requises
pour définir avec précision l'utilité relative de chacun de ces
traitements. La prise en charge se doit d’étre personnalisée
et atteint son efficacité maximale lorsqu’elle est mise en
facon conjointe et coordonnée par
lomnipraticien, I’hématologue et le gynécologue. On
prévoit que cette approche entralnera une diminution
substantielle du nombre d’hystérectomies et une
amélioration notable de la qualit¢ de vie des femmes
affectées.

ceuvre de

Traitements médicaux

A. Traitements hormonaux
Les traitements hormonaux sont habitucllement les
traitements de premiere intention chez les femmes
présentant une coagulopathie et une ménorragie. Tous les
traitements hormonaux sont considérés comme étant strs
pour les femmes qui présentent une coagulopathie
héréditaire.

1. Contraceptifs oraux combinés (COC)

Les COC constituent un traitement efficace et sur pour
contrer la ménorragie; ils permettent en effet de réduire la
perte sanguine menstruelle d’environ 50 %1°. A moins
d’étre particulierement contre-indiqués (p. ex. chez les
fumeuses agées de plus de 35 ans), les contraceptifs oraux
combinés constituent le traitement de premiere intention?
pour la prise en charge de la MvW et comptent un taux de
réussite ¢levé?!.

Ces agents agissent, du moins en partie, en entrainant une
hausse des taux plasmatiques du facteur VIII et du facteur
von Willebrand. Les contraceptifs oraux combinés consti-
tuent le traitement idéal pour contrer la ménorragie chez les
femmes présentant une MvW qui nécessitent également un
moyen efficace d’assurer la contraception et la maitrise de la
dysménorrhée, ainsi que chez celles qui nécessitent une sup-
pression de Povulation pour la prise en charge du syndrome
intermenstruel grave (également connu sous le nom de
«douleurs pelviennes intermenstruelles » chez les patientes
présentant une MvW).

Le recours a la pilule monophasique administrée selon un
schéma posologique continu (sans période d’arrét), lequel
entraine I’élimination totale des menstruations, devrait étre
envisagé, et ce, particulierement chez les femmes présentant
une anémie et chez celles qui connaissent une provocation
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hémodynamique au moment des menstruations. La
métrorragie, si elle est 1égere, peut étre ignorée. Toutefois,
lorsqu’elle s’avere problématique, la métrorragie peut ¢tre
contrée par 'administration de deux comprimés de COC
par jour, pendant une période de trois a quatre jours, ou par
lapplication d’un timbre transdermique de 50 pg
d’eestrogenes pendant la méme période. Si la métrorragie
persiste, "administration d’un comprimé de 50 pg de COC
(en remplacement de la préparation a faible dose habituelle)
peut faire 'objet d’un essai.

2. Agents progestatifs
2.1 Acétate de médroxyprogestérone-retard (AMPR)

Comme dans le cas de la population générale, PAMPR
administré par injection intramusculaire une fois tous les
trois mois représente une solution de rechange utile pour la
prise en charge de la ménorragie chez les femmes qui
souhaitent obtenir une protection contraceptive, mais pour
lesquelles les COC sont contre-indiqués. Cette option peut
savérer appropriée pour les femmes qui souhaitent
conserver leur fertilité ou, encore, a titre de mesure de tem-
porisation pour les
médecins et leurs patientes qui adoptent cette solution de
rechange devraient étre mis au courant du fait que, bien que

femmes périménopausées. Les

I'aménorrhée soit I'issue anticipée de cette intervention, pas
moins du 1/3 des femmes connaissent malgré tout des
pertes vaginales légeres ou des saignements de facon con-
tinue pendant le traitement.

A la suite d’une injection intramusculaire chez les patientes
présentant une coagulopathie, une pression devrait étre
appliquée au site d’injection pendant 15 minutes. En
présence (rare) d'une MvW grave ou de toute autre
coagulopathie grave, les injections intramusculaires sont
contre-indiquées.

2.2 Systeme intra-utérin a libération de lévonorgestrel (SIU
Mirena)

Tout récemment, un autre mode d’administration
chronique d’un progestatif dans 'endométre a été lancé sur
le marché sous le nom de systeme intra-utérin (SIU) Mirena.
Mirena libere 20 pg de lévonorgestrel par jour, ce qui
supprime efficacement la croissance endométriale et
entraine une diminution notable des
menstruels, de la coagulation et de la dysménorrhée. Ce
dispositif a été évalué de facon approfondie chez des
femmes présentant une ménorragie grave qui étaient en
attente d’une hystérectomie. L’utilisation du SIU Mirena a
entrainé une diminution de la perte sanguine menstruelle de
lordre de 74 % a 97 %, ainsi que 'annulation subséquente
de Phystérectomie chez de 64 % a 82 % des femmes?223,
L’acceptation générale de ce dispositif est excellente;

toutefols, on compte, parmi les effets indésirables signalés

saignements

Tableau 4 Options de traitement pour les femmes
présentant une ménorragie et une coagulopathie
héréditaire

Traitements médicaux
A. Traitements hormonaux
Contraceptifs oraux combinés
Acétate de médroxyprogestérone-retard (AMPR)
SIU a libération de lévonorgestrel (Mirena)
Danazol (Cyclomen)
Analogues de la gonadolibérine (Gn-RH)
B. Traitements non hormonaux
Agents antifibrinolytiques
Desmopressine
AINS (inhibiteurs de la COX-2)
Traitement substitutif en fer
C. Produits sanguins
Humate-P
Autres
Traitements chirurgicaux
A. Conservateur
Intervention visant I'ablation endométriale
B. Définitif

Hystérectomie

(probablement attribuable a Iabsorption générale du
norgestrel), ce qui suit : le gain pondéral, les maux de téte, la
dépression, 'acné, les saignements prolongés et les pertes
vaginales légeres. Puisque le SIU a libération de
lévonorgestrel n’est offert sur le marché que depuis tout
récemment, tres peu de données sont disponibles quant a
son efficacité, particulierement en ce qui concerne la prise
en charge de la ménorragie chez les femmes présentant une
coagulopathie héréditaire; il est cependant considéré
comme une option thérapeutique sure et appropriée pour
cette population de patientes?*.

3. Danazol (Cyclomen)

Le danazol (Cyclomen), autre traitement efficace contre la
ménorragie, a été utilisé avec succés pour maitriser les
saignements excessifs?t. Ce médicament est un stéroide
synthétique doté de propriétés Iégerement androgéniques et
exerce un effet direct profond sur le tissu endométrial. Il est
possible de provoquer une oligoménorrhée ou une
aménorrhée au moyen d’une posologie de danazol de 100 a
200 mg par jour, pendant une période de trois mois; cet
effet peut par la suite étre maintenu a I’aide d’une posologie
de 100 mg par jour (une posologie de 100 mg tous les deux
jours peut méme suffire a cette fin).
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4. Analogues de la gonadolibérine (Gn-RH)
L’hypo-cestrogénie provoquée par la Gn-RH entraine un
amincissement endométrial se traduisant habituellement
par une aménorrhée; toutefois, les effets indésirables
importants de cette substance (dont la perte osseuse et des
symptomes ménopausiques tels que les bouffées de chaleur
et la sécheresse vaginale) en rendent [lutilisation
thérapeutique moins attrayante. Qui plus est, chez les
patientes présentant une MvW, cette hypo-cestrogénie
provoquée aggrave, en théorie, la baisse des taux de facteur
VIII et de facteur von Willebrand, ce qui prédispose ces
patientes (encore une fois en théorie) a des saignements
encore plus accrus. La Gn-RH peut toutefois s’avérer utile
dans la prise en charge de la ménorragie, si elle est utilisée
conjointement avec un traitement de compensation
(cestrogenes et progestatif).

B. Traitements non hormonaux

1. Agents antifibrinolytiques

L’agent antifibrinolytique connu sous le nom d’« acide
tranexamique » entraine une diminution substantielle de la
capacité fibrinolytique du sang menstruel, ce qui stabilise la
coagulation et entraine ainsi une diminution de la perte san-
guine menstruelle d’environ 50 % en moyenne?. Il s’avere
femmes qui présentent une
coagulopathie sous-jacente?02” que chez celles qui n’en
présentent pas?. Ce traitement tres efficace ne doit étre
administré qu’au cours de la période menstruelle en tant que
telle, ce qui lui confére un avantage majeur. La posologie
standard (pour les adultes) de ’acide tranexamique est de
1 g po q6h; toutefois, un nombre limité d’essais ont indiqué
que le recours a une seule dose de 4 g par jour, par voie
orale, s’avérait tout aussi efficace et bien toléré26:27, Une
légere nausée constitue le seul effet indésirable courant de
lacide tranexamique. Ce dernier peut également cétre
administré par voie intraveineuse (10 mg/kg qoh).

efficace tant chez les

2. Desmopressine (DDAVP, Octostim)

La desmopressine, analogue synthétique de la vasopressine,
peut étre administrée par voie intranasale, par voie
sous-cutanée ou par perfusion intraveineuse. Elle libere le
facteur von Willebrand des sites de stockage se trouvant au
sein des cellules endothéliales, ce qui entraine une augmen-
tation du taux de facteur von Willebrand et, par la suite, une
hausse des taux plasmatiques de facteur VIII. La
desmopressine est utilisée pour traiter les patientes
présentant une coagulopathie légere, c.-a-d. la MvW 1égere,
I’hémophilie A légere et les troubles légers de la fonction
plaquettaire?s.29,

A la suite de 'administration par voie intraveineuse d’une
dose standard de 0,3 pg/kg (dose maximale : 20 ng) de
desmopressine, les taux de facteur von Willebrand et de
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facteur VIII connaissent une hausse allant du double au
sextuple, par comparaison avec les taux de base. Les taux
maximaux de facteur VIII et de facteur von Willebrand
s’observent dans les 30 a 60 minutes qui suivent la perfusion
intraveineuse et dans les 30 a 120 minutes qui suivent
I’administration intranasale.

I’administration de desmopressine par voie intranasale3! ou
sous-cutanée’? constitue un traitement pratique contre la
ménorragie pour les patientes qui présentent une légere
MvW, pour les conductrices de 'hémophilie A et pour
celles qui léger  dysfonctionnement
plaquettaire®. La desmopressine peut étre utilisée pour
soutenir leffet du traitement antifibrinolytique. La
desmopressine en vaporisateur intranasal (vaporisateur
intranasal Octostim — concentration : 1,5 mg/ml) est
administrée a raison d’une vaporisation par narine, pour
une dose totale de 300 ug. Par voie sous-cutanée (Octostim

présentent un

injectable), la desmopressine est administrée selon une dose
de 0,3 pg/kg. L’administration de la desmopressine devrait
débuter des le déclenchement des regles et peut étre répétée
aintervalles de 12 a 24 heures pendant les deux ou trois pre-
miers jours des menstruations. Bien qu’une tachyphylaxie
ait été signalée a la suite de l'administration de doses
fréquemment répétées de desmopressine, une réponse
thérapeutique équivalant a environ 70 % de la réponse
initiale est habituellement observée3*.

Les effets indésirables de la
habituellement légers et transitoires; parmi ceux-ci, on
trouve la rougeur du visage, les maux de téte, la nausée, des
crampes rappelant les crampes menstruelles, ainsi que des
modifications mineures du pouls et de la tension artérielle.
Puisqu’il  s’agit synthétique de la
vasopressine, la desmopressine exerce également un effet
antidiurétique d’une durée d’environ 24 heures. Ainsi, pen-
dant 24 heures 2 la suite de 'administration de DDAVDP,
I'apport hydrique devrait étre limité a environ 75 % de
Papport normal, et ce, atin de prévenir apparition d’une
hyponatrémie importante’>. Par voie intraveineuse, la
desmopressine devrait étre administrée chez une patiente se
trouvant en position couchée.

desmopressine  sont

d’'un  analogue

3. Anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS)

Les anti-inflammatoires non stéroidiens inhibent Ia
cyclo-oxygénase et entralnent une diminution des taux de
prostaglandine endométriale, mais nuisent également a
lagrégation plaquettaire. Ainsi, en général, pour ce qui est
de la prise en charge de la ménorragie chez des patientes
présentant une MvW ou toute autre coagulopathie
héréditaire, le recours aux AINS s’avere contre-indiqué en
raison de ses effets qui entralnent exacerbation des
saignements excessifs. Cependant, il est possible que les
inhibiteurs de la COX-2 (p. ex. Celebrex, Vioxx), qui
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n’entraineraient pas (selon certaines sources) un
dysfonctionnement  plaquettaire, figure
d’exception et puissent ainsi s’avérer utiles pour les femmes

qui présentent une coagulopathie héréditaire.

fassent

4. Carence en fer

De facon obligatoire, toutes les femmes qui présentent une
anémie ou une carence en fer attribuable a la ménorragie
doivent bénéficier d’un traitement substitutif en fer
adéquat.

C. Produits sanguins

Les  thérapies hormonales et non hormonales
susmentionnées représentent la pierre angulaire du
traitement des femmes présentant une coagulopathie
héréditaire et leur utilisation devrait étre envisagée avant
que I'on songe a avoir recours a des produits sanguins,

particuliecrement dans le cas des coagulopathies légeres.

Le Humate P constitue le traitement privilégié contre la
MvW grave. Il s’agit d’'un concentré de pool de plasma
humain, ayant subi un procédé d’inactivation virale, qui
contient tant le facteur VIII que le facteur von Willebrand.
Le plasma congelé et les cryoprécipités ne constituent pas
des traitements de premiére intention en ce qui concerne la
MvW grave; leur utilisation devrait étre réservée aux situa-
tions d’urgence dans le cadre desquelles il est impossible
d’avoir rapidement accés a du Humate P. A la suite d’une
perfusion 1V, le Humate P remplace le facteur von
Willebrand pendant une période allant de 12 a 24 heures.

La desmopressine n’exerce aucun effet sur le facteur IX.
Pour les conductrices de la carence en facteur IX, un facteur
IX recombinant est disponible et constitue le traitement de
premicre intention lorsqu’une thérapie de remplacement
s’avere nécessaire.

De nombreuses patientes présentant une carence en facteur
XI ne connaissent pas de saignements anormaux. Ainsi,
lorsque la carence est légere et en "absence d’antécédents de
saignements importants, on peut habituellement s’abstenir
d’avoir recours a un traitement. Lorsqu’un traitement
s’avere nécessaire, le recours au plasma humain constitue
généralement le traitement a privilégier. Un concentré de
facteur XI est disponible, mais il est possible qu’il soit
associé a la thrombose. Un nombre limité d’essais ont
obtenu des résultats positifs en administrant de la
desmopressine a des patientes qui présentaient une carence
en facteur XI%7,

Traitements chirurgicaux

Reportez-vous au document « Directives cliniques de la
SOGC : Lignes directrices sur la prise en charge du
saignement utérin anormal » pour une discussion
approfondie sur les solutions de rechange chirurgicales!”.

Chirurgie conservatrice : Ablation endométriale

Pour les femmes présentant une coagulopathie héréditaire
et des saignements I’ablation
endométriale constitue une option thérapeutique sure et
efficace.  Lutilisation  de d’ablation
endométriale de deuxiéme génération (ablation globale) ou
de Délectrocoagulation hystéroscopique par  rollerball
pourrait s’avérer plus stre et plus facile a mettre en ceuvre
que la résection hystéroscopique. L’ablation endométriale
globale a 'aide d’un ballonnet thermique a été utilisée chez
des femmes présentant une coagulopathie®. Il faut s’assurer
de minimiser les risques de complications traumatiques, au
cours de la dilatation du col, en utilisant des ramollissants du
col avant lintervention et en évitant d’avoir recours a un

utérins  anormaux,

technologies

tenaculum.

Traitement chirurgical définitif : Hystérectomie
L’hystérectomie constitue le traitement définitif pour
contrer la ménorragie, conformément au document
«Directives cliniques de la SOGC : Lignes directrices sur la
prise en charge du saignement utérin anormal ». Avant
Iintervention, il faut s’assurer de normaliser les facteurs de
coagulation, et ce, afin de risques
d’hémorragie peropératoires et postopératoires.

minimiser les

Recommandations
3. La prise en charge de la ménorragie chez les femmes qui
présentent une coagulopathie héréditaire devrait ctre
personnalisée. (I11-B)

4. La présence d’une coagulopathie héréditaire ne constitue
pas une contre-indication aux thérapies hormonales
(contraceptifs Oraux, [II-1B]
médroxyprogestérone-retard, [11-3B] danazol, [II-2B] ana-
logues de la Gn-RH [II-3B]) ni aux traitements locaux (SIU
a libération de lévonorgestrel [II-1B]) ni aux traitements
non hormonaux (agent antifibrinolytique connu sous le
nom d’acide tranexamique, [II-1B] desmopressine [II-1B]).
Ces thérapies constituent toutes des traitements de
premiére intention. Les produits sanguins ne devraient pas
étre utilisés chez les femmes
coagulopathie légere. (I11-A)

acétate de

qui présentent une

5.Pour les femmes qui ne veulent plus conserver leur
fertilité, le traitement chirurgical conservateur (ablation) et
I’hystérectomie peuvent constituer des options. (11I-B) Les
cliniciens peuvent consulter le document « Directives
cliniques de la SOGC : Lignes directrices sur la prise en
charge du saignement utérin anormal » pour une discussion
approfondie sur les modalités thérapeutiques disponibles,
tant médicales que chirurgicales. La
préopératoire des facteurs de coagulation et la mise en
ceuvre d’un suivi postopératoire appropri¢ devraient étre
assurées en vue de minimiser les risques d’hémorragie
peropératoires et postopératoires. (I1I-1B)

normalisation
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PRISE EN CHARGE DE LA PATIENTE
ADOLESCENTE PENDANT LA PERIODE
ENTOURANT L’APPARITION DES REGLES

Iexécution, avant 'apparition des régles, de tests chez les
femmes issues de familles présentant des antécédents de
coagulopathie héréditaire est recommandée. Le maintien
d’un « indice de suspicion élevé » lorsque des adolescentes
présentent des problemes hémorragiques (tels qu’une
hémorragie ou des saignements cutanéo-muqueux a
I'apparition des regles) devrait accroitre la probabilité d’un
diagnostic précoce. L’établissement d’un diagnostic avant
I'apparition des regles nous permet de préparer tant la jeune
adolescente que sa famille a la prise en charge physique et
affective des premieres regles et de celles qui suivront.

La poursuite du counseling contribuera a atténuer les
anxiétés que les adolescentes peuvent entretenir au sujet de
regles en général. Les
comprendre un survol des médicaments disponibles
permettant la régulation des cycles (particulierement en ce
qui concerne la fréquence, la durée et I'abondance des
saignements I'adolescence), des
médicaments utilisés pour la maitrise des menstruations
abondantes, ainsi que des
L’importance du syndrome intermenstruel (les douleurs
pelviennes intermenstruelles associées a 'ovulation) et de sa
prise en charge appropriée, et les questions entourant la
contraception, devraient étre traitées. Les parents (ainsi que
ladolescente  elle-méme)  devraient bénéficier de
renseignements sur 'innocuité et le caractere approprié du
recours aux COC, que ceux-ci soient prescrits a des fins de
contraception ou pour la maitrise des saignements. La
patiente devrait étre avisée que sa fertilité future n’en sera
pas affectée, mais qu’il est possible que ses enfants héritent

leurs discussions devraient

anovulatoires  de

médicaments a éviter.

de la maladie.

Il est important que Iéquipe multidisciplinaire entre en
scene des les premiers instants. La patiente devrait étre
incitée a en apprendre autant que possible au sujet de sa
coagulopathie. Elle devrait étre mise au fait des nombreuses
ressources et organisations qui s’offrent a elle, y compris
pourra  obtenir
renseignements au sujet des coagulopathies héréditaires et
de leur prise en charge.

des sources ou elle d’excellents

Apparition des premiéres régles

I a été établi qu’une proportion
adolescentes présentant une ménorragie a 'apparition de
leurs regles
coagulopathie?’-¥. La présence de saignements menstruels
excessifs débutant a lapparition des premicres regles
constitue un probleme particulierement effrayant pour les
adolescentes et encore plus pour celles qui présentent une

importante  des

premicres présentaient également une
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coagulopathie héréditaire. Ce sujet devrait étre abordé a
I'avance avec la jeune femme et sa famille. Il est important
de renseigner la patiente au sujet de la facon de déterminer
le caractere « excessif » des saignements, de la gamme de
produits de protection féminine disponibles et du moment
a partir duquel une consultation médicale s’avere indiquée.
La patiente devrait savoir quil existe une variété de
médicaments pouvant assurer la prise en charge de ses
saignements anormaux.

Recommandations

0. Les filles issues de familles présentant des antécédents de
MvW ou de toute autre coagulopathie héréditaire devraient
faire 'objet de tests avant apparition de leurs premieres
regles, et ce, afin de déterminer si elles ont hérité a leur tour
de ces maladies. Ainsi, la patiente et sa famille seront en
mesure de se préparer aux premieres regles et aux regles
subséquentes. (I11-C)

7. Chez les adolescentes qui présentent une ménorragie, la
présence possible d’une coagulopathie héréditaire devrait
étre écartée. (III-B) Dans la mesure du possible, une explo-
ration devrait étre effectuée avant la mise en ceuvre d’un
traitement aux contraceptifs oraux, puisque la hausse des
taux de facteur VIII et de facteur von Willebrand
provoquée de facon hormonale pourrait masquer le
diagnostic. (II-B)

GROSSESSE CHEZ LES PATIENTES
PRESENTANT UNE COAGULOPATHIE

Bien que la grossesse ne soit pas contre-indiquée chez les
patientes présentant une coagulopathie, sa prise en charge
nécessite néanmoins une approche multidisciplinaire.
Idéalement, une discussion prégrossesse devrait avoir lieu
entre les futurs parents et 'équipe médicale.

Réaction physiologique prévue en ce qui concerne
la grossesse chez les femmes présentant une
coagulopathie

Lactivité du facteur VIII et du facteur von Willebrand
connait habituellement une hausse notable au cours de la
grossesse chez les femmes présentant une MvW de
type 14042 et chez les conductrices de 'hémophilie A*. Ces
facteurs atteignent leur taux maximal entre la 29¢ et la
35¢ semaine de gestation*’#3. Les taux des facteurs IX et XI
ne fluctuent habituellement pas de facon significative au
cours de la grossesse#?43. Puisque les taux de facteur ne sont
pas prévisibles au cours de la grossesse, il est recommandé
de procéder a nouveau a un test au cours du troisicme
trimestre. A la suite de ’accouchement, les taux de facteur
reviennent habituellement a leurs valeurs de départen 7 a
10 jours; toutefois, cette baisse survient parfois plus tot*.
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Prise en charge de la grossesse

Au cours de la grossesse

I’hémorragie attribuable a la coagulopathie en tant que telle
est plutot rare au cours de la grossesse. Lorsqu’une inter-
diagnostique  (p. ex. amniocentese) ou
thérapeutique effractive est prévue au cours de la grossesse,
les taux de facteur (correspondant a la pathologie) devraient
étre évalués avant la mise en ceuvre de lintervention en
question. Un taux de facteur de 0,5 U/ml est généralement
considéré comme adéquat aux fins des techniques

vention

diagnostiques et de l'accouchement chez les femmes
présentant une MvW de type 14. Lorsque la future mére est
une conductrice de ’hémophilie, le counseling génétique
s’avere obligatoire. Le diagnostic prénatal déborde du cadre
du présent document. Dans le cas des pathologies liées au
chromosome X, la détermination du sexe de l'enfant a
naitre est recommandée, puisque cette information
pour lobstétricien au moment de

s’avérera utile

I’accouchement.

Dans le cadre des préparatifs a 'accouchement, les taux de
facteur devraient étre évalués au cours du troisieme
trimestre (préférablement entre la 32¢ et la 34¢ semaine de
gestation). A la suite de I’évaluation de ces taux au cours du
troisieme trimestre, les recommandations finales en ce qui
concerne 'accouchement devraient faire Pobjet d’une dis-
cussion avec la patiente et étre consignées dans le dossier
(conjointement avec les raisons motivant la décision). De
plus, une copie des recommandations devrait étre remise a
la patiente, de fagon a ce qu’elle puisse remettre lesdites
recommandations a I’équipe qui I'accueillera a Phopital au
moment de laccouchement. Il est important que les
femmes qui présentent une coagulopathie grave ou dont le
feetus court le risque de présenter une coagulopathie grave
accouchent dans un hopital ayant acces a des conseillers en
obstétrique, en anesthésiologie, en hématologie et en
pédiatrie. L’acces a un service transfusionnel approprié doté
des facteurs de coagulation nécessaires, au besoin, est
¢également obligatoire.

Travail et accouchement

11 serait idéal de procéder a I’évaluation des taux de facteur
au moment de I’hospitalisation; toutefois, cela s’avere
irréaliste. Qui plus est, il ne devrait y avoir qu’une faible
variation entre les taux évalués au cours du troisieme
trimestre et les taux évalués au moment de 'hospitalisation.
Le taux de facteur considéré comme adéquat pour
I'accouchement vaginal et la césarienne est de 0,5 U/ml
chez les femmes présentant une MvW de type 14.

La présence d’'une coagulopathie héréditaire ne constitue
pas en tant que telle une indication de procéder a un
accouchement par césarienne; la décision de procéder a une
telle intervention devrait étre fondée sur des indications de

nature obstétricale®¢. L’accouchement devrait étre aussi
atraumatique que possible; les intervenants devraient
s’assurer de minimiser les risques de lacérations au niveau
du périnée et des voies génitales maternelles. Le recours a la
ventouse obstétricale et aux forceps devrait étre évité, tout
comme le prélevement (aux fins de la gazométrie) de sang
du cuir chevelu feetal et utilisation d’électrodes devant étre
positionnées sur ce dernier.

Post-partum

Au sein de la population générale, le risque d’hémorragie
post-partum précoce (au cours des 24 premicres heures a la
suite de 'accouchement) est de 4 % a 5 %. Ce risque est de
16 % a 22 % chez les patientes présentant une MvW, une
déficience en facteur XI, ainsi que chez les conductrices de
Ihémophilie, ce qui constitue une nette hausse*?47. Le
risque d’hémorragie post-partum tardive connait également
une hausse pour atteindre de 11 % a 24 % des femmes
présentant une coagulopathie (par comparaison avec moins
de 1 % au sein de la population générale)*1:4247. 11 est
généralement recommandé de maintenir les taux de facteur
au-dessus de 0,5 U/ml pendant une période de trois a
quatre jours, a la suite d’'un accouchement vaginal, et de
quatre 4 cing jours, a la suite d’une césarienne®. Les femmes
qui courent le risque de présenter une hémorragie post-par-
tum tardive devraient se soumettre a un dosage du taux
d’hémoglobine avant d’obtenir leur congé de ’hépital. Elles
devraient également bénéficier de renseignements au sujet
de possibles saignements excessifs et faire objet, deux
semaines 2 la suite de ’accouchement, d’une consultation
de suivi.

Anesthésie obstétricale

Lorsque la coagulation s’avére normale en présence d’une
MvW de type 1 (a la suite d’'un test mené au cours du
troisieme  trimestre),  bon
procéderont a une analgésie péridurale*$#. Cette derniere a
pour avantage que le bloc péridural qu’elle permet peut étre
prolongé en vue d’assurer une anesthésie, lorsque le recours
a une césarienne s’avere nécessaire.

nombre  d’anesthésiste

L’analgésie  /  anesthésie (péridurale,
rachianesthésie) est contre-indiquée en présence de
résultats indiquant que la coagulation est anormale au
moment de "administration du bloc de I’axe cérébro-spinal,

et ce, en raison des risques de voir apparaitre un hématome

régionale

affectant cet axe®. Les hématomes de I'axe cérébro-spinal
sont rares chez les femmes présentant une coagulation
normale (1:150 000-1:220 000); de plus, il est établi que leur
probabilité d’apparition connait une hausse chez celles qui
présentent une coagulopathie®). Puisque I'apparition d’un
hématome de I'axe cérébro-spinal peut étre provoquée par
le retrait d’un cathéter pour anesthésie péridurale, ce dernier
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devrait étre retiré lorsque la coagulation est normale. Dans
le cas de la MvW de type 1, cela se traduira par un retrait
immédiatement a la suite de 'accouchement, puisque les
taux de facteur von Willebrand connaissent une baisse a ce
moment. Les blocs du nerf honteux interne sont également
contre-indiqués chez les patientes présentant une coagula-
tion anormale. Les injections intramusculaires devraient
étre évitées chez les patientes présentant une coagulopathie
héréditaire  grave. péridurale
contre-indiquée, il est possible de procéder a une analgésie a
I'aide d’opioides administrés par voie intraveineuse (p. ex.
fentanyl, mépéridine) et/ou de protoxyde d’azote. Il est
nécessaire d’assurer un suivi approprié lorsque l'on a
recours a des opioides administrés par voie intraveineuse.

Lorsque la savere

Dans le cas de la césarienne, I'anesthésie régionale est
contre-indiquée en présence de résultats indiquant une
coagulopathie. Lorsque la coagulation est mal définie et que
la patiente présente des voies respiratoires malaisées, la
rachianesthésie peut constituer une option, mais les risques
et les avantages de Ilanesthésie générale et de la
rachianesthésie doivent étre pris en considération et faire
I'objet d’une discussion avec la patiente. Lorsque l'on a
recours a une analgésie / anesthésie régionale, la patiente
devrait faire I’'objet d’un suivi post-partum afin de s’assurer
de la dissipation du bloc et du retour a la normale de la
fonction neurologique. Parmi les symptomes
hématome péridural, on peut trouver la paralysie flasque, la
dorsalgie et la réapparition de Pengourdissement, de la
faiblesse ou du dysfonctionnement intestinal et vésical. Si
ces symptomes apparaissent chez une femme présentant
une coagulopathie, il est essentiel de diagnostiquer le
rapidement (IRM,
d’évacuer P’hématome sans délai. Plus le délai s’allonge, plus
il est probable de constater la présence d’un trouble
neurologique permanent.

d’un

probleme tomodensitométrie) et

Nouveau-né

Lorsque le nouveau-né court le risque de présenter une
coagulopathie grave, des prélevements sanguins doivent
étre effectués sur le cordon ombilical afin de déterminer le
taux du facteur qui fait défaut chez la mere. Dans certains
cas, les taux de facteur n’ont pas de valeur diagnostique a la
naissance; néanmoins, les résultats du dosage permettent
habituellement d’obtenir une certaine indication quant a
’état de 'enfant et révelent les taux de base (au cas ou une
intervention s’avérerait requise). Si les taux de facteur ne
sont pas instructifs, leur dosage doit étre répété
ultérieurement.

Les injections intramusculaires devraient étre évitées chez
les nouveau-nés courant le risque de présenter une
coagulopathie héréditaire grave; de plus, la chirurgie ou la
circoncision devrait étre remise, chez les nouveau-nés
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courant le risque de présenter quelque coagulopathie
héréditaire que ce soit, jusqu’a ce qu’il soit possible de
procéder a un bilan / une préparation adéquate. Lorsque la
vitamine K n’est pas administrée par voie intramusculaire,
elle doit’étre par voie orale ou sous-cutanée et une pression
doit étre exercée pendant 10 minutes sur le site d’injection.
Lorsque Ton choisit de procéder a 'administration de la
vitamine K par voie orale, des doses répétées s’averent
nécessaires®!. Une échographie trans-fontanelle devrait étre
effectuée peu de temps apres la naissance chez les nou-
veau-nés pour lesquels la présence d’'une coagulopathie
grave a été établie. La question de savoir si un nouveau-né
présentant une coagulopathie grave devrait demeurer ou
non sous observation a ’hopital pendant une période plus
longue qu’a Thabitude n’a pas encore été élucidée.
Toutefois, lorsqu’un tel nouveau-né obtient son congé de
I'hopital  tot, une consultation de suivi hative est
recommandée. Les nouveau-nés pour lesquels la présence
d’une coagulopathie héréditaire a été établie devraient étre
inscrits au registre du centre d’hémophilie; de plus, les
conseils habituels devraient étre donnés aux familles
concernées. Le médecin de premier recours doit étre avisé
de la présence d’un diagnostic de coagulopathie.

Traitement

Travail et accouchement

Des préoccupations ont été soulevées®® quant a la
possibilité que la desmopressine soit a 'origine de contrac-
tions utérines donnant lieu a un travail préterme, d’un retard
de croissance intra-utérin et d’une hyponatrémie. Aucune
grande base de données ne confirme linnocuité de la
desmopressine au cours de la grossesse. Toutefois, nous
avons recensé une étude in vitro se penchant sur le trans-
port de la desmopressine au-dela du placenta chez
’homme> et un certain nombre de rapports cliniques
publiés (portant principalement sur des patientes enceintes
qui présentaient un diabete insipide) qui en soutiennent
I'innocuité au cours de la grossesse>.

L’expérience clinique semble indiquer qu’il est raisonnable
d’avoir recours a la desmopressine immédiatement avant
Iexécution d’une césarienne. lLa desmopressine peut
également ¢étre administrée une fois le cordon clampé a la
suite de ’accouchement, au besoin, sans que cela ne souleve
de préoccupations. En ce qui concerne les autres indica-
tions de la desmopressine au cours de la grossesse, la
décision doit étre prise au cas par cas, en fonction des
renseignements rassurants disponibles au sujet de son
innocuité et en prenant en considération les solutions de
rechange (telles que le recours a d’autres médicaments ou a
des produits sanguins). La desmopressine n’est pas
contre-indiquée au cours de la lactation.
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Dans le cas des patientes qui présentent une MvW grave ou
une déficience du facteur IX ou XI, le recours a une
thérapie de remplacement peut s’avérer nécessaire pour
laccouchement. Le traitement devrait faire 'objet d’une
discussion a lavance et l'on devrait s’assurer de la
disponibilité du produit de remplacement approprié aupres
de la banque de sang.

Post-partum

En présence d’une hémorragie post-partum tardive, I'acide
tranexamique et les contraceptifs oraux constituent les
traitements de premiére intention pour la prise en charge du
probleme. Afin de réduire le risque d’hémorragie post-
partum, Padministration prophylactique de contraceptifs
oraux peut étre entamée immédiatement a la suite de
I'accouchement et se poursuivre pendant un mois chez les
femmes qui ne présentent aucune contre-indication. Le
risque de thrombose pourrait s’avérer problématique
lorsque des agents antifibrinolytiques sont utilisés a la suite
de I'accouchement; toutefois, ce risque est probablement
raisonnable chez les femmes qui ne présentent aucun autre
facteur de risque.

Pour les femmes chez lesquelles la coagulopathie se
manifeste pour la premiere fois au cours de la grossesse, il
est important d’obtenir les taux de facteur de base quelques
mois a la suite de 'accouchement et de la lactation.

Recommandations

8. Chez les femmes qui présentent une coagulopathie
héréditaire, la grossesse peut nécessiter une approche
multidisciplinaire. Une copie des recommandations devrait
étre remise a la patiente, de facon a ce qu’elle puisse les
remettre au fournisseur de soins de santé qui 'accueillera au
centre de naissance. Les femmes qui présentent une
coagulopathie grave ou dont le feetus court le risque de
présenter une coagulopathie grave devraient accoucher
dans un hoépital (niveau trois) ou dans un établissement
ayant en obstétrique, en
anesthésiologie, en hématologie et en pédiatrie. (III-C)

acces a des conseillers

9. L’utilisation d’une ventouse obstétricale, de forceps,
d’électrodes devant étre positionnées sur le cuir chevelu
feetal et du prélevement de sang sur ce dernier devrait étre
évitée lorsque la présence d’un risque de coagulopathie
héréditaire chez le feetus est estimée ou établie. Le recours a

la césarienne ne doit étre motivé que par des indications
obstétricales. (I1I-2C)

10. L’anesthésie péridurale et la rachianesthésie sont
contre-indiquées en présence d’une anomalie de la coagula-
tion. Il n’y a aucune contre-indication a I’anesthésie
régionale lorsque la coagulation est normalisée. La décision
d’avoir recours a une anesthésie régionale devrait étre
personnalisée. (III-C)

11. Le risque de constater une hémorragie post-partum
précoce ou tardive est accru chez les femmes qui présentent
une coagulopathie. Les femmes qui présentent une
coagulopathie héréditaire devraient étre avisées de la
possibilité de connaitre des saignements post-partum
excessifs et de la nécessité de signaler un tel événement sans
délai. (I1I-B)

12. Les injections intramusculaires, la chirurgie et la
circoncision devraient étre évitées chez les nouveau-nés
courant le risque de présenter une coagulopathie héréditaire
grave, et ce, jusqu’a ce qu’il soit possible de procéder a un
bilan / une préparation adéquate. (III-B)
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