
Centre de Référence Hémophilie et autres déficits 
constitutionnels en protéines de la coagulation

HEMOSTASE

Dr Sandrine MEUNIER

Unité d’Hémostase clinique

Centre de Référence Maladies Hémorragiques Rares (CR-MHR) - Hospices Civils de Lyon

Société Française de Thrombose et d’Hémostase 

1



Centre de Référence Hémophilie et autres déficits 
constitutionnels en protéines de la coagulation

2

Déclaration de liens d’intérêts
Investigateur principal/co-investigateur dans un essai clinique 

- BIOGEN IDEC, CSL BERHING, NOVONORDISK, 
- BAYER, BAXTER/BAXALTA/SHIRE/TAKEDA, BIOVERATIV, OCTAPHARMA, PFIZER, ROCHE CHUGAÏ, SOBI

Financement/support de recherche : 
- aucun

Conseil/Expertise scientifique: 
- BAXTER/BAXALTA ; SOBI; 

Publications : 
- CSL BERHING, NOVONORDISK, 

Interventions rémunérées colloques, congrès ou symposium : 
- CSL BERHING, ROCHE, TAKEDA

Soutien participation Congrès/réunions scientifiques:
- CSL BERHING, NOVONORDISK, OCTAPHARMA, PFIZER, ROCHE, SOBI, TAKEDA



Exploration de l’Hémostase:
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HEMOSTASE: objectifs

• Immédiat:

 Diminuer la perte sanguine

• Quasi-immédiat:

Colmatage de la brèche vasculaire

- Différé :

Cicatrisation, reperméation
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HEMOSTASE Ire COAGULATION

La coagulation: une entreprise de maçonnerie!
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Activité 
« coagulante »

Activité 

« anticoagulante »

A chaque âge ses spécificités…
• Le bébé et l’enfant ne sont pas des « mini-adultes »

• Le système de coagulation chez l'enfant est distinct de celui de l'adulte 
Cette différence doit être considérée comme physiologique

• La connaissance de l’évolution des facteurs de coagulation est essentielle 
pour :
le choix et
l’interprétation des bilans d’hémostase
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Particularités du système Hémostatique chez l'enfant

• Taux des protéines de coagulation à:
 50 % des capacités de l’adulte chez le nouveau né
 80 % de 6 mois à l ’adolescence

• Inhibition de la thrombine moins rapide mais 
quantité inhibée identique à celle de l’adulte: 
Éléments protecteurs de thrombose chez l’enfant

• Côté procoagulant: 
 Diminution facteurs Vitamine K dépendant ( II, VII, IX, X)

 Diminution facteurs phase contact ( KHPM, pré-kallicréine, XII, 
XI )

• Côté inhibition: 
 Diminution des protéines inhibitrices (AT, prot C, prot S )

 Augmentation de a2 macroglobuline (co-facteur II Hep)
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• Maturation du système:
 Dès 6 mois pour les protéines coagulantes 

 AT: 3 mois 

 PC: entre 5-10 ans ; PS: seulement à la puberté

 Importance des valeurs normales selon âge
• Valeurs de référence sont indispensables
 Plusieurs études avec valeurs de références publiées 

 TP et Fibrinogène significativement corrélé à l’âge: plus 
jeune/plus court

 TCA lui est inversement négativement corrélé à l’âge : 
plus jeune/plus long

Insiste sur l’importance de réaliser des valeurs de 
référence pour chaque tranche d’âge
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Particularités du système Hémostatique chez l'enfant
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Monsieur Q. Remi (17 ans), 

Service des urgences (SAU), 
AVP scooter, conscient,  
pas d’ATCD personnel ou familial
Bilan Hématologie d’entrée (systématique)
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NFP: normale Bilan de coagulation
TP: 69% TCA malade: 52s - TCA témoin: 28 s  ratio= 1,85 Fibrinogène: 2,8g/L

Différentiel du TP:
Facteur II: 64%
Facteur V: 70%

Facteur VII: 90%
Facteur X: 90%

Différentiel du TCA:
Facteur VIII: 10%
Facteur IX: 90%
Facteur XI: 82%

Diagnostic?
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Diagnostic?

Erreurs pré-
analytiques:

70% des erreurs en 
biologie
5% des prélèvements



Chloé: 9 MOIS vue en CPA urgente

• Chloé vue en urgence pour retrait corps étranger ingéré… plaie langue avec 
saignement ++++

• A l’interrogatoire ses parents rapportent 
• un saignement prolongé (>24h) au point de ponction du 1er vaccin hexavalent, pas au second
• Un petit saignement sur une plaie de la gencive et des saignements faciles lors de griffures
• Se redresse et commence à marcher avec appui

• A l’examen on note des ecchymoses d’âge variable des membres inférieurs

• Quel bilan? 
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Chloé: 9 MOIS vue en CPA urgente
• premiers résultats:
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21h45

Post perfusion de fibrinogène/ 2 PGR22h20

22h28

Bilan initial au diagnostic: 
TCA à 37 sec (ratio = 1,26) TP = 82%, Fb 2,8 g/L, plaquettes 346 G/L

FVIII = 22%, FIX = 75%, FXI = 92% VWF: RCo =7%, VWF:Ag = 22%  ratio VWF: RCo/VWF Ag<0,7
Maladie de Willebrand de type 2A



Les pathologies hémostases

• Les déficits à risques hémorragiques constitutionnels sont TOUS RARES
• Nécessite de les rechercher par l’interrogatoire et la clinique avant tout
• Prévalences
• Clinique 
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https://www1.wfh.org/publication/files/pdf-1339.pdf

HEMOPHILIE A et B



Les pathologies hémostases

• Les déficits à risques hémorragiques constitutionnels sont TOUS RARES
• Nécessite de les rechercher par l’interrogatoire et la clinique avant tout
• Prévalences
• Clinique 

• Les déficits acquis : 
• Le plus fréquent: antiprothrombinase ou APA ou ACC… enfant 2-6 ans: 

allongement isolé TCA sans risque
• Les autres le sont dans un contexte spécifique d’une pathologie: hépatopathie, 

malabsorption/malnutrition, maladie hématologique, ou tout autre pathologie 
pouvant entraîner des troubles de l’hémostase, ou de prise de médicaments 
anticoagulants
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Exploration hémostase: à Qui? Quand ? Quoi?
• A qui:

• Bilan pré opératoire:
• Avant marche… n’empêche pas l’interrogatoire et le score hémorragique 
• Après marche selon ATCDS /score hémorragique ISTH-SSC Bleeding Assessment Tool (certe.nl)

• Situations particulières : urgence vitale chirurgie à haut risque hémorragique? neuro chir?
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D’après Tosetto et al., J Thromb Haemost, 2006;4(4):766-73
Bowman et al., J Thromb Haemost, 2009;7(8):1418-21
Rodeghiero et al., J Thromb Haemost, 2010;8:2063-5
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Coagulation

Hemostase
primaire



Exploration hémostase: à Qui? Quand ? Quoi?
• A qui:

• Bilan pré opératoire:
• Avant marche… n’empêche pas l’interrogatoire et le score hémorragique 
• Après marche selon ATCDS /score hémorragique ISTH-SSC Bleeding Assessment Tool (certe.nl)

• Situations particulières

• Quand: 
• Pas le matin de l’intervention…. 
• En dehors d’une urgence vitale…. au moins 48h ouvrables 
• Jamais en systématique …

• Quoi? existe-t-il des recommandations…
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BILAN DE COAGULATION PRE-OP: QUELLES RECOMMANDATIONS ?

• SFAR 2012 : RFE
• Examens dits « de routine »
• Exclusion : Chirurgies cardiaque, intracrânienne ou de résection 

pulmonaire, médecine préventive
• Pédiatrie sauf période néonatale
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« Il est recommandé de ne pas prescrire de façon 
systématique un bilan d’hémostase chez les 
patients dont l’anamnèse et l’examen clinique ne 
font pas suspecter un trouble de l’hémostase, quel 
que soit le grade ASA, quel que soit le type 
d’intervention, et quel que soit l’âge de ces patients 
à l’exclusion des enfants qui n’ont pas acquis la 
marche […] et quel que soit le type d’anesthésie 
choisi »

« Un bilan d’hémostase devra être réalisé en cas 
d’hépatopathie, de malabsorption/malnutrition, de 
maladie hématologique, ou de tout autre pathologie 
pouvant entraîner des troubles de l’hémostase, ou de 
prise de médicaments anticoagulants, même en 
l’absence de symptômes hémorragiques »



BILAN DE COAGULATION PRE-OP: QUELLES RECOMMANDATIONS ?

• Et pour la pédiatrie: SFAR / ADARPEF 2023$
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«La réalisation des examens d’hématologie, d’hémostase et de biochimie 
doit pouvoir se faire sur des micro-prélèvements et le rendu des résultats 
doit tenir compte des particularités physiologiques aux différents âges de 
l’enfant »

 dialogue avec biologistes « La prescription d’un bilan pré-opératoire doit respecter les recommandations de la 
SFAR 2012 [*]. 
 La seule indication d'un bilan d’hémostase systématique avant un acte invasif chez 

l'enfant est l'absence d'acquisition de la marche. 
 Dans toutes les autres situations, comme chez l'adulte, la prescription d’un bilan 

biologique pré-opératoire est exclusivement orientée par les antécédents 
personnels et familiaux, l'anamnèse et l'examen clinique, quelle que soit la nature 
de la chirurgie et la technique anesthésique » 

$ https://sfar.org/download/organisation-de-lanesthesie-pediatrique/?wpdmdl=43179&refresh=664625f7010851715873271-
* RECOMMANDATIONS FORMALISÉES D’EXPERTS Examens préinterventionnels systématiques Routine Annales Françaises d’Anesthésie et de Réanimation 31 (2012) 752–763 



Interprétation bilan

• Valeurs références 
pédiatriques
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 Varient selon l’âge
 Varient en fonction des 

laboratoires/ réactifs utilisés



La juste prescription des bilans de coagulation en anesthésie 
pédiatrique aux HCL : étude HemoScoP
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Rétrospective 
(01/01/2017 au 30/04/2017)

Prospective 
(01/01/2018 au 30/04/2018)

- État des lieux des prescriptions de bilans de 
coagulation préopératoires

- Génération d’un questionnaire et d’un score 
hémorragique pédiatriques : Score HemoScoP (score 
pré-test)
- Étude prospective monocentrique

Consultations d’anesthésie pédiatrique de l’HFME

Durée 4 mois

- Évaluer la juste prescription de ces bilans par 
rapport aux recommandations de la SFAR
- Proposer des outils d’aide à la prescription 
pour les cliniciens

- Établir les valeurs normales du score puis des 
recommandations locales de prescription
- Améliorer la juste prescription



OBJECTIFS
• HemoScoP : Score Hémorragique Pédiatrique
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Rétrospective 
(01/01/2017 au 30/04/2017)

Prospective 
(01/01/2018 au 30/04/2018)

Répartition du score HemoScoP en fonction des résultats du bilan de coagulation et 
de la présence d’une complication hémorragique péri- ou postopératoire

Score HemoScoP : Seuil de posiƟvité ≥ 1 → VPN = 92,65%



Limites du Bilan de coagulation 

• Sensibilité des tests : formes mineures

• Sensibilité variable en fonction du déficit isolé 

ou combiné 

• Dépend de la composition de l’activateur:
acide ellagique >silice > kaolin ou célite (acide éllagique: insensible au déficit en PK)
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Bowyer AE Int. Jnl. Lab. Hem. 2011, 33, 154-158

• Un TCA normal n’exclut pas un déficit mineur en facteur!!!!!!!!

• Un bilan coagulé n’exclut pas une anomalie de la coagulation 



Interprétation du bilan de coagulation
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Anomalie du bilan de 
coagulation

Contrôler et vérifier le 
pré-analytique

Pathologies acquises? 
Interférences?

Pathologies 
constitutionnelles

• TP, TCA, Fibrinogène?
• Anomalie majeure? Mineure? 

• Rares
• Compléter avec les dosages de 

facteurs
• Bilan spécialisé après avis

• Carence vitamine K
• Présence d’anticoagulant circulants 

lupiques transitoires
• Inflammation/sepsis

Si anomalie confirmée:
- la caractériser
- l’explorer: dosage de facteurs 



Interprétation du bilan de coagulation
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cause 
Per-opératoire
chirurgicale? 

Consultation spécialisée 
d’hémostase

• Pathologie de l’hémostase primaire:
• VWF
• Thrombopénie, thrombopathie

• Déficit en FXIII
• Pathologie fibrinolyse

• Dysfibrinogènémie
• Autres…

Absence d’anomalie du 
bilan de coagulation mais 

manifestions 
hémorragiques

Bilan biologique adaptée aux signes 
cliniques et enquête familiale

Dosage facteurs même si BC normal
Tests spécialisés



C. Nougier, Laboratoire d’Hématologie HCL

Limites du Bilan de coagulation 
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Le BC n’explore pas tout!  
hémostase primaire/FXIII

Discuté et 
discutable



Take Home Message
• 1ère cause d’anomalie = le « pré-analytique » 

• Conditions de prélèvement  Choix du tube, remplissage du tube
• Délai de transport et d’attente 

• Le bilan de coagulation standard a un intérêt si 
• Objectif défini
• Justifié
• Accompagné d’une évaluation clinique  
(pensez au score hémorragique, si >3 chez l’enfant  attention!)

• Le BC n’explore pas l’ensemble de l’hémostase 
sont exclus  … hémostase primaire, FXIII, vaisseaux…

• Les déficits constitutionnels en facteur de la coagulation et les thrombopathies
sont des MALADIES RARES
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Take Home Message
• Si bilan justifié faire:  TCK/TCA , TP et Fibrinogène 
 Dialogue avec les biologistes, pour le choix et l’interprétation 
des examens selon le contexte

• Attention aux valeurs « normales » 

• Interprétation:
• Tout allongement du TCA  FVIII, FIX, FXI et la recherche ACC
• Tout allongement du temps de Quick (ou baisse du TP)  FII, FV, FVII et FX
• Syndrome hémorragique clinique et BC normal : poursuivre les explorations 

avec spécialiste
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Centre de Référence Hémophilie et autres déficits 
constitutionnels en protéines de la coagulation

Merci de votre attention
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Des questions? 


