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dDAVP  Desmopressine (MINIRIN®, FERRING) 
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IM  Intra-musculaire 
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VVC  Voie Veineuse Centrale 

  

  



AnaPRZYBYLAK Anaël 

  14 

 
TABLE DES MATIERES 

 

 
 

Résumé……………………………………………………………………………………..15 

 

Introduction………………………………………………………………………………..17 

 

Matériels et méthodes……………………………………………………………………22 
  I. Population étudiée 

      II.  Période de recueil et déroulé 
     III.  Les objectifs 
     IV. Méthodes statistiques 
 

Résultats……………………………………………………………………………………25 

     I. PRE-TEST…………………………………………………………………………….25 

           A - STATISTIQUES DESCRIPTIVES…….……………………………………...26 

           B - STATISTIQUES GLOBALES..……………………………………………….26 

                 1 : DIAGNOSTIC DE L'HEMOPHILIE 

                2 : PRISE EN CHARGE DE L'HEMOPHILE 

                3 : THERAPEUTIQUE 

                4 : SITUATIONS CLINIQUES 

 

      II. POST-TEST ET EVOLUTION……………………………………………………..41 

            A - STATISTIQUES DESCRIPTIVES……………….………………………......42 

            B - STATISTIQUES GLOBALES …………………………..……………..........43  

                1 : PRISE EN CHARGE DE L'HEMOPHILIE 

                2 : THERAPEUTIQUE 

                3 : SITUATIONS CLINIQUES 

 

Discussion………………………………………………………………………………….53 

 

Conclusion…………………………………………………………………………………58 

 

Références bibliographiques…………………………………………………………...59 

 

Annexes…………………………………………………………………………………….61 



AnaPRZYBYLAK Anaël   

 

15 

RESUME 

 

 

Contexte : L’hémophilie est une maladie hémorragique constitutionnelle  

responsable d’hémarthroses, d’hématomes ou de saignements divers. Ces 

manifestations peuvent amener le patient à consulter aux urgences. Nous avons 

souhaité analyser les connaissances sur cette pathologie des urgentistes et internes 

exerçant dans les services des urgences adultes et pédiatriques du Nord Pas de 

Calais et évaluer l’impact de la mise en place d’un protocole régional standardisé. 

 

Méthode : Il s’agit d’une étude multicentrique réalisée sur une population de 591 

personnes (internes et séniors) exerçant dans les différents services des urgences 

du Nord Pas de Calais entre le 03/11/14 et le 02/05/2015. Le recueil des données a 

été réalisé à l’aide d’un questionnaire proposé avant et après diffusion d’un protocole 

standardisé. Les données ont été analysées par les tests exacts de Fisher, Chi 2 et 

Mc Neman. 

 

Résultats : Pour le pré-test, nous obtenions 41,3% de participation avec 65,4% ± 

21,2% de bonnes réponses (BR). Pour les questions comme « la définition de 

l’hémophilie », nous notions 93,1% ± 3,5% de BR, mais pour d’autres comme « le 

diagnostic biologique », 40,5% ; idem pour certaines questions de prise en charge : 

« réalisation d’une suture sans traitement substitutif (TS) » (30% de BR) ou « La 

dDAVP est utilisable pour l’hémophilie B » (moins de 50% de BR). L’analyse des 

sous-groupes montrait que les séniors obtenaient 77% ± 18% de BR, les internes 

65,5% ± 14,8%, les urgences pédiatriques (UP)  71,1% ± 14% et les urgences 

adultes (UA) 66,2% ± 17,4%. Pour le post-test, nous obtenions 45,1% de  
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participation et 82,1% ± 17,8% de BR. Seules les questions trouvant réponse dans le 

protocole étaient analysées. Nous notions une amélioration significative pour 11 

questions sur 46. Pour « Réalisation d’une suture sans TS » on retrouvait une 

amélioration de plus de 55 points et pour « La dDAVP est utilisable pour l’hémophilie 

B », une amélioration de plus de 30 points. Pour chaque sous-groupe on notait une 

amélioration globale des résultats : les séniors obtenaient 84,3% ± 18,8% de BR, les 

internes, 79,3% ± 17%, les UA  83,7 ± 16,9% et les UP  81,1% ± 18,4%. 

 

Conclusion : Cette étude a permis d’évaluer les connaissances sur l’hémophilie des 

médecins et internes travaillant aux urgences. Celles-ci ont été améliorées grâce à la 

mise en place d’un protocole standardisé notamment pour la prise en charge du 

patient hémophile. 
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INTRODUCTION 

 

 

L’hémophilie est une maladie hémorragique constitutionnelle héréditaire. Il 

existe 2 types d’hémophilie, l’hémophilie A, liée à un déficit en facteur VIII (FVIII), et 

l’hémophilie B, liée à un déficit en facteur IX (FIX) (1). Ces déficits en facteur de 

coagulation sont responsables de manifestations hémorragiques. 

 

Sur le plan physiopathologique, le schéma moderne de la coagulation fait 

intervenir 3 phases lors d’une effraction vasculaire (2) : 

- La phase d’initiation au cours de laquelle le facteur tissulaire (FT) présent à la 

surface des cellules endothéliales va se lier au facteur VII (FVII) circulant présent en 

petites quantités, formant ainsi le complexe FT-FVII activé (FVIIa) qui va être le 

détonateur de la coagulation. Ce complexe active le FIX et le FX qui va se lier au FV 

et former de faibles quantités de thrombine, enzyme clé de la coagulation. 

- La phase d’amplification au cours de laquelle la faible quantité de thrombine 

générée dans la phase d’initiation va activer les plaquettes ainsi que les facteurs de 

la coagulation (FV, VIII, IX, XI ...) permettant ainsi la formation de la prothrombinase 

(FXa, phospholipides plaquettaires, FVa et Ca++) qui amplifie la génération de 

thrombine 

- La phase de propagation au cours de laquelle de grandes quantités de thrombine 

vont être générées à la surface des plaquettes. La ténase intrinsèque 

(phospholipides plaquettaires, FVIIIa, IXa et Ca++) et la prothrombinase vont être 

responsables de la propagation de la génération de thrombine, permettant au final la 

constitution d’un caillot stable et l’arrêt du saignement. 
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Les FVIII et IX jouent donc un rôle important dans la cascade de la coagulation.  

En cas de déficit, l’activation de la coagulation se fait de façon retardée et la 

thrombine générée est en quantité moindre. Le patient hémophile ne saigne pas plus 

mais plus longtemps du fait d’une coagulation déficiente. 

 

L’hémophilie est une pathologie génétique, récessive liée à l’X : les femmes, 

dites conductrices, sont porteuses saines dans la plupart des cas et la majorité des 

patients hémophiles sont de sexe masculin. On estime que 1 garçon sur 5 000 est 

atteint d’hémophilie A et 1 sur  30 000 d’hémophilie B (1). 

Selon le taux plasmatique de FVIII ou IX, la maladie est classée en 3 degrés 

de sévérité : l’hémophilie sévère si le taux est inférieur à 1%, l’hémophilie modérée si 

le taux est compris entre 1 et 5% et l’hémophilie mineure si le taux est compris entre 

6 et 40% (3). Les formes sévères représentent environ 35% des cas, les formes 

modérées 15% et les formes mineures 50%. 

Le patient hémophile qu’il soit A ou B va présenter des symptômes de type 

hémorragique, dont la gravité est proportionnelle à l’importance du déficit (2, 3). 

En cas d’hémophilie sévère, les principales manifestations sont représentées 

par des hémarthroses et des hématomes superficiels ou profonds. Mais d’autres 

hémorragies peuvent être : des hémorragies buccales, digestives, des hématuries et 

des hémorragies intracérébrales. 

Les hémarthroses constituent 65 à 85% des phénomènes hémorragiques 

chez les hémophiles sévères. Elles intéressent principalement les genoux, chevilles 

et coudes. Les hémarthroses à répétition entraînent après une phase de synovite, 

des arthropathies hémophiliques chroniques conduisant à une atteinte fonctionnelle 

importante par destruction de l’articulation (4). Il est donc important de traiter les 

hémarthroses très rapidement pour prévenir l’apparition de cette arthropathie. 
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Les hématomes peuvent être superficiels ou profonds, ces derniers pouvant 

entraîner des complications. Ils peuvent en effet engendrer d’une part, des 

complications fonctionnelles lorsqu’ils sont situés dans un muscle à petite gaine 

serrée, responsables par exemple d’un syndrome de Volkmann, ou de part leur 

localisation (orbite, creux axillaire…)  et d’autre part,  engager le pronostic vital par 

déperdition sanguine dans les muscles à grande gaine lâche (hématome du psoas) 

ou par occlusion ou compression des axes respiratoires ou vasculaires (plancher 

buccal, langue, cou…) (1, 5), sans oublier les hémorragies intracérébrales (6).  

Les hémophiles peuvent présenter des saignements spontanés (hémophiles 

sévères) et post-traumatiques ; il faut donc, lors d’un traumatisme même minime, 

faire un examen physique complet. En cas de traumatisme potentiellement grave ou 

de traumatisme crânien, un traitement substitutif doit être initié dès l’arrivée, avant 

tout examen complémentaire, ce d’autant plus que les hémorragies sont rarement 

extériorisées chez les hémophiles. 

Pour les patients devant bénéficier d’un geste chirurgical ou d’un geste invasif, 

la prise en charge doit s’effectuer en collaboration avec le Centre de Traitement 

Régional de l’Hémophilie (CRTH), par une équipe médicale (urgentistes, 

anesthésistes et chirurgiens) informée. Un traitement adapté doit être mis en place 

en pré et peropératoire mais également en post-opératoire pour limiter le risque 

hémorragique (7). 

La prise en charge du patient hémophile est une prise en charge spécialisée et 

pluridisciplinaire. La prise en charge thérapeutique consiste notamment dans les 

formes sévères en l’administration du facteur de coagulation manquant. Ce facteur 

peut être d’origine plasmatique (dérivé du sang humain) ou d’origine recombinante 

obtenue par génie génétique (1). Dans le cas d’une hémophilie A mineure, le dDAVP  
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(MINIRIN®, FERRING) peut être utilisé à la place du concentré de FVIII, lorsque la 

réponse du patient a été jugée satisfaisante (cf. carte d’hémophilie).  

D’autres traitements peuvent être utilisés, tel que l’acide tranexamique (8).  

 

Il existe deux types de traitement substitutif (8, 9) :  

 - Le traitement à la demande, dit curatif, par injection de FVIII ou FIX, lors d’un 

épisode hémorragique non contrôlable par les moyens hémostatiques locaux. Ce 

traitement doit être précoce. 

 - Le traitement préventif, dit prophylactique, par mise en place d’injections 

régulières en dehors des épisodes aigus, permettant de limiter les manifestations 

hémorragiques et de préserver une fonction musculo-squelettique normale. Plusieurs 

schémas d’administration sont envisageables, selon le patient. 

Ces traitements ne sont délivrés qu’en pharmacie hospitalière et ne s’administrent 

que par voie intraveineuse. La plupart des hémophiles disposent de produit à 

domicile, ce qui leur permet de se traiter rapidement lors d’un épisode hémorragique. 

Les injections peuvent être réalisées par le patient lui-même, par une infirmière 

libérale ou par les parents.  

 

La principale complication du traitement par concentré de facteur VIII/IX est 

l’apparition d’inhibiteurs (3). Il s’agit d’anticorps dirigés contre le FVIII ou IX rendant 

partiellement voire complétement inefficaces le traitement substitutif. La recherche de 

ces inhibiteurs doit être effectuée régulièrement, notamment à l’instauration du 

traitement. En cas d’inhibiteur de titre élevé rendant inefficace le traitement par 

concentré de FVIII ou IX, il faut recourir aux produits by-passants (concentré de 

facteurs du complexe prothrombinique activé (FEIBA®, BAXTER) ou facteur VII 

activé recombinant (NOVOSEVEN®, NOVONORDISK) (10).  
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 Le patient est au cœur de sa prise en charge. Tout hémophile est porteur 

d’une carte sur laquelle sont notées toutes les informations nécessaires à sa prise en 

charge ainsi que les coordonnées du CRTH à contacter et d’un carnet de suivi 

individuel sur lequel sont reportées toutes les injections de FVIII ou IX.  

L’éducation thérapeutique fait partie intégrante de la prise en charge de la 

maladie. Le patient doit connaître les contre-indications liées à sa maladie (pas 

d’injection intramusculaire, pas d’aspirine…), les signes cliniques évocateurs, ses 

traitements et adapter son mode de vie. Dans le cadre de l’éducation thérapeutique, 

les CRTH organisent des ateliers afin de former les patients à réaliser eux-mêmes 

leur injection de facteur.  

 

Dans le Nord Pas de Calais, on compte 865 hémophiles répartis sur 

l’ensemble du territoire, tous suivis au Centre de Référence des Maladies 

Hémorragiques (CRMH) de Lille. Ces patients, enfants comme adultes, peuvent être 

amenés à consulter dans les services d’urgences de la région dans diverses 

circonstances : impossibilité de se piquer, hémarthrose hyperalgique, hématome 

compressif, hémorragie persistante malgré le traitement approprié à domicile, 

traumatisme, accident ... Il est donc essentiel que le service d’urgence qui accueillera 

le patient hémophile puisse le prendre en charge de façon adaptée. 

Ainsi et compte tenu d’une population d’hémophiles importante dans notre 

région, nous avons souhaité analyser les connaissances des urgentistes et des 

internes exerçant dans les services des urgences adultes et pédiatriques de la région 

Nord Pas de Calais sur l’hémophilie et évaluer l’impact de la mise en place d’un 

protocole régional standardisé sur la prise en charge du patient hémophile.  
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MATERIELS ET METHODES 

 

I Population étudiée :  

 

L’étude était réalisée auprès des internes et des médecins thèsés (séniors) exerçant 

dans les 23 services d’urgences adultes et les 12 services d’urgences pédiatriques de la 

région Nord-Pas de Calais durant la période choisie. Les internes étaient divisés en deux 

sous-groupes : internes des urgences pédiatriques et internes des urgences adultes de 

même que les séniors : séniors des urgences pédiatriques et séniors des urgences 

adultes. Un sous-groupe effectuant le DESC de médecine d’urgence était individualisé 

composé d'internes et de séniors.  

 

II Présentation de l’étude et déroulé 

 

Cette étude, prospective, d’évaluation des pratiques professionnelles, a été réalisée sur 

6 mois, entre le 3 Novembre 2014 et le 2 mai 2015.  

 

Une lettre d’information était envoyée dans chaque service d’urgence afin d’expliquer 

l’objectif et le déroulement de l’étude (annexe 1). 

 

Un questionnaire (annexe 2) était envoyé à chacun des participants à l’étude. Ce 

questionnaire était à remplir deux fois durant la période retenue : « en pré-test » avant 

diffusion du protocole régional de prise en charge de l’hémophilie, puis en « post-test » 

après sa diffusion.  
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Le questionnaire était composé de 14 questions subdivisées en 94 items concernant : le 

diagnostic, la prise en charge de l’hémophilie, la thérapeutique qui en découle et la 

conduite à tenir en fonction des situations cliniques.  

Pour chaque item une réponse dichotomique « oui-non » était proposée.  

 

Sur chaque questionnaire devaient être indiqués : le centre hospitalier et le service des 

urgences auquel appartenait le participant, sa fonction et son identité (par le biais de son 

nom ou du pseudonyme de son choix)  

 

La procédure régionale était présentée sous forme de flyers et de poster (annexes 3 et 4) 

envoyés par voie postale reprenant :  

 La conduite à tenir à l’arrivée d’un patient hémophile aux urgences 

 Les généralités sur la prise en charge thérapeutique 

 Les différentes prises en charge en fonction des situations cliniques 

 Les coordonnées des différentes pharmacies hospitalières de la région 

 La synthèse des gestes et des traitements indiqués et contre-indiqués 

 

L’étude  était divisée en 3 phases :  

 Phase 1 : du 03/11/2014 au 31/01/2015 : envoi et récupération des pré-tests après 

remplissage,  par voie postale. 

 Phase 2 : du 01/02 au 15/03/2015 : diffusion du protocole régional sous forme de 

poster et de flyers. 

 Phase 3 : du 16/03 au 10/04/2015 : envoi et récupération des post-tests après 

remplissage, par voie postale.  
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Pour permettre une comparaison avant et après mise en place du protocole, seuls les 

internes et séniors ayant rempli le pré-test étaient invités à remplir le post-test.  

 

III Les objectifs 

 

L’objectif principal de cette étude était d’analyser les connaissances des urgentistes de 

façon globale sur l’hémophilie constitutionnelle, son dépistage et sa prise en charge et 

d’évaluer l’évolution de ces connaissances après la mise en place du protocole régional. 

 

L’objectif secondaire était de rechercher une différence de connaissance et d’évolution 

au sein des différents groupes constituant la population étudiée.  

 

IV Méthodes statistiques 

 

Dans un premier temps, les résultats du pré-test étaient analysés en fonction des sous-

groupes suivants :  

- Internes des urgences pédiatriques versus Internes des urgences adultes 

- Séniors des urgences pédiatriques versus Séniors des urgences adultes 

- Séniors versus Internes 

- Les Urgences pédiatriques versus les Urgences adultes 

- Le groupe DESC de médecine d’urgence versus le reste de la population 

Pour cette analyse, les tests de Fisher exact et Chi 2 étaient utilisés.  

 

Dans un second temps, nous avons analysé  l’évolution des réponses entre le pré-test et 

le post-test de chaque sous-groupe défini précédemment sans comparatif entre eux par 

test de Mc Nemar. 
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RESULTATS 

 

I PRE-TEST 

 

Le questionnaire était envoyé à 591 internes et séniors dont 145 aux urgences 

pédiatriques (80 séniors et 65 internes) et 446 aux urgences adultes (301 seniors et 145 

internes). 

A la fin de la 1ère phase de l’étude, 244 pré-tests sur les 591 envoyés étaient récupérés 

(annexe 5) soit un taux de participation de 41,3%. Le taux de participation des urgences 

pédiatriques était plus important (103/145 pré-tests soit 71%) que celui des urgences 

adultes (139/446 soit 31,2%). Sur  244 questionnaires, 2 étaient exclus car remplis par 

des étudiants hospitaliers, n’appartenant pas à la population étudiée soit au final 242 pré-

tests. Le service « Urgences adultes » ou « Urgences pédiatriques » était renseigné sur 

les 242 pré-tests. La fonction n’était pas renseignée sur 3 pré-tests et un pré-test était 

exclu car n’appartenant pas aux 4 sous-groupes définis ci-dessous, ce qui représente 

237 pré-tests pour la fonction.  

Pour permettre les analyses statistiques, nous avons regroupé les fonctions 

professionnelles proposées dans le questionnaire en 4 sous-groupes :  

 Internes aux urgences pédiatriques : 50 

 Séniors aux urgences pédiatriques : 50 

 Internes aux urgences adultes : 45 

 Séniors aux urgences adultes : 92  

 Au sein de cette population un sous-groupe de 20 personnes était formé  (11 

séniors des urgences adultes, 8 internes des urgences adultes, 1 interne des urgences 

pédiatriques) réalisant le DESC de médecine d’urgence. 
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A : Statistiques descriptives 

 

Le pourcentage de réponses obtenues par question est en moyenne de 90,2 ± 6,2% et 

celui de bonnes réponses de 65,4% ± 21,2%. 

Le pourcentage de données manquantes est en moyenne de 9,8% ± 6,2%. 

 

L’analyse statistique a été effectuée sur 93 des 94 items du questionnaire ; en effet, l’item 

« Dosage spécifique des différents facteurs de coagulation » a obtenu moins de 50% de 

réponse. Il est possible que la mise en forme de cet item ait porté à confusion et qu’il 

n’ait pas été considéré comme une question.  

 

B : Statistiques globales  

 

Les résultats ont été divisés en 4 parties : diagnostic de l’hémophilie, prise en 

charge de l’hémophilie, thérapeutique et situations cliniques. Dans chaque partie, des 

résultats globaux et les résultats des groupes les uns par rapport aux autres seront 

rapportés :  

 - Urgences adultes (UA) versus urgences pédiatriques (UP) 

 - Séniors versus Internes 

- Séniors des Urgences Pédiatriques (SUP) versus Séniors des Urgences Adultes 

(SUA) 

 - DESC Médecine d’Urgence versus le reste de la population 

 

Dans le sous-groupe « Internes des urgences adultes (IUA) versus internes des 

urgences pédiatriques (IUP) », il existe une différence significative dans moins de 5% 

des questions. Les deux groupes sont donc considérés comme homogènes. 
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Pour les sous-groupes on obtenait en moyenne ± écart-type :  

 

1) DIAGNOSTIC DE L’HEMOPHILIE (annexe 6) 

 
1a) Description globale 

    

On obtient en moyenne 64,7% ± 23,3% de bonnes réponses. 

Concernant la fréquence de l’hémophilie, la réponse exacte (1/100 000) n’est retrouvée 

que dans 26% des cas. 66,5% des personnes interrogées considèrent que la fréquence 

de l’hémophilie est de 1/12 000 et 56,6%, 1/50 000. 

Concernant le type de l’hémophilie, on obtient en moyenne 93,1% ± 3,5% de bonnes 

réponses.  Dans chaque groupe analysé, on retrouve au moins 86% de bonnes 

réponses.  

Pour les signes cliniques, la bonne réponse est « hémarthrose ou hématome ».  On 

retrouve 95,5% de bonnes réponses. Néanmoins, 20,7% des personnes interrogées 

estiment que l’hémorragie cutanéo-muqueuse est le signe clinique le plus évocateur.  

Sur le plan biologique, la bonne réponse (dosage des FVIII et FIX) n’est retrouvée 

que dans 40,5% des cas. Plus de 50% des personnes interrogées estiment qu’il faut 

SOUS-GROUPE
POURCENTAGE DE BONNES 

REPONSES PRE-TEST

Séniors 73,4% ± 22,1%

Internes 69,9% ± 22,7%

Urgences pédiatriques 71,5% ± 22% 

Urgences adultes 72,6% ± 22,4% 

Séniors des urgences pédiatriques 75% ± 23,7% 

Séniors des urgences adultes 72% ± 22,9% 

Internes des urgences adultes 69,7% ± 23%

Internes des urgences pédiatriques 70,1% ± 23%

DESC Médecine d'urgence 71,3% ± 22,7% 
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réaliser un test global d’hémostase primaire et une numération plaquettaire pour faire le 

diagnostic d’hémophilie. Plus de 30% pensent qu’il faut réaliser des tests de coagulations 

globaux seuls, doser le FVIII seul ou doser le FIX seul. 25% réalisent un dosage du 

facteur de Willebrand seul. 

29,3% ne contactent pas le centre de référence,  

Le taux hémostatique de FVIII ou IX doit être supérieur à 50%. On retrouve cette 

réponse dans 45,9% des cas. 58,7% de la population étudiée considère que le taux 

hémostatique suffisant de facteur doit être supérieur à 30%, 20,7% que le taux doit être 

supérieur à 100%.  

 

1b) Description par sous-groupes 

 

Urgences pédiatriques (UP) vs Urgences adultes (UA) 

On retrouve une différence significative pour 2 questions, la bonne réponse étant « non » 

pour les 2 questions : 

- « Dosage du FIX seul » avec 88,8% de bonnes réponses pour le groupe UP vs 77% de 

bonnes réponses pour le groupe UA  (p=0,033).  

- « Test global d’hémostase primaire » avec 53% pour le groupe UP vs 72,3% de bonnes 

réponses pour le groupe UA (p<10-2) 

 

DESC MU vs Autres :  

On retrouve une différence significative pour la question « hémarthrose/hématome » 

avec 85% de bonnes réponses pour le groupe DESC MU vs 97,7% pour les autres 

(p=0,023).  
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Séniors vs Internes :  

Il existe une différence significative pour la question « Dosage des FVIII et IX », avec 

seulement 56,7% de bonne réponse pour les séniors et  34,1% pour les internes,    

(p<10-2).  

 

Séniors des urgences pédiatriques (SUP) vs Séniors des urgences adultes (SUA) 

Il existe une différence significative pour 6 questions :  

 

Seulement 16% des SUP et 33,3% des SUA savent que la fréquence de l’hémophilie est 

de 1/100 000. 

Pour le diagnostic biologique d’hémophilie,  il existe de grosses lacunes avec près de 

30% des SUP et plus de 50% des SUA qui ne dosent pas les FVIII et FIX. 

25% des SUP et près de 50% des SUA réalisent à tort une numération plaquettaire et 

près de 20% des SUP et de 60% des SUA un test d’hémostase primaire. 

 

2) PRISE EN CHARGE DE L’HEMOPHILIE (annexe 7) 

 

2a) Description globale 

On obtient en moyenne 72,6% ± 15,7% de bonnes réponses.  

 

 Chez le patient connu avec document : 

On retrouve plus de 90% de bonnes réponses pour les questions : « Recueil des 

Question Bonne réponse SUP SUA p

fréquence = 1/100000 OUI 16 33,3 0,03

dosage F VIII seul NON 67,5 87,7 0,022

dosage F IX seul NON 68,3 87,7 0,023

dosage F VIII + IX OUI 72,1 48,1 0,013

test global d'hémostase primaire NON 80,5 43,1 <10-3

Numération plaquettaire NON 75 54,2 0,031
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informations auprès du patient », « Recueil des informations sur la carte de maladie ou le 

carnet », « Je peux faire une injection intramusculaire », « Tout prélèvement veineux doit 

être suivi d’une compression manuelle prolongée ». 

Plus de 15% de la population étudiée ne considère pas la présence d’inhibiteur comme 

une complication du traitement. 

Plus de 20% des personnes interrogées ne préviennent ni le CRTH ni la pharmacie 

hospitalière, ne suivent pas le schéma « Je fais le bilan clinique, je prescris un bilan de 

coagulation et je contacte le centre de référence », ne prennent pas de précaution 

particulière en cas de geste chez un hémophile A mineur ou lors de la pose d’une VVC, 

posent un plâtre circulaire ou prescrivent des AINS malgré leur contre-indication. 

Plus de 30% des personnes interrogées attendent les résultats du bilan lésionnel avant 

de traiter, ne contactent pas le CRTH s’il n’y a pas de geste invasif, ne réalisent pas de 

TS en cas de gaz du sang, PL ou ALR et considèrent la voie d’administration des vaccins 

comme indifférente.  

Dans plus de 40% des cas, il n’y a pas de réalisation systématique du bilan dès l’entrée, 

pas de réinjection de produit si cette dernière a été faite la veille et injection de facteur en 

cas de plaie de bouche.  

Dans plus de 50% des cas, les personnes interrogées ne mettent pas en place de 

traitement avant le bilan et dans plus de 60% des cas, des sutures sont réalisées sans 

traitement malgré la contre-indication.  

 

 Chez le patient se disant hémophile sans document : 

Le centre de référence est contacté dans 94,2% des cas, le bilan d’entrée n’est réalisé 

que dans 66,1% des cas. 
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2b) Description par sous-groupes 

 

Urgences pédiatriques (UP) vs Urgences adultes (UA) 

 

Thème : patient connu avec document 

Il existe une différence significative pour 6 questions 

 

Moins de 50% des praticiens des UA effectuent un bilan dès l’entrée, près de  35% des 

praticiens des UP ne font pas de traitement préventif avant gaz du sang, PL ou ALR. 

Concernant la réalisation des sutures, les lacunes sont importantes avec moins de 30% 

des praticiens de UP et moins de 50% des praticiens des UA qui réalisent une suture 

après mise en place d’un traitement adapté. 

 

Thème : patient se disant hémophile sans document 

Il existe une différence significative pour la question pour « Je refais un bilan de 

coagulation en urgence » où le groupe «UA» obtient 75,4% de bonnes réponses et le 

groupe «UP», 60,8% (p=0,022). 

 

 

 

Question
Bonne 

réponse
UP UA p

Réalisation systématique du bilan dès l'entrée OUI 64,2 48 0,016

Si gaz du sang, PL, ALR, pas de traitement NON 64,8 81,2 <10-2

Si nécessaire, pose d'un plâtre circulaire pour 

assurer bonne contention
NON 74,6 88,9 <10-2

Je peux faire une suture sans traitement NON 26,1 49,5 <10-3

Je peux prescrire de l'aspirine, des AINS NON 78,3 89 0,035

Si injection faite la veille, pas de nécessité à 

refaire une injection
NON 57 73,5 0,012
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Séniors versus Internes 

  

Thème : Patient connu avec document 

Il existe une différence significative pour 5 questions. 

 

 Près de 40% des internes attendent à tort les résultats du bilan lésionnel avant de 

traiter et près de 50% ne traitent pas en l’absence de geste invasif. 

 

Thème : Patient se disant hémophile sans document 

Il n’existe pas de différence significative.  

 

Séniors des urgences pédiatriques (SUP) versus séniors des urgences adultes 

(SUA) 

  

 Thème : Patient connu avec document 

Il existe une différence significative pour 6 questions  

 

Question
Bonne 

réponse
Séniors Internes p

J'attends les résultats du bilan de coagulation avant de traiter NON 82,1 61,3 <10-2

J'attends les résultat du bilan lésionnel avant de traiter NON 72,2 57,1 0,022

Si pas de geste invasif, pas de traitement NON 66,7 51,7 0,034

En cas de plaie de bouche, il faut injecter systématiquement le 

facteur
NON 52,3 68,5 0,018

La voie d'administration des vaccins est indifférente NON 78,2 61,1 <10-2

Question Bonne réponse SUP SUA p

Réalisation systématique du bilan dès l'entrée OUI 34 66,3 <10-2

Je contacte systématiquement le centre de référence OUI 71,4 86,8 0,039

Si nécessaire, pose d'un plâtre circulaire pour assurer bonne contention NON 93,9 73,3 <10-2

Je peux faire une suture sans traitement NON 64,6 23,1 <10-3

Je peux prescrire de l'aspirine, des AINS NON 91,7 75,3 0,022

Si injection faite la veille, pas de nécessité à refaire une injection NON 85,1 60 <10-2
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Près de 65% des SUP ne réalisent pas de bilan dès l’entrée, plus de 75% des SUA ne 

réalisent pas de traitement avant d’effectuer une suture. 

 

Thème : patient se disant hémophile sans document 

Il existe une différence significative pour la question « Je refais un bilan de coagulation 

en urgence » où le groupe « SUP » obtient 55,1% de bonnes réponses et le groupe            

« SUA  », 78,2% (p<10-2). 

 

DESC MU versus le reste de la population 

Il n’existe pas de différence significative entre les 2 populations.  

 

3) THERAPEUTIQUE (Annexe 8) 

 

3a) Description globale 

 

On obtient en moyenne 60,3% ± 23,3% de bonnes réponses. 

 

Concernant le choix du produit : 

On trouve plus de 80% de bonnes réponses pour les questions « Je vérifie le type de 

maladie hémorragique »,  « Je prescris le produit habituel du patient » et « Pour une 

hémophilie A (F VIII<10%), il faut traiter par des concentrés en FVIII ».  

On trouve plus de 70% de bonnes réponses pour les questions « Pour une hémophilie B 

sans inhibiteur, il faut traiter par des concentrés en FIX » et « Pour le choix du produit je 

contacte systématiquement le CRTH ». 

Concernant l’utilisation des produits by-passant dans les hémophilies A et B avec 

inhibiteur, on retrouve 60 ,7% de bonnes réponses.  
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En revanche pour les questions « En dehors de l’urgence, je peux prendre le produit 

adapté et disponible au niveau de la pharmacie de mon établissement », « La dDAVP est 

utilisable pour une hémophilie B », « La dDAVP est utilisable pour une hémophilie 

mineure avec FVIII<10% » et « Pour une hémophilie A ou B avec inhibiteur, on peut 

parfois traiter respectivement par des concentrés en FVIII ou FIX », on obtient plus de 

50% de mauvaises réponses.  

 

Concernant le coût des produits : 

Moins de 20% des personnes interrogées connaissent le coût réel d’une unité de FVIII 

ou IX et de FEIBA (0,80 Euros), respectivement 16% et 12%. 

Pour le NOVOSEVEN, « 1 mg de NOVOSEVEN est d’environ 650 Euros », on retrouve 

environ 50% de bonnes réponses.  

 

Modalités :  

- Seule la question « La traçabilité des injections est reportée sur le carnet du patient » 

obtient un pourcentage de bonnes réponses supérieur à 85. 

- Les questions «  La posologie du TS est prescrite par rapport au poids », « Le rythme 

d’injection dépend du type de pathologie hémorragique », « La durée du traitement par 

facteurs de coagulation est adaptée à la durée du risque hémorragique », « En cas de 

geste invasif, le moment de l’administration du TS est indifférent » et « La dDAVP est 

utilisable sans précaution particulière », on retrouve plus de 70% de bonnes réponses.  

Pour « Le délai entre les injections est différent selon les produits », « La dDAVP est 

utilisable sans limite de traitement », « La mise en place d’un TS nécessite une 

surveillance biologique » et « Seule la voie IV est recommandée », on obtient entre 65 et 

69,5% de bonnes réponses.  
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En revanche, pour la question « Les produits sont dilués dans 500 cc de SSI après 

reconstitution », on obtient moins de 40% de bonnes réponses.  

 

Thérapeutiques complémentaires 

On retrouve plus de 85% de bonnes réponses pour les questions concernant l’utilisation 

des moyens d’hémostase locaux en cas d’avulsion dentaire ou épistaxis. 

On obtient plus de 60% de bonnes réponses pour les questions concernant l’utilisation 

de l’acide tranexamique en cas d’avulsion dentaire, épistaxis ou ménométrorragies mais 

moins de 45% de bonnes réponses concernant son utilisation lors d’hémorragies 

digestives ou d’hématuries.  

 

3b) Description par sous-groupes 

 

Urgences adultes (UA) versus urgences pédiatriques (UP) 

 

Thème : choix du produit 

Il existe une différence significative pour la question « Pour le choix du produit 

hémostatique je contacte systématiquement le centre de référence » où le groupe            

« UA » obtient 88% de bonnes réponses et le groupe  « UP », 77,6% (p=0,045). 

 

Thème : modalités 

Il existe une différence significative pour 2 questions. 

- «Le rythme d'injection dépend du type de pathologie hémorragique », le groupe            

« UA» obtient 72,1% de bonnes réponses, le groupe « UP », 85% (p=0,023). 

- « Les produits sont dilués dans 500 cc de SSI après reconstitution », le groupe              

« UA» obtenait 36,9% de bonnes réponses, le groupe « UP », 59 ,1% (p<10-2). 
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Thème coût des produits 

On ne met pas en évidence de différence significative. 

 

Thème : thérapeutiques complémentaires 

Il existe une différence significative pour la question « L'acide tranexamique est utilisable 

en cas d'hématurie ». Le groupe « UA » obtient 45,8% de bonnes réponses en 

choisissant « non » et le groupe « UP », 61,8% (p=0,039) 

 

Séniors versus Internes 

 

Choix du produit 

Il existe une différence significative pour 3 questions. 

 

 

Thème : modalités 

Il existe une différence significative pour 2 questions. 

- « La posologie du TS est prescrite par rapport au poids », le groupe « séniors » obtient 

92,1% de bonnes réponses, le groupe « internes  », 78,2% (p<10-2). 

- «La durée du traitement par facteur de coagulation est adaptée à la durée du risque 

hémorragique », le groupe « séniors » obtient 91,3% de bonnes réponses, le groupe 

«internes  », 74,4% (p<10-2
). 

 

Question
Bonne 

réponse
Séniors Internes p

Je prescris le produit habituel du patient OUI 99,3 86,5 <10-3

Pour une hémophilie A ou B avec inhibiteur on peut parfois traiter 

respectivement par des concentrés en FVIII ou IX
OUI 60,7 37,3 <10-2

Pour une hémophilie A ou B avec inhibiteur on recourt à des 

produits by-passant 
OUI 81,1 66,7 0,03
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Thème : coût des produits 

On ne note pas de différence significative 

 

Thème : thérapeutiques complémentaire 

Il existe une différence significative pour 3 questions.  

 

Près de 40% des internes n’utilisent pas à tort l’acide tranexamique lors d’avulsion 

dentaire ou d’épistaxis. 

 

Séniors des urgences pédiatriques (SUA) versus Séniors des urgences adultes 

(SUP) 

 

Thème : choix du produit 

Il existe une différence significative pour 3 questions. 

 

Plus de 45 %  des seniors des urgences adultes utilisent du dDAVP chez l’hémophile B 

alors que ce traitement n’est utilisé que chez l’hémophile A mineur avec un taux de       

FVIII > 10%.    

 

Question Bonne réponse Séniors Internes p

Des moyens locaux d'hémostase sont nécessaires en cas 

d'épistaxis
OUI 98,4 91,2 0,018

L'acide tranexamique est recommandé en cas d'avulsions 

dentaires
OUI 82,8 62,8 <10-2

L'acide tranexamique est recommandé en cas d'épistaxis NON 84,5 63,5 <10-2

Question Bonne réponse SUP SUA p

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile B NON 82,1 53,8 <10-2

Pour une hémophilie A ou B avec inhibiteur on peut parfois traiter 

respectivement par des concentrés en FVIII ou IX
OUI 46,5 69,6 0,018

Pour le choix du produit, je contacte systématiquement le CRTH OUI 70,2 88,3 0,017
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Thème : coût des produits 

On retrouve une différence significative pour 1 question. « 1 U de FEIBA est d'environ 

0,50 euro », le groupe « SUP » obtient 91,7% de bonnes réponses (qui est non), le 

groupe « SUA  », 100% (p=0,039). 

 

Thème : modalités 

Il existe une différence significative pour 2 questions 

- « Le rythme d'injection dépend du type de pathologie hémorragique », le groupe            

« SUP » obtenait 93,8% de bonnes réponses, le groupe « SUA  », 72,2% (p<10-2). 

- « Les produits sont dilués dans 500 cc de SSI après reconstitution », le groupe              

« SUP » obtient 82,1% de bonnes réponses, le groupe « SUA  », 34,3% (p<10-3). 

 

Thème : thérapeutiques complémentaires 

On note une différence significative pour la question « L'acide tranexamique est utilisable 

en cas d'hématurie ».  Le groupe « SUP » obtient 65,6% de bonnes réponses, le groupe 

« SUA  », 39% (p=0,013). 

 

DESC MU versus le reste de la population 

 

Thème : choix du produit 

Il existe une différence significative pour la question « La dDAVP est utilisable pour 

l’hémophilie B », le groupe « autre » obtient 65,5% de bonnes réponses, le groupe 

« DESC MU », 25% (p<10-2). 
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Thème : modalités 

On retrouve une différence significative pour 3 questions.  

 

Plus de 80% des DESC MU ne savent pas que les produits ne se diluent pas dans du 

SSI après reconstitution. 

  

Pour les thèmes « Coût des produits » et « Thérapeutiques complémentaires », on ne 

retrouve pas de différence significative. 

 

4) SITUATIONS CLINIQUES (annexe 9) 

 

4a) Description globale  

 

On obtient en moyenne 67,8% ± 16,2% de bonnes réponses.  

 

Concernant le risque hémorragique ou traumatique 

On obtient plus de 75% de bonnes réponses aux questions « Le TS doit être administré 

sans délai » et « Le TS n’est débuté qu’après confirmation des lésions à l’imagerie ».  

Pour « Un bilan d’imagerie est nécessaire seulement en présence de signe clinique », on 

retrouve 58,7% de bonnes réponses.  

 

En cas d’hématome ou d’hémarthrose 

On obtient plus de 70% de bonne réponse pour les 3 questions.  

Question Bonne réponse DESC MU Autres p

La posologie du traitement substitutif  est prescrite par rapport 

au poids 
OUI 68,4 88,3 0,027

Le rythme d'injection dépend du type de pathologie 

hémorragique
OUI 52,6 80 0,017

Les produits sont dilués dans 500 cc de SSI après reconstitution NON 16,7 49,4 0,011
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En cas d’hématuries ou d’hémorragies buccales de survenue récente 

On note de réelles lacunes sur les connaissances : moins de 60% de bonnes réponses 

pour « Une prise en charge spécifique des hématuries, épistaxis, ou hémorragies 

buccales suffit en 1ère intention » et plus de 60% de mauvaises réponses pour « Un TS 

s’impose ». 

 

4b) Description par sous-groupes 

 

Séniors versus Internes 

 

Risque hémorragique ou traumatisme 

Il existe une différence significative pour 2 questions. 

- « Le TS doit être administré sans délai », le groupe « séniors » obtient 93,2% de 

bonnes réponses, le groupe « internes », 74,7% (p<10-3). 

- « Le TS n’est débuté qu’après confirmation des lésions à l’imagerie », les « séniors » 

obtiennent 87,8% de bonnes réponses, et les « internes », 73,1% (p<10-2).  

 

En cas d’hématome ou d’hémarthrose 

On retrouve une différence significative pour 2 questions.  

- « J’attends les résultats d’imagerie pour débuter le TS », le groupe « séniors » obtient 

84,1% de bonnes réponses, le groupe « internes », 66,3% (p<10-2). 

- « Une ponction évacuatrice est systématiquement nécessaire », on retrouve 91,7% de 

bonnes réponses pour les « séniors » versus 80% pour les « internes » (p=0,015). 
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En cas d’hématuries ou d’hémorragies buccales de survenue récente 

On obtient une différence significative pour les 2 questions. 

On retrouve 32,8% de bonnes réponses (qui est non) pour le groupe « séniors » et 

48,4% pour le groupe « internes » (p=0,025) concernant la question « Un TS s’impose » 

Pour « Une prise en charge spécifique des hématuries, épistaxis ou hémorragies 

buccales suffit en 1ère intention », on obtient 52,7% de bonnes réponses pour les 

« séniors » et 73,3% pour les « internes » (p<10-2).  

 

Pour les groupes : Urgences adultes versus Urgences pédiatriques, Séniors des 

urgences pédiatriques versus Séniors des urgences adulte et DESC MU versus le reste 

de la population, on ne retrouve de différence significative pour aucune des questions.  

 

II – POST-TEST, MESURE DE L’EVOLUTION DES REPONSES 

 

Le post-test était envoyé dans les 16 services d’urgence adultes et les 11 services 

d’urgences pédiatriques ayant répondu au pré-test, soit 242 personnes.  

A la fin de la 3ème phase de l’étude, 110 post-tests étaient récupérés soit un pourcentage 

de participation de 45,1% (annexe 10). Le taux de participation des urgences 

pédiatriques était de 49,5% (51/103 post-tests) et celui des urgences adultes 42,4% 

(59/139 post-tests). 

Sur 110 questionnaires, 1 était exclu car rempli par un étudiant hospitalier, n’appartenant 

pas à la population étudiée ainsi que 4 autres car remplis par des internes ou séniors 

n’ayant pas rempli le pré-test, soit au final 105 pré-tests. Le service urgences adultes ou 

urgences pédiatriques était renseigné sur les 105 post-tests, la fonction sur 104.  
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Après répartition des questionnaires dans les sous-groupes formés lors de l’analyse du 

pré-test on obtenait : 

 Internes aux urgences pédiatriques : 17 

Séniors aux urgences pédiatriques : 28 

 Internes aux urgences adultes : 28 

Séniors aux urgences adultes : 31   

DESC MU : 9 internes et 3 séniors 

Afin de mesurer le plus fidèlement possible l’évolution des réponses entre le pré et le 

post-test, seuls les items repris dans le flyer et le poster sont traités, soit 46 questions. 

Ces questions traitent de la prise en charge de l’hémophilie, de la thérapeutique et des 

situations cliniques. Pour éviter tout biais, le comparatif a été effectué sur une population 

identique : 105 pré-tests et 105 post-tests remplis par les mêmes personnes. 

 

A - STATISTIQUES DESCRIPTIVES 

 

Le pourcentage de réponses pour le pré-test est en moyenne de 94,1% ± 4,3% et pour le 

post-test 98% ± 1,7%  

Le pourcentage de bonnes réponses pour le pré-test est en moyenne de 67,5% ± 22% et 

pour le post-test 82,1% ± 17,8%. 

Pour le pourcentage de données manquantes on retrouve 5,9% ± 4,3% en pré-test et 2% 

± 1,7% en post-test. 
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Pour chaque sous-groupe on obtient en moyenne ± écart-type : 

 

 

B - STATISTIQUES GLOBALES 

 

De façon générale, on retrouve une différence significative pour 11 questions sur les 46 

analysées. 

 

1) PRISE EN CHARGE DE L’HEMOPHILIE (Annexe 11) 

 

1a) Description globale 

    

La population étudiée obtient en moyenne 80% ± 14,9% de bonnes réponses au pré-test 

et 85% ± 11,1% au post-test.  

 

 

 

 

SOUS-GROUPE
POURCENTAGE DE BONNES 

REPONSES PRE-TEST

POURCENTAGE DE BONNES 

REPONSES POST-TEST

Séniors 71,3% ± 23,3% 84,3% ± 18,8% 

Internes 62,4% ± 21,2% 79,3% ± 17% 

Urgences pédiatriques 69,3% ± 22,6% 81,1% ± 18,4% 

Urgences adultes 66,8% ± 21,74% 83,7% ± 16,9% 

Séniors des urgences pédiatriques 75,2% ± 22,6% 85,6% ± 17,5% 

Séniors des urgences adultes 69,2% ± 24% 84,8% ± 16,8% 

Internes des urgences adultes 64,3% ± 21% 82,6% ± 17,6%

Internes des urgences pédiatriques 59,8% ± 24,2% 74,8% ± 19,9%

DESC Médecine d'urgence 66,5% ± 20,3% 85,1% ± 16,7% 



PRZYBYLAK Anaël  

 

  44 

On retrouve une différence significative en faveur d’une meilleure connaissance lors du 

post-test pour 6 questions. 

 

On obtient plus de 85% de bonnes réponses en post-test pour 2/3 des questions. En 

moyenne on note environ une amélioration de 20 points  entre le pré et le post-test et 

une amélioration de 55 points pour la question « suture et traitement ». 

 

1b) Description par sous-groupes 

 

Urgences pédiatriques  

On retrouve une amélioration significative pour la question « Je peux faire une suture 

sans traitement préventif », avec 45,7% de bonnes réponses en pré-test et 89,1% en 

post-test (p<10-3). 

 

Urgences adultes 

On note une amélioration significative pour 6 questions :  

 

 

Question Bonne réponse Pré-test Post-test p

Réalisation systématique du bilan dès l'entrée OUI 43 64 <10-2

Je traite d'abord avec le traitement adapté et je réalise ensuite le bilan OUI 35,1 62,9 0,024

Si gaz du sang, PL, ALR, pas de traitement NON 65,7 88,2 <10-2

La pose de VVC nécessite une prise en charge spécifique OUI 72 90 0,043

Si nécessaire, pose d'un plâtre circulaire pour assurer bonne contention NON 71,3 90,1 0,015

Je peux faire une suture sans traitement NON 30,4 85,3 <10-2

Question Bonne réponse UA Pré-test UA Post-test p

Réalisation systématique du bilan dès l'entrée OUI 53,6 73,2 0,019

Si pas de geste invasif, pas de contact du CRTH NON 66,7 91,2 0,031

Si gaz du sang, PL, ALR, pas de traitement NON 59,6 87,7 <10-2

La pose de VVC nécessite une prise en charge spécifique OUI 64,3 89,3 0,031

Si nécessaire, pose d'un plâtre circulaire pour assurer bonne contention NON 60,7 87,5 0,019

Je peux faire une suture sans traitement NON 17,9 82,1 <10-3
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On retrouve en moyenne une amélioration d’environ 30 points à chaque question et plus 

de 60 points pour la question « suture et traitement ».  

 

Séniors  

On retrouve une amélioration significative pour 5 questions  

 

On retrouve en moyenne une amélioration d’environ 20 points à chaque question et près 

de 60 points pour la question « suture et traitement ».  

 

Internes 

On retrouve une amélioration significative pour la question « Je peux faire une suture 

sans traitement » avec 25,6% de bonnes réponses en pré-test et 76,9% en post-test, 

(p<10-2). 

 

Internes des urgences adultes  et Internes des urgences pédiatriques 

On ne retrouve pas de différence significative. 

 

 

 

 

 

Question Bonne réponse
Séniors        

Pré-test

Séniors       

Post-test
p

Réalisation systématique du bilan dès l'entrée OUI 44,3 65,6 0,035

Je fais le bilan clinique, je prescris un bilan de 

coagulation et je contacte le CRTH
OUI 66,1 69,5 0,039

Si gaz du sang, PL, ALR, pas de traitement NON 70 93,3 <10-2

Si nécessaire, pose d'un plâtre circulaire pour assurer 

bonne contention
NON 72,9 94,9 <10-2

Je peux faire une suture sans traitement NON 32,8 90,2 <10-3
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Séniors des urgences adultes 

On retrouve une amélioration significative pour 3 questions :  

 

On retrouve en moyenne une amélioration d’environ 25 points à chaque question et près 

de 70 points pour la question « suture et traitement ».  

 

Séniors des urgences pédiatriques 

On retrouve une amélioration significative pour la question « Réalisation du bilan dès 

l’entrée » avec 29,6% de bonnes réponses en pré-test et 59,3% en post-test, (p=0,089) 

ainsi que pour la question « Je peux faire une suture sans traitement » avec 57,1% 

versus 96,4% de bonnes réponses en pré et post-test  (p<10-2). 

 

DESC Médecine d’urgence 

On retrouve une amélioration significative pour la question « Je peux faire une suture 

sans traitement », avec 16,7% de bonnes réponses en pré-test et 66,7% en post-test 

(p=0,031). 

 

 

 

 

 

 

Question Bonne réponse
SUA                 

Pré-test

SUA                  

Post-test
p

Réalisation systématique du bilan dès l'entrée OUI 55,9 70,6 0,039

Si nécessaire, pose d'un plâtre circulaire pour assurer 

bonne contention
NON 53,1 90,6 <10-2

Je peux faire une suture sans traitement NON 12,1 84,8 <10-3
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2) THERAPEUTIQUE (Annexe 12) 

 

2a) Description globale 

 

La population étudiée passe de 64,9% ± 26,4% de bonnes réponses au pré-test à 78,2% 

± 24,7% au post-test. 

 

 Choix du produit 

On retrouve une différence significative pour 3 questions. 

 

 

Modalités 

On note une amélioration significative des résultats pour 1 question : « La posologie du 

TS est prescrite par rapport au poids », où la population obtient en pré-test, 83,5% de 

bonnes réponses, et en post-test, 95,9% (p=0,035). 

 

 Thérapeutiques complémentaires 

On note une amélioration significative des résultats pour 1 question : « L’acide 

tranexamique est recommandé en cas d’avulsion dentaire », où la population obtient en 

pré-test, 67% de bonnes réponses, et en post-test, 88,6% (p<10-2). 

 

 

 

Question Bonne réponse Pré-test Post-test p

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile B NON 54,9 85,4 <10-3

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile A mineure avec 

un taux < 10%
NON 8,5 12,2 <10-3

En cas d'inhibiteur, on recourt à des produits by-passants OUI 66,7 88,5 <10-2
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2b) Description par sous-groupes 

 

Urgences pédiatriques  

 

Thème : choix du produit 

On retrouve une amélioration significative à « La dDAVP est utilisable chez l’hémophile 

B » avec 55,3% et 86,8% de bonnes réponses en pré et post-test respectivement 

(p=0,013). Pour « La dDAVP est utilisable chez l’hémophile A mineure avec taux de FVIII 

<10% » on note également une amélioration significative même si les résultats restent 

très insuffisants : 7,9% de bonnes réponses en pré-test et 10,5% en post-test (p<10-2). 

 Concernant les modalités et les thérapeutiques complémentaires, il n’y a pas de 

différence significative.  

 

Urgences adultes 

 

Thème : choix du produit 

On note une amélioration significative pour 3 questions :  

 

Thème : modalités 

On note une amélioration significative pour « La posologie du TS est prescrite par rapport 

au poids » avec 79,2% de bonnes réponses en pré-test et 98,1% en post-test (p=0,012). 

 

 

Question Bonne réponse UA  Pré-test UA  Post-test p

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile B NON 54,5 84,1 0,021

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile A mineure avec 

un taux < 10%
NON 9,1 13,6 <10-2

En cas d'inhibiteur, on recourt à des produits by-passants OUI 62,5 87,5 0,013
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Thème : thérapeutiques complémentaires 

Il existe une amélioration significative pour « L’acide tranexamique est utilisable en cas 

d’hématuries » avec 42,9% versus 83,7% (p<10-2). 

 

Séniors 

 

Thème : choix du produit 

Il existe une amélioration significative pour « La dDAVP est utilisable chez l’hémophile 

A » avec 57,8% versus 86,7% de bonnes réponses (p=0,021). 

Il n’y a pas de différence significative pour les thèmes modalités et thérapeutiques 

complémentaires. 

 

 Internes 

 

Thème : choix du produit 

Il existe une amélioration significative pour 3 questions : 

 

 

Thème : modalités :  

Pas de différence significative 

 

Thème : thérapeutiques complémentaires 

On note une amélioration significative pour la question « L’acide tranexamique est 

Question Bonne réponse
Internes                 

Pré-test

Internes                    

Post-test
p

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile B NON 50 83,3 0,013

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile A mineure avec 

un taux < 10%
NON 11,4 20 0,021

En cas d'inhibiteur, on recourt à des produits by-passants OUI 63,2 89,5 0,039
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recommandé en cas d’avulsion dentaire », avec en pré-test 54,1% de bonnes réponses 

et en post-test, 86,5% (p<10-2).  

 

Internes des urgences adultes   

 

Thème : choix des produits 

- « La dDAVP est utilisable chez l’hémophile A mineure avec un taux de FVIII <10% » : 

5% versus 15% (p=0,022). 

- « En cas d’inhibiteur, on recourt à des produits by-passants » : 65,2% versus 95,7%, 

(p=0,016). 

Il n’y a pas de différence significative pour les modalités et les thérapeutiques 

complémentaires.  

 

Internes des urgences pédiatriques 

Il n’y a pas de différence significative pour le choix des produits et les modalités.  

 

Thème : thérapeutiques complémentaires 

« L’acide tranexamique est utilisable en cas d’avulsion dentaire », on note une 

amélioration avec 50% de bonnes réponses versus 93,8% (p=0,013). 

 

Séniors des urgences adultes 

Il n’y a pas de différence significative pour le choix des produits et les modalités. 

 

Thème : thérapeutiques complémentaires 

« L’acide tranexamique est utilisable en cas d’hématuries », on note 25,9% de bonnes 

réponses versus 77,8% (p=0,013). 
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Séniors des urgences pédiatriques et DESC médecine d’urgence 

Il n’y a pas de différence significative 

 

3) SITUATIONS CLINIQUES (Annexe 13) 

 

La population passe de 66,3% ± 22% à 81,4% ± 18,2% de bonnes réponses entre le pré 

et le post-test. 

 

3a) Description globale 

 

On ne retrouve pas de différence significative entre les 2 tests, néanmoins on remarque 

que pour l’ensemble des questions, on conserve un très bon pourcentage de bonnes 

réponses (supérieur à 75%) et pour la question « Une prise en charge spécifique des 

hématuries, épistaxis ou hémorragies buccales suffit en 1ère intention », près de 70% de 

bonnes réponses en post-test. 

 

Concernant le risque hémorragique ou traumatique 

On obtient plus de 90% de bonnes réponses aux questions « Le TS doit être administré 

sans délai » et « Le TS n’est débuté qu’après confirmation des lésions à l’imagerie ».  

Pour « Un bilan d’imagerie est nécessaire seulement en présence de signe clinique », on 

retrouve près de 80% de bonnes réponses.  

 

En cas d’hématome ou d’hémarthrose 

On obtient plus de 80% de bonnes réponses pour les 3 questions.  
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En cas d’hématuries ou d’hémorragies buccales de survenue récente 

On retrouve dans le post-test de réelles lacunes sur les connaissances en retrouvant 

moins de 40% de bonnes réponses pour « Un TS s’impose ». Pour « une prise en charge 

spécifique des hématuries, épistaxis, ou hémorragies buccales suffit en 1ère intention » 

on obtient 65% de bonne réponse. 

 

4b) Description par sous-groupes 

 

Pour aucun des sous-groupes on ne retrouve de différence significative entre le pré et le 

post-test pour les questions concernant le risque hémorragique ou traumatisme, la 

conduite à tenir en cas d’hématome ou d’hémarthrose et la conduite à tenir en cas 

d’hématurie ou d’hémorragie des muqueuses de survenue récente. 
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DISCUSSION 
 

 

Cette étude régionale prospective analyse les connaissances des urgentistes 

adultes et pédiatriques de la région Nord - Pas de Calais sur l’hémophilie, son diagnostic 

et sa prise en charge thérapeutique selon les situations cliniques, avant et après la mise 

en place d’un protocole régional « Hémophilie constitutionnelle et urgences : Conduite à 

tenir ». 

 

Pour le pré-test c’est à dire avant la mise en place du protocole, nous avons 

obtenu 41,3% de participation et pour le post-test, après sa mise en place, 45,1% de 

participation, ce qui montre l’intérêt des personnes interrogées pour cette thématique. De 

façon globale, le nombre de réponses obtenues par question est en moyenne de 90,2% 

± 6,2% pour le pré-test. Lors de la comparaison des 46 questions sélectionnées on 

retrouve 94,1% ± 4,3% de réponses pour le pré-test et 98% ± 1,7% pour le post-test. Par 

ailleurs, concernant le pourcentage de bonnes réponses, celui-ci est en moyenne de 

65,4% ± 21,2% pour le pré-test lors de l’analyse des 93 questions. Pour les 46 questions 

analysées on obtient 67,5% ± 22% pour le pré-test et  82,1% ± 17,8% pour le post-test.  

 

Sur le pré-test, même si nous notons de très bons pourcentages de bonnes 

réponses dans certaines catégories de questions comme par exemple la définition de 

l’hémophilie A ou B,  l’importance de contacter le CRTH, l’importance de la carte 

d’hémophilie et du carnet du patient, nous observons cependant d’importantes lacunes : 

pour la fréquence de l’hémophilie d’abord où moins de 26% des personnes interrogées 

ont choisi la bonne réponse mais surtout, et cela pose plus de problèmes en pratique, 

pour le diagnostic biologique et la prise en charge. En effet, dans près de 60% des cas, 

les examens de référence (dosage des FVIII et IX seuls) ne sont pas réalisés (ceci est 
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particulièrement vrai pour les internes par rapport aux séniors), le dosage du facteur 

Willebrand est réalisé à tort dans 25% des cas, la numération plaquettaire et le test 

global d’hémostase primaire dans plus de 50% des cas. Plus de 30% des personnes 

interrogées estiment que le diagnostic d’hémophilie peut être fait uniquement sur des  

tests globaux de coagulation. Cette méconnaissance des examens biologiques à réaliser 

peut entraîner un retard de diagnostic lorsque celui-ci n’est pas connu et par conséquent 

un retard dans la prise en charge.  

Près de  60% des personnes interrogées pensent que plus de 30% de facteur est 

suffisant pour garantir une hémostase correcte alors que celui-ci doit être supérieur à 

50%. Cette fausse idée peut avoir des conséquences dramatiques en cas de réalisation 

de gestes invasifs ou en cas de chirurgie. 

50% des personnes interrogées ne mettent pas en place de traitement avant la 

réalisation du bilan et attendent donc les résultats du bilan lésionnel, ce qui entraîne un 

retard de prise en charge qui nous le rappelons doit être la plus précoce possible. Ce 

retard peut avoir des conséquences dramatiques chez un hémophile avec possibilité de 

mise en jeu du pronostic fonctionnel voire vital. 

50%  des internes ne traitent pas en l’absence de geste invasif. 

De même, l’étude montre que la réalisation d’une suture pose un problème car 

plus de 65% des séniors (75% des séniors des urgences adultes) estiment que ce geste 

est anodin et qu’il ne nécessite pas de prise en charge adaptée. Il en est de même pour 

l’utilisation de la dDAVP où plus de 50% des personnes l’utilisent à tort dans l’hémophilie 

B et près de 70% dans l’hémophilie A mineure avec un taux de FVIII <10%. 

30% des personnes ne contactent pas le CRTH pour informer de la présence d’un 

hémophile aux urgences et pour avis. Or pour rappel, depuis la circulaire DGS de 1997 

et le Plan National des Maladies Rares (PNMR 2004), le CRTH est chargé de la prise en 

charge thérapeutique au long cours des hémophiles, de l’information et de l’aide aux 
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autres structures de soins, et notamment, pour le cas qui nous intéresse, aux services 

d’urgences. 

Le manque de connaissance a également des conséquences économiques.  Les 

traitements sont très onéreux et l’étude a permis de démontrer que moins de 20% des 

personnes interrogées connaissent le prix des FVIII/IX et du FEIBA®.  De plus, ces 

produits sont souvent mal utilisés : 45% des praticiens donnent à tort un TS lors d’une 

plaie de bouche, 65% estiment que la posologie du TS dépend du taux et de la sévérité 

du syndrome hémorragique et 60% diluent les facteurs dans 500 cc de SSI après 

reconstitution, rendant la préparation inefficace. 65% des séniors adultes ne connaissent 

pas les modalités de reconstitution contre 18% des séniors pédiatriques. Il nous paraît 

donc indispensable d’insister sur ces modalités. Les traitements associés tel que l’acide 

tranexamique sont également mal utilisés : utilisés à tort dans les hémorragies digestives 

dans près de 70% des cas et pour les hématuries dans près de 60%. Or l’utilisation de 

l’acide tranexamique est contre-indiquée dans l’hématurie car elle peut entraîner la 

formation de caillots dans les voies urinaires et donc des coliques néphrétiques. 

 

Après diffusion du protocole, pour les questions trouvant réponses dans le flyer ou 

le poster, nous remarquons que, même s’il n’existe pas de différence significative pour 

l’ensemble des questions, le pourcentage de bonnes réponses entre le pré et le post-test 

a augmenté que ce soit pour l’ensemble de la population ou dans chacun des sous-

groupes.   

Nous notons une différence statistiquement significative pour 11 questions sur 46 

(24%) en ce qui concerne notamment la réalisation des sutures avec une amélioration de 

plus de 55 points, l’importance d’un traitement précoce avant tout bilan (plus de 30 

points), la réalisation des gestes type VVC, pose de plâtre, gaz du sang, PL… (plus de 

20 points) et l’utilisation de la dDAVP dans l’hémophilie B (plus de 30 points). Nous 
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retrouvons plus de 20 points d’amélioration pour l’utilisation de l’acide tranexamique dans 

les avulsions dentaires et l’indication des produits by-passants.  

Pour l’utilisation de la dDAVP dans l’hémophilie A, même s’il existe une 

amélioration significative, les résultats restent très mauvais (moins de 15% de bonnes 

réponses). Ceci est probablement du à l’énoncé « piège » de la question. En effet, la 

dDAVP est utilisable dans l’hémophilie A mais seulement si le taux de facteur FVIII est 

supérieur à 10%. 

Nous notons que pour plusieurs questions, malgré l’importante augmentation du 

pourcentage de bonnes réponses entre le pré et le post-test, la différence n’est pas 

significative. Cela s’explique par des effectifs théoriques parfois insuffisants. 

 

La méconnaissance des différents aspects de la prise en charge d’un hémophile 

est-elle due au fait qu’il s’agisse d’une maladie rare, ce qui sous-entend que certains 

urgentistes n’ont jamais eu à prendre en charge un tel patient ou est-ce un manque de 

formation ou d’information ? Il s’agit probablement des 2. En effet, nous nous sommes 

rendus compte qu’il y avait une amélioration de certaines réponses grâce au flyer et au 

poster. Ces supports ont donc été utiles. 

 

 Néanmoins, il existe quelques limites à cette étude. Le questionnaire  (11, 12) a 

été un vrai frein à la participation : d’abord par le nombre de questions trop important et 

par la syntaxe de certaines phrases avec double négation, puis par l’absence d’une 3ème 

possibilité de réponse du type « ne sait pas ». Dans le pré-test, les non-réponses ont été 

considérées comme manquantes ce qui représente près de 25% des réponses. Nous 

pouvons par ailleurs nous demander si certaines personnes n’ont pas répondu 

« oui »  ou « non » par défaut du fait de l’absence d’une 3ème possibilité (« ne sait pas »).  

Une autre limite à l’étude est la diffusion postale qui nécessite une logistique plus 
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importante que l’utilisation d’un questionnaire informatisé, ce qui a probablement joué un 

rôle sur le taux de participation. Enfin, l’étude a été débutée quelques temps avant une 

période de grève des médecins généralistes et urgentistes ayant eu comme 

conséquence une affluence plus importante aux urgences et une moindre disponibilité 

des médecins. 

 

Dans la littérature, il existe des études concernant la prise en charge des 

hémophiles aux urgences (13-19) mais très peu permettant d’évaluer la connaissance 

des médecins sur cette maladie. Minhas et Giangrande en 2001 ont réalisé une étude 

mettant en évidence la difficulté et le retard des urgentistes à poser le diagnostic 

d’hémophilie pour des jeunes garçons consultant aux urgences pour hémorragie, 

hématome ou hémarthrose. Ceci confirme que le problème n’est pas récent et amène à 

réfléchir sur la façon de mieux informer et former les urgentistes.  

 

Malgré un questionnaire long et complexe, nous avons obtenu plus de  40% de 

participation, ce qui est très satisfaisant, et un accueil très positif par les équipes 

participantes, témoignant de l’intérêt du sujet et la nécessité d’informations. 

Notre étude est une première dans l’évaluation des pratiques professionnelles sur 

l’hémophilie des praticiens aux urgences et peut permettre, à terme, la mise en place 

d’une formation régulière sur le sujet. 
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CONCLUSION 

 
 
L’hémophilie est une maladie hémorragique constitutionnelle rare qui concerne 865 

patients dans la région Nord-Pas de Calais. Tous ces patients sont susceptibles de 

consulter aux urgences. Le traitement substitutif doit être rapide et précoce. C’est en ce 

sens que tout praticien travaillant aux urgences adultes ou pédiatriques doit être capable 

de prendre en charge un patient hémophilie, afin d’éviter des complications pouvant être 

dramatiques.  

Notre étude a permis de démontrer qu’il existe de nombreuses lacunes chez nos 

praticiens, notamment sur le diagnostic et sur la conduite à tenir selon les situations 

cliniques. La mise en place d’un protocole uniformisé a permis d’améliorer les 

connaissances sur cette maladie. L’accueil très positif réservé à notre étude témoigne de 

l’intérêt du sujet et de la nécessité d’informations. 

Des mises au point régulières sur le sujet devraient permettre, à terme, une amélioration 

globale et durable des connaissances sur l’hémophilie.  
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ANNEXES 
 

Annexe 1 : LETTRE D’INFORMATION 

 

         
 

ETUDE « HEMOPHILIE CONSTITUTIONNELLE ET URGENCES 
DU NORD PAS DE CALAIS » : 

METHODOLOGIE ET DEROULEMENT DE L’ETUDE 
 
 
Cher(e) Confrère(sœur),  
 
Dans le cadre d’un projet régional COMU 59-62 et le centre de référence sur l’Hémophilie, je réalise mon 
travail de thèse sur l’étude de la prise en charge des hémophiles dans les structures d’Urgences. 
 
L’objectif de cette étude est d’évaluer l’intérêt de la mise en place d’un protocole régional standardisé de 
prise en charge de l’Hémophilie dans l’ensemble des structures d’Urgences adultes et pédiatriques de la 
région Nord Pas de Calais.  
 
Packaging de l’étude :  
 
Vous trouverez dans cette enveloppe :  
  

- Des questionnaires « pré test » 
- Des enveloppes adressées au COMU 59-62 nécessaires au retour des tests 

 
Participants à l’étude :  
 
Les internes et les médecins séniors :  
 

 Des urgences adultes des Centres Hospitaliers de : ARMENTIERES - ARRAS - BETHUNE - BOULOGNE - 
CALAIS - CAMBRAI - DENAIN - DOUAI - DUNKERQUE - FOURMIES - HAZEBROUCK - LE CATEAU - LENS - 
MAUBEUGE -MONTREUIL/MER - ROUBAIX - SAINT OMER - SAINT PHILIBERT - SAINT VINCENT - SECLIN - 
TOURCOING - VALENCIENNES – CHRU  

 

 Des urgences pédiatriques des Centres Hospitaliers de : DOUAI - LENS - MAUBEUGE - ROUBAIX - SAINT 
VINCENT -VALENCIENNES – CHRU – DUNKERQUE – CALAIS – ARMENTIERES – BOULOGNE - SECLIN 

 
Déroulement de l’étude :  
 
L’étude se déroulera sur le semestre « Novembre 2014 – Mai 2015 » 
Elle est basée sur le remplissage d’un questionnaire sur l’hémophilie, dans le contexte de la prise en 
charge en urgence : Un premier questionnaire appelé « pré-test » en début d’étude et un second appelé 
« post-test » en fin de semestre. Entre les 2, un protocole uniformisé de prise en charge de l’hémophilie 
sera diffusé, par le biais de posters et de flyers, au sein de chaque service par le COMU 59-62 en 
collaboration avec le centre de référence Hémophilie. 
 
Dans chacun des services, il serait souhaitable de désigner un médecin référent de l’étude, chargé de 
colliger l’ensemble des réponses. 
Les échanges avec Melle Przybylak se feront par téléphone ou par mail tout au long de l’étude via 
l’adresse dédiée : thesehemophilie@gmail.com 
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Calendrier de l’étude :  
 

 Diffusion du questionnaire « pré-test » à partir du 12 Novembre 2014. A récupérer au plus tard le 15 
Décembre 2014.  

 Diffusion du protocole à partir du 05 Janvier 2014.  
 Diffusion du questionnaire « post-test » à partir du 2 Mars 2015. A récupérer au plus tard le 15 Avril 

2015. 
 
Le Questionnaire :  
 
Il est composé de questions dichotomiques « oui-non » basées sur le diagnostic, la prise en charge de 
l’hémophilie, les prescriptions et la conduite à tenir dans certaines situations cliniques.  
 
Les questionnaires « pré-test » et « post-test » seront différenciés, imprimés sur des feuilles de couleur 
différente (feuilles A4 recto-verso). 
 

Sur la 1
ère

 page du questionnaire, il est demandé au participant de :  

- cocher la case correspondant à sa fonction 
- noter le nom de l’établissement auquel il est rattaché 
- s’identifier 

 
Concernant l’identification :  
 
Pour obtenir des résultats pertinents et vérifier que les participants ont bien répondu aux 2 tests, une 
identification est nécessaire. Bien évidemment l’objectif n’est pas d’effectuer une évaluation 
personnalisée et l’ensemble des résultats sera anonymisé. Cependant, si un participant ne souhaite pas 
s’identifier par son Nom, il lui est tout à fait possible d’utiliser le pseudonyme de son choix, pourvu que 
celui-ci soit identique pour les 2 tests.  
 
Si certains des participants travaillent dans plusieurs services d’urgence durant ce semestre, il est 
demandé à ces derniers de ne répondre qu’une fois à l’étude (1 pré test et 1 post test dans le même centre 
hospitalier).  
 
Le Protocole 
 
Il se présente sous forme de posters et triptyques « à mettre dans la poche ».  
Il vous sera envoyé par voie postale fin Décembre 2014, afin que vous puissiez le diffuser au sein de votre 
service début Janvier comme prévu dans le calendrier.  
 
Récupération des données  

 
Les questionnaires sont à retourner dans l’enveloppe adressée au COMU 59-62 par voie postale.  
 
Comme vous le savez, cette étude vous permettra de réaliser une Evaluation des Pratiques 
Professionnelles pour chacune de vos structures d'Urgence comptant dans la certification de celle-ci, 
mais vaut aussi pour DPC à titre personnel. 
Les résultats globaux de cette étude seront communiqués au cours d’un EPU « Mardi de l’urgence » et de 
la journée «  Philippe Capelle 2015 » 
 
Nous savons pouvoir compter sur votre participation afin de faire de cette étude un succès.  
 
 
Très amicalement,  
 

 
 

Anaël Przybylak     Dr Wibaut      Dr Mauriaucourt        Pr Wiel 
Doctorante      Directrice de Thèse    Président du COMU         Coordonnateur régional DESCMU 
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Annexe 2 : QUESTIONNAIRE 
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QUESTIONNAIRE (suite) 
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Annexe 3 : Procédure régionale de prise en charge d’un hémophile aux urgences (FLYER) 
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FLYER (suite) 
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Annexe 4 : Procédure régionale de prise en charge d’un hémophile aux urgences 
(POSTER) 
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Annexe 5 : MODELISATION POPULATION PRE-TEST 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 

 
 

 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 

 
 
 
               

 
244 PRE-TEST RECUPERES 

 

 

242 PRE-TESTS inclus 
dans les analyses selon 

type de service 

139 PRE-TESTS 
provenant des urgences 

adultes 

103 PRE-TESTS  
provenant des urgences 

pédiatriques 
 

237 PRE-TESTS inclus 
dans les analyses selon 

fonction 

1 exclu car identité et fonction 
non renseignées 

1 exclu car n’appartenant pas 
aux 4 sous-groupes (DESC 

gériatrie) 
 

3 exclus car fonction non 
renseignée 

 

50  
Séniors des 

urgences 
pédiatriques 

50  
Internes des 

urgences 
pédiatriques 

45  
Internes des 

urgences 
adultes 

92  
Séniors des 

urgences adultes 

dont 20  
DESC - Médecine 

d’urgence 

2 exclus car 
n’appartenant pas à 

la population 
étudiée 
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Annexe 6 : Pré-Test : Diagnostic de l’hémophilie : Résultats des différents sous-groupes selon leur fonction  
 
 

 

Bonne 

réponse

Nombre 

de 

réponse  

n=242

% de 

bonne 

réponse

UP n=103 UA n=139
SUA             

n=92

SUP         

n=50

IUA         

n=45

IUP           

n=50

DESC MU 

n=20

Séniors    

n=142

Internes    

n=95

Fréquence de l'hémophilie

1/12000 NON 233 66,5 69,2 69 65,5 60 75 76,6 73,7 63,5 75,8

1/50000 NON 234 56,6 62,7 53 68,2 56 52,3 48,9 45 63,8 50,5

1/100000 OUI 234 26 30,8 21,8 33,3 16 27,3 25 15,8 27 26,1

Hémophilie

A = déficit F XIII OUI 240 96,3 97,1 97,1 96,7 100 97,8 93,9 95 97,9 95,7

A = déficit en F IX NON 240 95,9 96,4 97,1 96,7 100 95,6 93,9 90 97,9 94,7

B = déficit en F VIII NON 240 90,5 93,4 88,3 91 92 95,8 86 95 91,4 90,5

B = déficit en F IX OUI 240 89,7 92 88,3 90 92 93,3 86 90 90,7 89,5

Signes cliniques

Hémorragie cutanéo-muqueuse NON 237 79,3 81,5 80,4 81,1 80 76,7 83,7 78,9 80,7 80,4

Hémarthrose/hématome OUI 239 95,5 94,9 99 96,9 98 86,4 100 95 98,6 93,6

Biologie

Tests globaux seuls NON 201 65,7 78,6 79,8 70,7 82,5 90 80,5 70,6 74,8 85,2

Dosage F VIII seul NON 193 67,8 89,6 79,3 87,7 67,5 92,1 88,9 80 80 90,4

Dosage F IX seul NON 194 66,9 88,8 77 87,7 68,3 89,7 84,1 80 80,2 86,7

Dosage F VIII + IX OUI 210 40,5 43,3 51,1 48,1 72,1 36,6 31,8 61,1 56,7 34,1

Dosage F Willebrand seul NON 192 74,4 94,3 93 95,3 95 94,9 90,9 92,9 95,2 92,8

Dosage F VIII + IX + Willebrand NON 219 15,3 16,5 17,3 16,9 23,4 16,7 12,5 11,8 19,4 14,4

Test global d'hémostase primaire NON 183 46,7 53 72,3 43,1 80,5 68,8 62,5 50 57,5 65,3

Numération plaquettaire NON 203 47,5 53,6 60,2 54,2 75 52,8 43,5 58,8 62,1 47,6

Contact d'un centre de référence OUI 209 70,7 83,2 80 78,5 88,1 92,1 71,1 88,9 81,8 80,7

Taux hémostatique de F VIII et IX ≥30% NON 218 41,3 44,3 47,9 41,8 38,3 48,8 56,5 50 40,5 52,9

Taux hémostatique de F VIII et IX ≥ 50% OUI 217 45,9 45,8 52,5 43,4 42,9 50 61,7 52,6 43,2 52,4

Taux hémostatique de F VIII et IX ≥ 100% NON 213 79,3 89 91,6 86,8 89,4 95 93,3 78,9 87,8 94,1

UP : Urgences pédiatriques

UA : Urgences adultes

SUA : Séniors des urgences adultes

SUP : Séniors des urgences pédiatriques

IUA : Internes des urgences adultes

IUP : Internes des urgences pédiatriques

DESC MU : DESC Médecine d'urgence
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Annexe 7 : Pré-Test : Prise en charge de l’hémophilie : Résultats des différents sous groupes selon leur fonction 

  

 

 

Bonne 

réponse

nombre de 

réponse  

n=242

% de 

bonne 

réponse

UP n=103 UA n=139
SUA             

n=92

SUP         

n=50

IUA         

n=45

IUP           

n=50

DESC MU 

n=20

Séniors  

n=142

Internes 

n=95

Patient connu avec document 

Recueil des informations auprès du patient OUI 228 92,6 96,9 99,2 100 97,8 97,6 95,8 100 99,3 96,6

Recueil des informations sur la carte de maladie hémorragique et ou carnet de suivi OUI 240 98,3 98,6 100 97,8 100 100 100 100 98,6 100

Réalisation systématique du bilan dès l'entrée OUI 232 55 64,2 48 66,3 34 58,1 60,4 75 55,1 59,3

J'attends les résultats du bilan de coagulation avant de traiter NON 232 70,7 74 73,5 78,2 89,4 62,8 60 73,7 82,1 61,3

J'attends les résultats du bilan lésionnel avant de traiter NON 229 62 62,6 69,4 72,1 72,3 48,8 64,6 68,4 72,2 57,1

Je traite d'abord avec le traitement adapté et je réalise ensuite le bilan OUI 229 46,3 45,1 54,2 50 57,8 34,9 50 50 52,6 42,9

Je contacte systématiquement le centre de référence OUI 239 78,9 82,6 76,2 86,8 71,4 73,3 79,6 85 79,1 79,6

Je fais le bilan clinique, je prescris un bilan de coagulation et je contacte le centre de référence OUI 232 76,4 77,2 81,7 83,5 71,4 77,3 81,6 83,3 81,4 76,6

Je contacte ma pharmacie hospitalière OUI 226 73,1 78,1 78,6 81,9 76,1 67,4 81,6 73,7 79,8 75

Si pas de geste invasif, pas de traitement NON 223 56,2 58,1 64,6 61 76,6 47,5 55,1 72,2 66,7 51,7

Si pas de geste invasif, pas de contact du centre de référence NON 228 68,2 75,5 70 74,4 71,1 59,5 77,6 80 73,5 69,2

Si hémophilie mineure, pas de précaution particulière en cas de geste NON 230 78,9 82,8 83,2 83,9 87,5 83,3 79,6 75 85,2 81,1

Si gaz du sang, PL, ALR, pas de traitement NON 229 68,2 64,8 81,2 67,9 78 61,9 83,3 60 71,6 73,3

La pose de VVC nécessite une prise en charge spécifique OUI 232 78,5 77,4 87,9 77,8 86 80,5 89,1 65 80,7 85,1

Si nécessaire, pose d'un plâtre circulaire pour assurer bonne contention NON 229 76,4 74,6 88,9 73,3 93,9 78,6 83 84,2 80,7 80,9

La ponction d'hémathrose n'est pas invasive et ne nécessite pas de traitement spécifique NON 234 85,1 88,1 88 88,9 93,9 85,7 81,3 85 90,6 83,3

Je peux faire une suture sans traitement NON 233 34,7 26,1 49,5 23,1 64,6 34,1 35,4 25 37,4 34,8

Je peux faire une injection intra-musculaire NON 236 90,9 92,6 94,1 92,3 98 92,9 89,8 85 94,3 91,2

Tout prélèvement veineux doit être suivi d'une compression OUI 238 92,6 93,4 95,1 92,3 92 95,3 98 100 92,2 96,7

Je peux prescrire de l'aspirine, des AINS NON 229 78,5 78,3 89 75,3 91,7 85,7 85,7 95 81,2 85,7

Si injection faite la veille, pas de nécessité à refaire une injection NON 226 59,9 57 73,5 60 85,1 53,7 60,4 55 68,9 57,3

En cas de plaie de bouche, il faut injecter systématiquement le facteur NON 226 55 64,1 51,6 58,1 41,3 74,4 63 75 52,3 68,5

La voie d'administration des vaccins est indifférente NON 228 66,9 68,8 74 76,7 80,9 52,5 68 75 78,2 61,1

La présence d'un inhibiteur dirigé contre F IX ou VIII est une complication possible du traitement OUI 227 84,3 86,5 94,1 90,1 98 81,4 89,8 90 93,1 85,9

Patient se disant hémophile, sans document

Je refais un bilan de coagulation en urgence OUI 232 66,1 75,4 60,8 78,2 55,1 70,7 66 80 69,9 68,1

Je contacte le centre de référence OUI 236 94,2 94,8 99 94,4 98 95,2 100 94,7 95,7 97,8

UP : Urgences pédiatriques

UA : Urgences adultes

SUA : Séniors des urgences adultes

SUP : Séniors des urgences pédiatriques

IUA : Internes des urgences adultes

IUP : Internes des urgences pédiatriques

DESC MU : DESC Médecine d'urgence
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Annexe 8 : Pré-Test : Thérapeutique : Résultats des différents sous groupes selon leur fonction  

 

Bonne 

réponse

nombre de 

réponse  

n=242

% de 

bonne 

réponse

UP  n=103 UA  n=139
SUA             

n=92

SUP         

n=50

IUA         

n=45

IUP           

n=50

DESC MU 

n=20

Séniors 

n=142

Internes  

n=95

Choix du produit

Je vérifie le type de maladie hémorragique OUI 229 93,8 99,2 99 98,8 100 100 98 100 99,2 98,9

Je prescris le produit habituel du patient OUI 227 87,6 93,8 92,9 98,8 100 85,7 87,2 89,5 99,3 86,5

Pour une Hémoph A (FVIII<10%) sans inhibiteur il faut traiter par des c. en F VIII OUI 216 84,7 92,4 97,9 93,4 100 90,5 95,7 88,9 95,9 93,3

Pour des Hémoph B sans inhibiteur il faut traiter par des c. en F IX OUI 214 79,8 87,3 93,8 88 97,9 85,7 89,1 83,3 91,8 87,5

En dehors de l'urgence je peux prendre le produit adapté et disponible NON 214 38,4 42,9 44,2 42,3 58,7 42,5 32,6 47,1 48,4 37,2

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile B NON 190 48,8 60,6 64 53,8 82,1 69,2 50 25 64,4 59

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile A mineure avec un taux < 10% NON 190 31,4 41,5 38,1 36,4 41 48,7 33,3 50 38,1 40,7

En cas d'inhibiteur, on peut parfois traiter par FVIII/IX OUI 199 41,3 55 44,4 69,6 46,5 30,8 43,2 47,1 60,7 37,3

En cas d'inhibiteur, on recourt à des produits by-passants OUI 199 60,7 73 75 81,4 80,5 65 68,2 76,5 81,1 66,7

Pour le choix du produit, je contacte systématiquement le CRTH OUI 215 74 88 77,6 88,3 70,2 89,7 85,4 87,5 81,5 87,4

Coût du produit

FVIII/IX = 0,50 eur NON 196 76,9 96,4 93 95,6 88,9 97,6 95,7 87,5 93,3 96,6

FVIII/IX = 0,80 eur OUI 197 16,5 25,2 14 26,5 11,1 25,8 14,9 29,4 21,2 20

FVIII/IX = 10 eur NON 196 20,7 28,2 22,1 30,9 25 28,2 19,1 37,5 28,8 22,5

FEIBA = 0,50 eur NON 196 78,9 99,1 95,3 100 91,7 97,6 97,9 100 97,1 97,8

FEIBA : 0,80 eur OUI 196 12 16,4 12,8 19,1 11,1 11,9 14,9 18,8 16,3 13,5

FEIBA : 10 eur NON 198 14,9 17 19,8 18,8 22,2 14 19,1 16,7 20 16,7

NOVOSEVEN : 10 eur NON 200 80,2 97,3 96,6 95,8 97,3 100 95,7 100 96,3 97,8

NOVOSEVEN : 100 eur NON 200 52,1 62,8 63,2 70,4 64,9 47,6 63,8 64,7 68,5 56,2

NOVOSEVEN : 650 eur OUI 201 50 61,4 58,6 66,2 62,2 51,2 57,4 66,7 64,8 54,4

Modalités

La posologie des c. en facteur de coag ne dépend pas du taux et de la sévérité du syndrome hémoragique OUI 217 34,7 39,7 37,5 41,8 40,9 31,7 34,7 26,3 41,5 33,3

La posologie du traitement substitutif  est prescrite par rapport au poids OUI 218 78,1 87 86,3 91,3 93,6 78,6 77,8 68,4 92,1 78,2

Le rythme d'injection dépend du type de pathologie hémorragique OUI 222 71,5 72,1 85 72,2 93,8 71,4 75,5 52,6 80,3 73,6

Le délai entre les injections est différent selon les produits (FVIII, FIX, agents bypassants) OUI 213 69 78 78,9 72,4 77,3 90,5 79,2 78,9 74,2 84,4

La durée du traitement par facteurs de coagulation est adaptée à la durée du risque hémorragique OUI 219 75,6 86,8 79,6 88,6 95,7 85,7 64,6 78,9 91,3 74,4

En cas de geste invasif, le moment de l'administration du traitement substitutif est indifférent NON 220 70,7 79,5 75,5 83,5 76,6 73,8 72,9 78,9 81 73,3

La dDAVP est utilisable sans limite de durée de traitement NON 203 66,5 77 82,2 78,9 90,2 76,2 73,9 70,6 83 75

La dDAVP est utilisable sans précaution particulière NON 203 75,6 88,2 92,5 87,1 95,3 92,5 89,4 88,2 90,3 90,8

La mise en place d'un traitement substitutif nécessite une surveillance biologique OUI 219 65,7 73,2 71,9 66,3 71,1 85,7 72,9 89,5 68 78,9

Seule la voie intraveineuse est recommandée OUI 221 69,4 72,6 80,4 76,3 80,4 67,4 81,3 63,8 77,8 74,7

Les produits sont dilués dans 500 cc de SSI après reconstitution NON 199 38,4 36,9 59,1 34,3 82,1 42,5 37 16,7 51,4 39,5

La traçabilité des injections est reportée sur le carnet du patient OUI 220 88,8 97,5 98 97,5 95,7 100 100 100 96,9 100

Thérapeutiques complémentaires

Des moyens locaux d'hémostase sont nécessaires en cas d'avulsions dentaires OUI 224 89,7 95,9 98 97,5 100 95,2 95,9 100 98,4 95,6

Des moyens locaux d'hémostase sont nécessaires en cas d'épistaxis OUI 223 87,6 94,4 96 97,5 100 90,7 91,7 100 98,4 91,2

L'acide tranexamique est recommandé en cas d'avulsions dentaires OUI 206 63,2 76,3 71,6 84,2 80 63,4 62,2 72,2 82,8 62,8

L'acide tranexamique est recommandé en cas d'épistaxis OUI 205 63,6 76,3 73,6 85,7 82,1 60 66,7 72,2 84,5 63,5

L'acide tranexamique est recommandé en cas de ménométrorragies OUI 206 68,2 78,2 82,8 80,8 92,5 77,5 72,7 72,2 84,7 75

L'acide tranexamique est recommandé en cas d'hémorragies digestives NON 203 28,9 33,9 35,3 31,6 45,9 34,1 28,9 36,8 36,3 31,4

L'acide tranexamique est utilisable en cas d'hématurie NON 194 41,7 45,8 61,8 39 65,6 57,5 58,5 68,4 46,8 58

UP : Urgences pédiatriques

UA : Urgences adultes

SUA : Séniors des urgences adultes

SUP : Séniors des urgences pédiatriques

IUA : Internes des urgences adultes

IUP : Internes des urgences pédiatriques

DESC MU : DESC Médecine d'urgence
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Annexe 9 : Pré-test : Situations cliniques : Résultats des différents sous groupes selon leur fonction  

 

 

 

 

Bonne 

réponse

nombre 

de 

réponse  

n=242

% de 

bonne 

réponse

UP n=103 UA n=139
SUA             

n=92

SUP         

n=50

IUA         

n=45

IUP           

n=50

DESC MU 

n=20

Séniors 

n=142

Internes 

n=95

Risque hémorragique ou traumatisme

Le traitement substitutif doit être administré sans délai OUI 228 81 85 87,1 91,7 95,9 71,4 77,6 84,2 93,2 74,7

Le traitement substitutif n'est débuté qu'après confirmation de lésions à l'imagerie (TDM) NON 228 77,3 79,7 85 35,5 91,7 68,2 77,6 78,9 87,8 73,1

Un bilan imagerie (TDM) est nécessaire seulement en présence de signes cliniques NON 223 58,7 68,8 57,1 72 54,3 59,5 59,2 84,2 65,6 59,3

En cas d'hématomes ou d'hémarthroses

J'attends les résultats d'imagerie (Radiographie, échographie) pour débuter le traitement 

substitutif
NON 225 71,5 74 80,6 81 89,6 61,9 70,2 84,2 84,1 66,3

Une immobilisation n'est pas nécessaire NON 219 80,2 89,5 87,4 91,4 89,1 85,7 84,8 88,9 90,6 85,2

Une ponction évacuatrice est systématiquement nécessaire NON 226 81,4 85,4 89,6 90,6 93,6 75 84,8 73,7 91,7 80

En cas d'hématuries ou d'hémorragies muqueuses de survenue récente

Un traitement substitutif s'impose NON 226 36 40,9 35,4 36,1 27,1 53,5 43,8 57,9 32,8 48,4

Une prise en charge spécifique des hématuries, épistaxis ou hémorragies buccales suffit en 

1ère intention
OUI 225 56,6 63 58,2 58,3 42,6 73,8 72,9 68,4 52,7 73,3

UP : Urgences pédiatriques

UA : Urgences adultes

SUA : Séniors des urgences adultes

SUP : Séniors des urgences pédiatriques

IUA : Internes des urgences adultes

IUP : Internes des urgences pédiatriques

DESC MU : DESC Médecine d'urgence
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Annexe 10 : MODELISATION POPULATION POST-TEST 
 
 
 
 

 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 

 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 

 
 
 
               

 
110 POST-TESTS RECUPERES 

 

 

105 POST-TESTS inclus 
dans les analyses selon 

type de service 

58 POST-TESTS 
provenant des urgences 

adultes 
 

47 POST-TESTS  
provenant des urgences 

pédiatriques 
 

104 POST-TESTS inclus 
dans les analyses selon 

fonction 

1 exclu car pas de 
fonction 

 

28 
Séniors des 

urgences 
pédiatriques 

17 
Internes des 

urgences 
pédiatriques 

28 
Internes des 

urgences 
adultes 

31 
Séniors des 

urgences adultes 

dont 12  
DESC - Médecine 

d’urgence 

1 exclu car 
n’appartenant pas à 
la population étudiée 
3 exclus car pas de 

pré-test 
 

1 exclu car 
pas de pré-

test 
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Annexe 11 : Prise en charge de l’hémophilie : résultats pré et post-test 
 

 

A B A B A B A B A B A B A B A B A B A B

Recueil des informations auprès du malade 96,8 96,8 97,5 97,5 96,3 96,3 94,1 94,1 95,8 95,8 100 100 100 100 100 100 95 95 100 100

Recueil des informations sur la carte de maladie hémorragique et ou carnet de suivi 99,0 99,0 97,8 97,8 100 100 100 100 96,4 96,4 100 100 100 100 100 100 98 98 100 100

Réalisation systématique du bilan dès l'entrée 43,0 64,0 29,5 52,3 53,6 73,2 55,9 70,6 29,6 59,3 45,5 72,7 33,3 46,7 54,5 72,7 44,3 65,6 40,5 62,2

J'attends les résultats du bilan de coagulation avant de traiter 72,0 86,0 80,4 93,5 64,8 79,6 65,6 87,5 100 100 63,6 68,2 47,1 82,4 70,0 80,0 81,4 93,2 56,4 74,4

J'attends le résultat du bilan lésionnel avant de traiter 55,1 81,6 61,4 86,4 50,0 77,8 67,7 93,5 77,8 92,6 34,8 60,9 26,7 73,3 36,4 72,7 72,4 93,1 31,6 65,8

Je traite d'abord avec le traitement adapté et je réalise ensuite le bilan 35,1 62,9 45,2 69,0 27,3 58,2 27,3 63,6 52,0 76,0 31,8 54,5 33,3 60,0 45,5 72,7 37,9 69,0 32,4 56,8

Je contacte systématiquement le centre de référence 77,9 92,3 78,3 89,1 77,6 94,8 85,3 97,1 78,6 92,9 66,7 91,7 75,0 81,3 83,3 100 82,3 95,2 70,0 87,5

Je fais le bilan clinique, je prescris un bilan de coagulation et je contact le CRTH 69,0 75,0 58,7 63,0 77,8 85,2 78,1 81,3 51,9 55,6 72,7 86,4 70,6 76,5 70,0 70,0 66,1 69,5 71,8 82,1

Je contacte ma pharmacie hospitalière 74,5 86,3 71,1 80,0 77,2 91,2 81,8 87,9 69,2 80,8 62,5 87,5 82,4 88,2 63,6 100 76,3 84,7 70,7 87,8

Si pas de geste invasif, pas de traitement 52,6 74,2 50,0 70,5 54,7 77,4 51,6 83,9 65,4 80,8 50,0 68,2 31,3 50,0 50,0 70,0 57,9 82,5 42,1 60,5

Si pas de geste invasif, pas de contact du CRTH 68,7 86,9 71,4 81,0 66,7 91,2 72,7 90,9 70,8 87,5 58,3 91,7 68,8 68,8 58,3 91,7 71,9 89,5 62,5 82,5

Si hémophilie mineure, pas de précaution particulière en cas de geste 81,4 91,2 82,2 88,9 80,7 93,0 82,4 88,2 92,6 96,3 79,2 100 62,5 75,0 66,7 100 86,9 91,8 72,5 90,0

Si gaz du sang, PL, ALR, pas de traitement 65,7 88,2 78,3 88,9 59,6 87,7 63,6 90,9 77,8 96,3 58,3 83,3 62,5 75,0 50,0 83,3 70,0 93,3 60,0 80,0

La pose de VVC nécessite une prise en charge spécifique 72,0 90,0 81,8 90,9 64,3 89,3 61,8 85,3 82,1 89,3 68,2 90,9 85,7 100 58,3 100 71,0 87,1 75,0 94,4

Si nécessaire, pose d'un plâtre circulaire pour assurer une bonne contention 71,3 90,1 84,4 93,3 60,7 87,5 53,1 90,6 96,3 100 70,8 83,3 62,5 81,3 90,9 90,9 72,9 94,9 67,5 82,5

La ponction d'hémathrose n'est pas invasive et ne nécessite pas de traitement spécifique 90,4 94,2 89,1 91,3 91,4 96,6 94,1 97,1 100 100 87,5 95,8 68,8 75,0 83,3 100 96,8 98,4 80,0 87,5

Je peux faire une suture sans traitement 30,4 85,3 45,7 89,1 17,9 82,1 12,1 84,8 57,1 96,4 26,1 73,9 25,0 81,3 16,7 66,7 32,8 90,2 25,6 76,9

Je peux faire une IM 89,3 94,2 87,0 91,3 91,2 96,5 94,1 100 89,3 92,9 87,0 91,3 81,3 87,5 81,8 90,9 91,9 96,8 84,6 89,7

Tout prélèvement veineux doit être suivi d'une compression 88,5 94,2 89,1 93,5 87,9 94,8 85,3 94,1 85,7 92,9 91,7 95,8 93,8 93,8 83,3 100 85,5 93,5 92,5 95,0

Je peux prescrire de l'aspirine, des AINS 78,0 90,0 78,3 87,0 77,8 92,6 77,4 93,5 82,1 92,6 78,3 91,3 68,8 75,0 90,9 90,9 79,7 93,2 74,4 84,6

En cas de plaie de bouche, il faut injecter systématiquement le facteur 40,2 59,8 34,1 50,0 44,8 67,2 44,1 73,5 29,6 55,6 50,0 62,5 40,0 40,0 50,0 66,7 37,7 65,6 46,2 53,8

La voie d'administration des vaccins est indifférente 59,0 78,0 62,2 75,6 56,4 80,0 72,7 81,8 69,2 76,9 34,8 78,3 52,9 76,5 58,3 75,0 71,2 79,7 42,5 77,5

La présence d'un inhibiteur dirigé contre le FIX ou VIII est une complication possible du traitement 91,0 95,0 93,3 97,8 89,1 92,7 96,9 96,9 96,3 100 79,2 87,5 87,5 93,8 83,3 91,7 96,6 98,3 82,5 90,0

A : pourcentage de bonnes réponses au pré-test

B : pourcentage de bonnes réponses au post-test

UP : Urgences pédiatriques

UA : Urgences adultes

SUA : Séniors des urgences adultes

SUP : Séniors des urgences pédiatriques

IUA : Internes des urgences adultes

IUP : Internes des urgences pédiatriques

DESC MU : DESC Médecine d'urgence

Population	

globale		

n=105

UP	n=47 UA	n=58 SUA	n=31 SUP	n=28 IUP	n=17
DESCMU	

n=12

Séniors	

n=59

Internes	

n=55
IUA	n=28
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Annexe 12 : Thérapeutiques : résultats pré et post-test 
 

 

A B A B A B A B A B A B A B A B A B A B

Choix du produit

Je prescris le produit habituel du patient 90,9 97 95,7 97,8 86,8 96,2 93,1 96,6 100 100 83,3 95,8 87,5 93,8 72,7 90,9 96,5 98,2 85,0 95,0

Pour une Hémophilie A (FVIII<10%) sans inhibiteur il faut traiter par des concentrés en F VIII 87,1 94,6 93,2 95,5 81,6 93,9 88,5 96,2 96,2 100 73,9 91,3 87,5 93,8 90,0 100 92,3 96,2 79,5 92,3

Pour une Hémophilie B sans inhibiteur il faut traiter par des concentrés en F IX 84,8 92,4 83,7 88,4 85,7 95,9 92,3 96,2 92,0 92,0 82,6 100 68,8 81,3 100 100 92,2 94,1 76,9 92,3

En dehors de l'urgence je peux prendre le produit adapté et disponible 31,9 45,1 28,6 42,9 34,7 46,9 21,4 35,7 45,8 58,3 47,6 66,7 6,3 12,5 44,4 55,6 32,7 46,2 29,7 43,2

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile B 54,9 85,4 55,3 86,8 54,5 84,1 47,8 82,6 68,2 90,9 57,1 85,7 40,0 80,0 37,5 100 57,8 86,7 50,0 83,3

La dDAVP est utilisable chez l'hémophile A mineure avec un taux < 10% 8,5 12,2 7,9 10,5 9,1 13,6 13 13 50,0 50 5,0 15,0 20,0 26,7 12,5 12,5 6,7 6,7 11,4 20,0

En cas d'inhibiteur, on recourt à des produits by-passants 66,7 88,5 71,8 89,7 62,5 87,5 66,7 83,3 78,3 95,7 65,2 95,7 60,0 80,0 66,7 100 72,3 89,4 63,2 89,5

Pour le choix du produit, je contacte systématiquement le CRTH 74,2 84,3 76,2 83,3 72,3 85,1 80,8 88,5 70,8 83,3 66,7 81,0 81,3 81,3 71,4 85,7 76,0 86,0 73,0 81,1

Modalités

La posologie des concentrés en facteur de coagulation ne dépend pas du taux et de la sévérité du 

syndrome hémoragique
19,6 38,1 20,0 42,2 17,3 34,6 17,9 42,9 18,5 37 16,7 29,2 18,8 43,8 63,6 72,7 18,2 40,0 17,5 35,0

La posologie du traitement substitutif  est prescrite par rapport au poids 83,5 95,9 88,6 93,2 79,2 98,1 86,2 96,6 92,6 96,3 70,8 100 80 86,7 54,5 100 89,3 96,4 74,4 94,9

En cas de geste invasif, le moment de l'administration du traitement substitutif est indifférent 70,8 83,3 71,1 82,2 70,6 84,3 78,6 89,3 81,5 96,3 65,2 78,3 50 56,3 63,6 81,8 80 92,7 59 69,2

La dDAVP est utilisable sans limite de durée de traitement 77,3 88,6 80,5 92,7 74,5 85,1 76,9 88,5 91,7 100 72,7 81,8 60 80 80,0 90 84 94 67,9 81,1

La dDAVP est utilisable sans précaution particulière 82,2 87,8 81,4 90,7 83,0 85,1 84,6 88,5 92,0 96,0 81,8 81,8 62,5 81,3 77,8 77,8 88,2 92,2 73,7 81,6

La traçabilité des injections est reportée sur le carnet du patient 96,9 97,9 97,7 97,7 96,2 98,1 93,1 96,6 100 100 100 100 93,8 93,8 100 100 96,4 98,2 97,5 97,5

Thérapeutiques complémentaires

L'acide tranexamique est recommandé en cas d'avulsion dentaire 67,0 88,6 61,0 90,2 72,3 87,2 84,6 92,3 65,2 87,0 57,1 81,0 50,0 93,8 50,0 70,0 75,5 89,8 54,1 86,5

L'acide tranexamique est utilisable en cas d'hématuries 41,9 72,1 40,5 56,8 42,9 83,7 25,9 77,8 57,1 66,7 59,1 86,4 21,4 42,9 54,5 81,8 39,6 72,9 44,4 69,4

A : pourcentage de bonnes réponses au pré-test

B : pourcentage de bonnes réponses au post-test

UP : Urgences pédiatriques

UA : Urgences adultes

SUA : Séniors des urgences adultes

SUP : Séniors des urgences pédiatriques

IUA : Internes des urgences adultes

IUP : Internes des urgences pédiatriques

DESC MU : DESC Médecine d'urgence

Population 

globale  

n=105

UP n=47 UA n=58 SUA n=31 SUP n=28 IUA n=28 IUP n=17
DESCMU 

n=12

Séniors 

n=59

Internes 

n=55
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Annexe 13 : Situations cliniques : résultats pré et post-test 
 
 
 

 
 

A B A B A B A B A B A B A B A B A B A B

Risque hémorragique ou traumatisme

Le traitement substitutif doit être administré sans délai 83,8 94,9 89,4 97,9 78,8 92,3 82,1 89,3 100 100 75 95,8 70,6 94,1 63,6 90,9 91,1 94,6 73,2 95,1

Le traitement substitutif n'est débuté qu'après confirmation de lésions à l'imagerie (TDM) 80,0 94 87,2 93,6 73,6 94,3 72,4 93,1 96,4 100 75 95,8 70,6 82,4 63,6 90,9 84,2 96,5 73,2 90,2

Un bilan imagerie (TDM) est nécessaire seulement en présence de signes cliniques 55,8 77,9 38,6 65,9 70,6 88,2 77,8 85,2 52,0 84,0 54,2 83,3 23,5 47,1 72,7 81,8 65,4 84,6 41,5 68,3

En cas d'hématomes ou d'hémarthroses

J'attends les résultats d'imagerie (Radiographie, échographie) pour débuter le traitement substitutif 70,4 83,7 73,3 82,2 67,9 84,9 72,4 89,7 88,9 92,6 66,7 83,3 43,8 62,5 72,7 90,9 80,4 91,1 57,5 75,0

Une immobilisation n'est pas nécessaire 72,9 87,5 68,4 79,5 76,9 94,2 78,6 92,9 65,4 76,9 75 95,8 68,8 81,3 81,8 100 72,2 85,2 72,5 90,0

Une ponction évacuatrice est systématiquement nécessaire 79,6 89,8 82,2 88,9 77,4 90,6 86,2 89,7 92,6 92,6 66,7 91,7 62,5 81,3 72,7 90,9 89,3 91,1 65,0 87,5

En cas d'hématuries ou d'hémorragies muqueuses de survenue récente

Une prise en charge spécifique des hématuries, épistaxis ou hémorragies buccales suffit en 1ère 

intention
21,6 42,3 46,7 64,4 38,5 63,5 42,9 71,4 18,5 33,3 41,7 66,7 62,5 81,3 45,5 63,6 23,6 38,2 50,0 70,0

A : pourcentage de bonnes réponses au pré-test

B : pourcentage de bonnes réponses au post-test

UP : Urgences pédiatriques

UA : Urgences adultes

SUA : Séniors des urgences adultes

SUP : Séniors des urgences pédiatriques

IUA : Internes des urgences adultes

IUP : Internes des urgences pédiatriques

DESC MU : DESC Médecine d'urgence

IUA n=28 IUP n=17
DESCMU 

n=12

Séniors 

n=59

Internes 

n=55

Population 

globale  

n=105

UP n=47 UA n=58 SUA n=31 SUP n=28
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