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RESUME

Contexte: L’'hémophilie est une maladie hémorragique constitutionnelle
responsable d’hémarthroses, d’hématomes ou de saignements divers. Ces
manifestations peuvent amener le patient a consulter aux urgences. Nous avons
souhaité analyser les connaissances sur cette pathologie des urgentistes et internes
exercant dans les services des urgences adultes et pédiatriques du Nord Pas de

Calais et évaluer '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) exercant 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 a I'aide d’'un questionnaire proposé avant et aprés 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 guestions comme « la définition de
I’'hnémophilie », 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 '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 pédiatrigues (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 '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 ’lhémophilie des
médecins et internes travaillant aux urgences. Celles-ci ont été améliorées grace a 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. |
existe 2 types d’hémophilie, 'hémophilie A, liée a un déficit en facteur VIII (FVIII), et
’'némophilie B, liée a 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 a la
surface des cellules endothéliales va se lier au facteur VII (FVII) circulant présent en
petites quantités, formant ainsi le complexe FT-FVII activé (FVIla) qui va étre 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 quantit¢ de thrombine
générée dans la phase d’initiation va activer les plaquettes ainsi que les facteurs de
la coagulation (FV, VIII, IX, Xl ...) 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 étre générées a la surface des plaguettes. La ténase intrinseque
(phospholipides plaquettaires, FVllla, IXa et Ca™) et la prothrombinase vont étre
responsables de la propagation de la génération de thrombine, permettant au final la

constitution d’'un caillot stable et I'arrét du saignement.
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Les FVIII et IX jouent donc un role important dans la cascade de la coagulation.
En cas de déficit, I'activation de la coagulation se fait de fagon 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 a I'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 garcon 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 : 'hémophilie séveére si le taux est inférieur a 1%, ’hémophilie modérée si
le taux est compris entre 1 et 5% et 'hémophilie mineure si le taux est compris entre
6 et 40% (3). Les formes séveres 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 symptébmes de type
hémorragique, dont la gravité est proportionnelle a 'importance du déficit (2, 3).

En cas d’hémophilie sévére, les principales manifestations sont représentées
par des hémarthroses et des hématomes superficiels ou profonds. Mais d’autres
hémorragies peuvent étre : des hémorragies buccales, digestives, des hématuries et
des hémorragies intracérébrales.

Les hémarthroses constituent 65 a 85% des phénoménes hémorragiques
chez les hémophiles séveéres. Elles intéressent principalement les genoux, chevilles
et coudes. Les hémarthroses a répétition entrainent apres une phase de synovite,
des arthropathies hémophiliques chroniques conduisant a une atteinte fonctionnelle
importante par destruction de Il'articulation (4). Il est donc important de traiter les

hémarthroses trés rapidement pour prévenir 'apparition de cette arthropathie.
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Les hématomes peuvent étre superficiels ou profonds, ces derniers pouvant
entrainer des complications. lls peuvent en effet engendrer d’'une part, des
complications fonctionnelles lorsqu’ils sont situés dans un muscle a 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 a grande gaine lache (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
séveres) et post-traumatiques ; il faut donc, lors d’'un traumatisme méme minime,
faire un examen physique complet. En cas de traumatisme potentiellement grave ou
de traumatisme cranien, un traitement substitutif doit étre initié dés I'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 [I'Hémophilie (CRTH), par une équipe médicale (urgentistes,
anesthésistes et chirurgiens) informée. Un traitement adapté doit étre 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 sévéres en I'administration du facteur de coagulation manquant. Ce facteur
peut étre 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 étre utilisé & la place du concentré de FVIII, lorsque la
réponse du patient a été jugée satisfaisante (cf. carte d’hémophilie).

D’autres traitements peuvent étre utilisés, tel que I'acide tranexamique (8).

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

- Le traitement a la demande, dit curatif, par injection de FVIII ou FIX, lors d’'un
épisode hémorragique non contrélable par les moyens hémostatiques locaux. Ce
traitement doit étre précoce.

- Le traitement préventif, dit prophylactique, par mise en place d’injections
régulieres 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 hospitaliere et ne s’administrent
gue par voie intraveineuse. La plupart des hémophiles disposent de produit a
domicile, ce qui leur permet de se traiter rapidement lors d’'un épisode hémorragique.
Les injections peuvent étre réalisées par le patient lui-méme, par une infirmiere

libérale ou par les parents.

La principale complication du traitement par concentré de facteur VIII/IX est
I'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 étre effectuée régulierement, notamment a linstauration 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 cceur de sa prise en charge. Tout hémophile est porteur
d’'une carte sur laquelle sont notées toutes les informations nécessaires a sa prise en
charge ainsi que les coordonnées du CRTH a 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 connaitre les contre-indications liées a 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 I'éducation thérapeutique,
les CRTH organisent des ateliers afin de former les patients a réaliser eux-mémes

leur injection de facteur.

Dans le Nord Pas de Calais, on compte 865 hémophiles répartis sur
lensemble du territoire, tous suivis au Centre de Référence des Maladies
Hémorragiques (CRMH) de Lille. Ces patients, enfants comme adultes, peuvent étre
amenés a 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 a domicile,
traumatisme, accident ... Il est donc essentiel que le service d’urgence qui accueillera
le patient hémophile puisse le prendre en charge de fagon 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 exercant dans les services des urgences adultes et pédiatriques de la région
Nord Pas de Calais sur I’'hémophilie et évaluer I'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

| Population étudiée :

L'étude était réalisée auprés des internes et des médecins thésés (séniors) exercant
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
méme 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.

Il Présentation de I’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

I'objectif et le déroulement de I'étude (annexe 1).

Un questionnaire (annexe 2) était envoyé a chacun des participants a I'étude. Ce
guestionnaire était a remplir deux fois durant la période retenue : « en pré-test » avant
diffusion du protocole régional de prise en charge de I'hnémophilie, puis en « post-test »

apres 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 I'hémophilie, la thérapeutique qui en découle et la
conduite a tenir en fonction des situations cliniques.

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

Sur chaque questionnaire devaient étre indiqués : le centre hospitalier et le service des
urgences auguel 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 a tenir a I'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 hospitalieres de la région

La synthése 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 aprés
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 aprés

remplissage, par voie postale.

23



PRZYBYLAK Anaél

Pour permettre une comparaison avant et aprés mise en place du protocole, seuls les

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

Il Les objectifs

L'objectif principal de cette étude était d’analyser les connaissances des urgentistes de
facon globale sur 'hnémophilie constitutionnelle, son dépistage et sa prise en charge et

d’évaluer I'évolution de ces connaissances aprés 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 statistigues

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

- Seéniors 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 I'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 Nematr.
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RESULTATS

| PRE-TEST

Le questionnaire était envoyé a 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 1% phase de I'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 a 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 : Statistigues 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, I'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 a 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 'hémophilie, prise en
charge de I’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 homogenes.
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Pour les sous-groupes on obtenait en moyenne + écart-type :

sousGrowr | POUSCENTACE DE BOTES
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%

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 I’hémophilie, la réponse exacte (1/100 000) n’est retrouvée
gue dans 26% des cas. 66,5% des personnes interrogées considerent que la fréquence
de 'hémophilie est de 1/12 000 et 56,6%, 1/50 000.
Concernant le type de I’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 '’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
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réaliser un test global d’hémostase primaire et une numeération 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 étre supérieur & 50%. On retrouve cette
réponse dans 45,9% des cas. 58,7% de la population étudiée considere que le taux
hémostatique suffisant de facteur doit étre supérieur a 30%, 20,7% que le taux doit étre

supérieur a 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<107?)

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?).

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

Il existe une différence significative pour 6 questions :

Question Bonne réponse SUP SUA o]
fréquence = 1/100000 oul 16 33,3 0,03
dosage F Vil seul NON 67,5 87,7 0,022
dosage F IX seul NON 68,3 87,7 0,023
dosage F VIII + IX Oul 72,1 48,1 0,013
test global d'hémostase primaire NON 80,5 43,1 <10°%
Numération plaquettaire NON 75 54,2 0,031

Seulement 16% des SUP et 33,3% des SUA savent que la fréquence de ’hémophilie est
de 1/100 000.

Pour le diagnostic biologique d’hémophilie, il existe de grosses lacunes avec pres de
30% des SUP et plus de 50% des SUA qui ne dosent pas les FVIII et FIX.

25% des SUP et prés de 50% des SUA réalisent a tort une numération plaquettaire et

prés 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
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informations auprés du patient », « Recueil des informations sur la carte de maladie ou le
carnet », « Je peux faire une injection intramusculaire », « Tout prélevement veineux doit
étre suivi d’'une compression manuelle prolongée ».

Plus de 15% de la population étudiée ne considere pas la présence d’inhibiteur comme
une complication du traitement.

Plus de 20% des personnes interrogées ne préviennent ni le CRTH ni la pharmacie
hospitaliere, 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
particuliére en cas de geste chez un hémophile A mineur ou lors de la pose d’'une VVC,
posent un platre circulaire ou prescrivent des AINS malgré leur contre-indication.

Plus de 30% des personnes interrogées attendent les résultats du bilan Iésionnel 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 considérent la voie d’administration des vaccins
comme indifférente.

Dans plus de 40% des cas, il n'y a pas de réalisation systématique du bilan dés I'entrée,
pas de réinjection de produit si cette derniére 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

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

Urgences pédiatriques (UP) vs Urgences adultes (UA)

Théme : patient connu avec document

Il existe une différence significative pour 6 questions

Question I:?:onne UP UA p
réponse

Réalisation systématique du bilan dés I'entrée Qul 64,2 48 0,016
Si gaz du sang, PL, ALR, pas de traitement NON 64,8 81,2 <10?
Si nécessaire, pose d un platre circulaire pour NON 74.6 88.9 <102
assurer bonne contention

Je peux faire une suture sans traitement NON 26,1 49,5 <10%
Je peux prescrire de I'aspirine, des AINS NON 78,3 89 0,035
Si |n_ject|on _fa_lte I_a veille, pas de nécessité a NON 57 73,5 0,012
refaire une injection

Moins de 50% des praticiens des UA effectuent un bilan dés I'entrée, prés 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

apres mise en place d’un traitement adapté.

Théme : patient se disant hémophile sans document

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

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

groupe «UP», 60,8% (p=0,022).
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Séniors versus Internes

Théme : Patient connu avec document

Il existe une différence significative pour 5 questions.

B
Question . onne Séniors | Internes p
réponse

J'attends les résultats du bilan de coagulation avant de traiter NON 82,1 61,3 <107?
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 NON 523 68,5 0,018
facteur

La voie d'administration des vaccins est indifférente NON 78,2 61,1 <107?

Prés de 40% des internes attendent a tort les résultats du bilan Iésionnel avant de

traiter et pres de 50% ne traitent pas en I'absence de geste invasif.

Théme : Patient se disant hémophile sans document

Il n’existe pas de différence significative.

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

SUA

Théme : Patient connu avec document

Il existe une différence significative pour 6 questions

Question Bonne réponse SUP SUA p
Réalisation systématique du bilan dés l'entrée Ooul 34 66,3 <10?
Je contacte systématiquement le centre de référence Oul 71,4 86,8 0,039
Si nécessaire, pose d'un platre circulaire pour assurer bonne contention NON 93,9 73,3 <10%?
Je peux faire une suture sans traitement NON 64,6 23,1 <10°
Je peux prescrire de I'aspirine, des AINS NON 91,7 75,3 0,022
Si injection faite la veille, pas de nécessité a refaire une injection NON 85,1 60 <10%?
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Prés de 65% des SUP ne réalisent pas de bilan dés I'entrée, plus de 75% des SUA ne

réalisent pas de traitement avant d’effectuer une suture.

Théme : patient se disant hémophile sans document

Il existe une différence significative pour la question « Je refais un bilan de coagulation
en urgence » ou le groupe « SUP » obtient 55,1% de bonnes réponses et le groupe

« SUA », 78,2% (p<107).

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 co(t des produits :

Moins de 20% des personnes interrogées connaissent le colt 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 tracabilité des injections est reportée sur le carnet du patient »
obtient un pourcentage de bonnes réponses supérieur a 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 a la durée du risque hémorragique », « En cas de
geste invasif, le moment de I'administration du TS est indifférent » et « La dDAVP est
utilisable sans précaution particuliére », on retrouve plus de 70% de bonnes réponses.
Pour « Le délai entre les injections est difféerent 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 aprés

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

Thérapeutigues 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 ['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)

Théme : choix du produit

Il existe une différence significative pour la question « Pour le choix du produit
hémostatique je contacte systématiquement le centre de référence » ou le groupe

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

Théme : 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 apres reconstitution », le groupe

« UA» obtenait 36,9% de bonnes réponses, le groupe « UP », 59 ,1% (p<107).
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Théme colt des produits

On ne met pas en évidence de différence significative.

Théme : thérapeutigues 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.

B L
Question oonne Séniors | Internes p
réponse

Je prescris le produit habituel du patient Ooul 99,3 86,5 <103
Pour une hémophilie A ou B avec’lnhlblteur on peut parfois traiter oul 60,7 373 <102
respectivement par des concentrés en FVIII ou IX

Pour une hémophilie A ou B avec inhibiteur on recourt a des oul 811 66,7 0,03
produits by-passant

Théme : 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<107).

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

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

«internes », 74,4% (p<107).
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Théme : co(t des produits

On ne note pas de différence significative

Théme : thérapeutiques complémentaire

Il existe une différence significative pour 3 questions.

Question Bonne réponse| Séniors | Internes p
Dfs_moy_ens locaux d'hémostase sont nécessaires en cas oul 98.4 91,2 0,018
d'épistaxis
L a(:|d_e tranexamique est recommandé en cas d'avulsions oul 82.8 62.8 <102
dentaires
L'acide tranexamique est recommandé en cas d'épistaxis NON 84,5 63,5 <1072

Prés de 40% des internes n’utilisent pas a tort I'acide tranexamique lors d’avulsion

dentaire ou d’épistaxis.

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

SUP

Théme : choix du produit

Il existe une différence significative pour 3 questions.

Question Bonne réponse SUP SUA P

La dDAVP est utilisable chez I'hémophile B NON 82,1 53,8 <10?

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

. . | 46, , ,01
respectivement par des concentrés en FVIII ou IX ou 6.5 69,6 0,018

Pour le choix du produit, je contacte systématiquement le CRTH oul 70,2 88,3 0,017

Plus de 45 % des seniors des urgences adultes utilisent du dDAVP chez 'lhémophile B
alors que ce traitement n’est utilisé que chez ’hémophile A mineur avec un taux de

FVII > 10%.
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Théme : co(t 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).

Théme : 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<107).

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

« SUP » obtient 82,1% de bonnes réponses, le groupe « SUA », 34,3% (p<107®).

Théme : 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

Théme : choix du produit

Il existe une différence significative pour la question « La dDAVP est utilisable pour
’hémophilie B », le groupe « autre » obtient 65,5% de bonnes réponses, le groupe

« DESC MU », 25% (p<107).
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Théme : modalités

On retrouve une différence significative pour 3 questions.

Question Bonne réponse | DESC MU | Autres p

La posologie du traitement substitutif est prescrite par rapport

; oul 68,4 88,3 0,027
au poids
Lg rythmg d'injection dépend du type de pathologie oul 526 80 0,017
hémorragique
Les produits sont dilués dans 500 cc de SSI apreés reconstitution NON 16,7 49,4 0,011

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

SSI apres reconstitution.

Pour les themes « Co(t 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 hémorragigue ou traumatique

On obtient plus de 75% de bonnes réponses aux questions « Le TS doit étre administré
sans délai » et « Le TS n’est débuté qu’aprés confirmation des Iésions a I'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.
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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 1°® 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 étre administré sans délai », le groupe « séniors » obtient 93,2% de
bonnes réponses, le groupe « internes », 74,7% (p<1073).

"« Le TS n’est débuté qu’aprés confirmation des Iésions a I'imagerie », les « séniors »

obtiennent 87,8% de bonnes réponses, et les « internes », 73,1% (p<107).

En cas d’hématome ou d’hémarthrose

On retrouve une différence significative pour 2 questions.

- « Jattends les résultats d’'imagerie pour débuter le TS », le groupe « séniors » obtient
84,1% de bonnes réponses, le groupe « internes », 66,3% (p<107).

- « 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 1% intention », on obtient 52,7% de bonnes réponses pour les

« séniors » et 73,3% pour les « internes » (p<107).
Pour les groupes : Urgences adultes versus Urgences pédiatriques, Séniors des
urgences pédiatriques versus Seéniors des urgences adulte et DESC MU versus le reste

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

Il - 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.

Ala fin de la 3°™ phase de I'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 a 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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Apres répartition des questionnaires dans les sous-groupes formés lors de I'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 fidélement possible I'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 ’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 mémes 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 :

souscrowre | POUICENACE DEBONES | POURCETACE D SOMNES
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%

B - STATISTIQUES GLOBALES

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

analysées.

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

la) Description globale

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

et 85% + 11,1% au post-test.
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On retrouve une différence significative en faveur d’'une meilleure connaissance lors du

post-test pour 6 questions.

Question Bonne réponse Pré-test Post-test p
Réalisation systématique du bilan des I'entrée oul 43 64 <10?
Je traite d'abord avec le traitement adapté et je réalise ensuite le bilan oul 35,1 62,9 0,024
Si gaz du sang, PL, ALR, pas de traitement NON 65,7 88,2 <10?
La pose de VVC nécessite une prise en charge spécifique oul 72 90 0,043
Si nécessaire, pose d'un platre 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?

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 pédiatrigues

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<107).

Urgences adultes

On note une amélioration significative pour 6 questions :

Question Bonne réponse | UA Pré-test | UA Post-test p
Réalisation systématique du bilan dés I'entrée oul 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 <102
La pose de VVC nécessite une prise en charge spécifique Ooul 64,3 89,3 0,031
Si nécessaire, pose d'un platre circulaire pour assurer bonne contention NON 60,7 87,5 0,019
Je peux faire une suture sans traitement NON 17,9 82,1 <103
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On retrouve en moyenne une amélioration d’environ 30 points a chaque question et plus

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

Séniors

On retrouve une amélioration significative pour 5 questions

Questi B . Séniors Séniors

uestion onne réponse Pré-test Post-test P
Réalisation systématique du bilan dés I'entrée oul 44,3 65,6 0,035
Je fais le bilan clinique, je prescris un bilan de

coagulation et je contacte le CRTH oul 66,1 69,5 0,039
Si gaz du sang, PL, ALR, pas de traitement NON 70 93,3 <10%?
Si nécessaire, pose d'un platre circulaire pour assurer NON 72.9 94,9 <102
bonne contention

Je peux faire une suture sans traitement NON 32,8 90,2 <10°®

On retrouve en moyenne une amélioration d’environ 20 points a chaque question et prés

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?).

Internes des urgences adultes et Internes des urgences pédiatrigues

On ne retrouve pas de différence significative.
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Séniors des urgences adultes

On retrouve une amélioration significative pour 3 questions :

Questi B . SUA SUA

uestion onne réponse Pré-test Post-test p
Réalisation systématique du bilan dés l'entrée oul 55,9 70,6 0,039
Si nécessaire, pose d'un platre circulaire pour assurer NON 53.1 90,6 <10?
bonne contention

Je peux faire une suture sans traitement NON 12,1 84,8 <107

On retrouve en moyenne une amélioration d’environ 25 points a chaque question et prés

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

Séniors des urgences pédiatriques

On retrouve une amélioration significative pour la question « Réalisation du bilan dés
I'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<107).

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).
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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 a 78,2%

+ 24,7% au post-test.

Choix du produit

On retrouve une différence significative pour 3 questions.

Question Bonne réponse Pré-test Post-test p
La dDAVP est utilisable chez I'hnémophile B NON 54,9 85,4 <10°%
La dDAVP est utilisable chez I'hnémophile A mineure avec NON 85 12,2 <10°
un taux < 10%
En cas d'inhibiteur, on recourt a des produits by-passants oul 66,7 88,5 <107

Modalités
On note une amélioration significative des résultats pour 1 question : « La posologie du
TS est prescrite par rapport au poids », ou la population obtient en pré-test, 83,5% de

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

Thérapeutigues complémentaires

On note une amélioration significative des résultats pour 1 question: « L’acide
tranexamique est recommandé en cas d’avulsion dentaire », ou la population obtient en

pré-test, 67% de bonnes réponses, et en post-test, 88,6% (p<107).
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2b) Description par sous-groupes

Urgences pédiatriques

Théme : choix du produit

On retrouve une amélioration significative a « La dDAVP est utilisable chez I'hnémophile
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 I'hnémophile A mineure avec taux de FVIII
<10% » on note également une amélioration significative méme si les résultats restent
trés insuffisants : 7,9% de bonnes réponses en pré-test et 10,5% en post-test (p<107).

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

différence significative.

Urgences adultes

Théme : choix du produit

On note une amélioration significative pour 3 questions :

Question Bonne réponse UA Pré-test UA Post-test p
La dDAVP est utilisable chez I'hémophile B NON 54,5 84,1 0,021
La dDAVP est utilisable chez I'hémophile A mineure avec NON 91 136 <102
un taux < 10%
En cas d'inhibiteur, on recourt a des produits by-passants Qul 62,5 87,5 0,013

Théme : 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).
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Théme : thérapeutigues complémentaires

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

d’hématuries » avec 42,9% versus 83,7% (p<107).

Séniors

Théme : choix du produit

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

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

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

complémentaires.

Internes

Théme : choix du produit

Il existe une amélioration significative pour 3 questions :

Question Bonne réponse Internes Internes

P Pré-test Post-test p
La dDAVP est utilisable chez I'hémophile B NON 50 83,3 0,013
La dDAVP est utilisable chez I'hémophile A mineure avec NON 1.4 20 0,021
un taux < 10%
En cas d'inhibiteur, on recourt a des produits by-passants Oul 63,2 89,5 0,039

Théme : modalités :

Pas de différence significative

Théme : thérapeutiques complémentaires

On note une amélioration significative pour la question « L’acide tranexamique est
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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<107).

Internes des urgences adultes

Théme : choix des produits

- « La dDAVP est utilisable chez 'hémophile A mineure avec un taux de FVIII <10% » :
5% versus 15% (p=0,022).

- « En cas d’inhibiteur, on recourt a des produits by-passants » : 65,2% versus 95,7%,
(p=0,016).

I 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.

Théme : thérapeutigues 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.

Théme : 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 pédiatrigues et DESC médecine d’urgence

Il 'y a pas de différence significative

3) SITUATIONS CLINIQUES (Annexe 13)

La population passe de 66,3% * 22% a 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 'ensemble des questions, on conserve un trés bon pourcentage de bonnes
réponses (supérieur a 75%) et pour la question « Une prise en charge spécifique des
hématuries, épistaxis ou hémorragies buccales suffit en 1ére intention », prés de 70% de

bonnes réponses en post-test.

Concernant le risque hémorragigue ou traumatique

On obtient plus de 90% de bonnes réponses aux questions « Le TS doit étre administré
sans délai » et « Le TS n’est débuté qu’apreés confirmation des lésions a I'imagerie ».
Pour « Un bilan d’imagerie est nécessaire seulement en présence de signe clinique », on

retrouve prés 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 1% 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 a tenir en cas d’hématome ou d’hémarthrose et la conduite a 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 ’'hémophilie, son diagnostic
et sa prise en charge thérapeutique selon les situations cliniques, avant et aprés la mise
en place d’un protocole régional « HéEmophilie constitutionnelle et urgences : Conduite a

tenir ».

Pour le pré-test c’est a dire avant la mise en place du protocole, nous avons
obtenu 41,3% de participation et pour le post-test, apres sa mise en place, 45,1% de
participation, ce qui montre l'intérét des personnes interrogées pour cette thématique. De
facon 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 I'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, méme si nous notons de tres bons pourcentages de bonnes
réponses dans certaines catégories de questions comme par exemple la définition de
’hémophilie A ou B, [limportance 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 'hémophilie d’abord ou moins de 26% des personnes interrogées
ont choisi la bonne réponse mais surtout, et cela pose plus de problemes en pratique,
pour le diagnostic biologique et la prise en charge. En effet, dans prés de 60% des cas,

les examens de référence (dosage des FVIII et IX seuls) ne sont pas réalisés (ceci est
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particuliéerement vrai pour les internes par rapport aux séniors), le dosage du facteur
Willebrand est réalisé a 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 étre fait uniquement sur des
tests globaux de coagulation. Cette méconnaissance des examens biologiques a réaliser
peut entrainer un retard de diagnostic lorsque celui-ci n’est pas connu et par conséquent
un retard dans la prise en charge.

Pres de 60% des personnes interrogées pensent que plus de 30% de facteur est
suffisant pour garantir une hémostase correcte alors que celui-ci doit étre supérieur a
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 Iésionnel, ce qui entraine un
retard de prise en charge qui nous le rappelons doit étre 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 I'absence de geste invasif.

De méme, I'étude montre que la réalisation d’une suture pose un probléme 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 méme pour
I'utilisation de la dDAVP ou plus de 50% des personnes l'utilisent a tort dans I’'hnémophilie
B et prés de 70% dans I'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 trés onéreux et I'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 a 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 aprés
reconstitution, rendant la préparation inefficace. 65% des séniors adultes ne connaissent
pas les modalités de reconstitution contre 18% des séniors pédiatriques. Il nous parait
donc indispensable d’insister sur ces modalités. Les traitements associés tel que 'acide
tranexamique sont également mal utilisés : utilisés a tort dans les hémorragies digestives
dans prés de 70% des cas et pour les hématuries dans pres de 60%. Or l'utilisation de
'acide tranexamique est contre-indiquée dans I'hématurie car elle peut entrainer la

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

Apres diffusion du protocole, pour les questions trouvant réponses dans le flyer ou
le poster, nous remarquons que, méme s’il n'existe pas de différence significative pour
'ensemble des questions, le pourcentage de bonnes réponses entre le pré et le post-test
a augmenté que ce soit pour I'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 amelioration de
plus de 55 points, I'importance d’un traitement précoce avant tout bilan (plus de 30
points), la réalisation des gestes type VVC, pose de platre, gaz du sang, PL... (plus de

20 points) et l'utilisation de la dDAVP dans I'hémophilie B (plus de 30 points). Nous
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retrouvons plus de 20 points d’amélioration pour l'utilisation de I'acide tranexamique dans
les avulsions dentaires et I'indication des produits by-passants.

Pour [l'utilisation de la dDAVP dans I'hémophilie A, méme s’il existe une
amélioration significative, les résultats restent tres mauvais (moins de 15% de bonnes
réponses). Ceci est probablement du a I'énoncé « piege » de la question. En effet, la
dDAVP est utilisable dans 'hémophilie A mais seulement si le taux de facteur FVIII est
supérieur a 10%.

Nous notons que pour plusieurs questions, malgré I'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 a 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 grace au flyer et au

poster. Ces supports ont donc été utiles.

Néanmoins, il existe quelques limites a cette étude. Le questionnaire (11, 12) a
été un vrai frein a la participation : d’abord par le nombre de questions trop important et
par la syntaxe de certaines phrases avec double négation, puis par 'absence d’'une geme
possibilité de réponse du type « ne sait pas ». Dans le pré-test, les non-réponses ont été
considérées comme manquantes ce qui représente prés 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 'absence d’une 3°™ possibilité (« ne sait pas »).

Une autre limite a I'étude est la diffusion postale qui nécessite une logistique plus
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importante que I'utilisation d’'un questionnaire informatise€, ce qui a probablement joué un
réle sur le taux de participation. Enfin, I'étude a été débutée quelques temps avant une
période de gréve 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 trés 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 a poser le diagnostic
d’hémophilie pour des jeunes gargons consultant aux urgences pour hémorragie,

hématome ou hémarthrose. Ceci confirme que le probléme n’est pas récent et améne a

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

Malgré un questionnaire long et complexe, nous avons obtenu plus de 40% de
participation, ce qui est tres satisfaisant, et un accueil trés positif par les équipes
participantes, témoignant de l'intérét du sujet et la nécessité d’'informations.

Notre étude est une premiére dans I'évaluation des pratiques professionnelles sur
I’'hémophilie des praticiens aux urgences et peut permettre, a terme, la mise en place

d’'une formation réguliére 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 étre rapide et précoce. C’est en ce
sens que tout praticien travaillant aux urgences adultes ou pédiatriques doit étre capable
de prendre en charge un patient hémophilie, afin d’éviter des complications pouvant étre
dramatiques.

Notre étude a permis de démontrer qu’il existe de nombreuses lacunes chez nos
praticiens, notamment sur le diagnostic et sur la conduite a tenir selon les situations
cliniques. La mise en place d'un protocole uniformisé a permis daméliorer les
connaissances sur cette maladie. L'accueil trés positif réservé a notre étude témoigne de
l'intérét du sujet et de la nécessité d’'informations.

Des mises au point réguliéres sur le sujet devraient permettre, a terme, une amélioration

globale et durable des connaissances sur I’'hnémophilie.
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ANNEXES

Annexe 1 : LETTRE D’'INFORMATION

= //&//;(M/Zé

e ot e s tercragqes conshfennis

Collége Régional
de Médecine d'Urgence
Nord-Pas-de-Calais

ETUDE « HEMOPHILIE CONSTITUTIONNELLE ET URGENCES
DU NORD PAS DE CALAIS »:
METHODOLOGIE ET DEROULEMENT DE L’ETUDE

Cher(e) Confrére(sceur),

Dans le cadre d’'un projet régional COMU 59-62 et le centre de référence sur 'Hémophilie, je réalise mon
travail de these sur I'étude de la prise en charge des hémophiles dans les structures d’'Urgences.

L'objectif de cette étude est d’évaluer I'intérét de la mise en place d’'un protocole régional standardisé de
prise en charge de 'Hémophilie dans I'ensemble des structures d’Urgences adultes et pédiatriques de la
région Nord Pas de Calais.

Packaging de I’étude :

Vous trouverez dans cette enveloppe :

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

Participants a I’étude :

Les internes et les médecins séniors :

e 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

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

Déroulement de I’étude :

L’étude se déroulera sur le semestre « Novembre 2014 — Mai 2015 »

Elle est basée sur le remplissage d’un questionnaire sur '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 '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 I'étude, chargé de
colliger 'ensemble des réponses.

Les échanges avec Melle Przybylak se feront par téléphone ou par mail tout au long de I'étude via
l'adresse dédiée : thesehemophilie@gmail.com
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Calendrier de 'étude :

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

e Diffusion du protocole a partir du 05 Janvier 2014.

e Diffusion du questionnaire « post-test » a 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
I’'hémophilie, les prescriptions et la conduite a 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°" page du questionnaire, il est demandé au participant de :
- cocherla case correspondant a sa fonction

- noter le nom de I'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 'ensemble des résultats sera anonymisé. Cependant, si un participant ne souhaite pas
s’identifier par son Nom, il lui est tout a fait possible d'utiliser le pseudonyme de son choix, pourvu que
celui-ci soit identigue pour les 2 tests.

Si certains des participants travaillent dans plusieurs services d’'urgence durant ce semestre, il est
demandé a ces derniers de ne répondre qu’une fois a I'étude (1 pré test et 1 post test dans le méme centre
hospitalier).

Le Protocole
Il se présente sous forme de posters et triptyques « a 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 a retourner dans I'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 a titre personnel.

Les résultats globaux de cette étude seront communiqués au cours d’'un EPU « Mardi de 'urgence » et de
la journée « Philippe Capelle 2015 »

Nous savons pouvoir compter sur votre participation afin de faire de cette étude un succes.

Trés amicalement,

Anaél Przybylak  Dr Wibaut Dr Mauriaucourt Pr Wiel
Doctorante Directrice de These  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)

Pharmacies hospitaliéres
Gestes/traitements CI* Gestes/traitements indiqués* !

Heures ouvrables

Armentiéres 0320483318
Arras 0321211470
Bailleul 03 28 43 70 00
Béthune 03 21644234
Boulogne 03 21 99 45 51
Calais 03 21463421
Cambrai 0327737366
Denain 03 27 24 32 60
Douai 0327947620
Dunkerque 03 28 28 59 96
Hazebrouck 03 28 41 04 96
Lens 0321691179
Lille (St Vincent) 03 20 87 48 25
Lille (CHRU) 03 20 44 44 52
Lille (La Louviére) 0320157110
Lomme (St Philibert) 03 20 22 50 16
Maubeuge 03 27 69 43 48
Rang du Fliers 03 21 89 46 01
Roubaix 0320993217
Seclin 03 20 62 38 97
St Omer 0321887110
Tourcoing 03 20 69 44 50
Valenciennes 0327143472
 onal '&.:-:;;‘ul‘l\" ;
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Faire attendre un hémophile
ou attendre le résultat d’un
examen morphologique ou
biologique avant de traiter.

En cas d'urgence vitale,
attendre que e produit
habituellement utilisé par le
patient soit disponible : il faut
utiliser le médicament
anti-hémophilique équivalent
disponible sur le site.

Les ponctions autres que
veineuses périphériques
sans correction du déficit par
un focteur anti-hémophilique.

Les voies veineuses centrales
et plus généralement tout
geste chir/invasif en
I'absence de traitement
substitutif.

Les injections
intramusculaires.

Prise de T° rectale.

L'acide acétylsalicylique et
ses dérivés et les AINS (sauf
indication trés particuliére, &
discuter avec le spécialiste).

La mobilisation brutale d‘un
membre.

Les contentions circulaires
complétes.

En cos d’hémorragie
importante, effectuer un
nt sanguin pour un
dosage de FVIII/IX avant
toute perfusion de facteur
anti-hémophilique (ne pas
attendre le résultat pour
traiter).

En cas d'urgence vitale,
injecter le produit équivalent
disponible sur place.

Toujours substituer en cas de

koum:eiﬂnrmm (cranien,
abdo, vertébral) : mieux vout

substituer par excés.

Corriger le déficit de la
coogulation avant fout
examen complémentaire

{radic, écho, TDM, IRM....).

Toujours substituer avant un
avant un geste invasif
{suture, PL, ponction artérielle,
endoscopie, VVC ...).

Toujours faire une
compression des points de
ponction {10 min +
pansement compressif).

* ORPHANET
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FLYER (suite)

A "arrivée d'un patient suivi pour une hémophilie

0 Demander :
- La carte d'hémophilie sur laquelle sont notés :
oletypeetle ﬁr‘é de sévérité de la maladie.
« Le nom du produit de substitution habituellement ufilisé
par le patient.
« Lo présence d'un allo-anticorps anti-FVIN/IX. ++++

- Le carnet d’hémophilie sur lequel doivent éfre reportées
toutes les injections de produit anti-hémophilique [dote,
heure et mofif de |'injection).

© Contacter systématiquement :

Le Centre de Traitement des Hémophiles (CRTH) de LILLE :

. Aux heures ouvrables ; 03 20 44 48 42

+ En dehors des heures ouvrables : 03 20 44 64 11
Lo pharmacie de votre hépital pour connditre la disponibilité
du produit anti-hémophilique.

© L'interrogatoire est essentiel et doit rechercher :
- Les circonstances de survenue de I'épisode hémorragique ou
du traumatisme.
- La date de début des symptomes.
- Lo date de la dernigre injection de produit.
- Si le patient est en prophylaxie, lo date de la derniére
injechion.
© Noter le poids du patient.

Q Piéges :
- Se méfier d'un traumatisme méme minime,
- Se méfier des hémorragies profondes difficiles & objectiver
par I'examen clinique.
- Se méfier d‘un hématome du psoas devant un syndrome
douloureux en fosse iliaque droite {faire écho voire scanner).

La prise en charge thérapeutique : généralités

© Toujours prescrire le produit habituellement utilisé
par le patient (cf carte) souf en cas d'urgence vitale,

© En cas de plaie de bouche, penser aux antifibrinolytiques
type Exacyl, seuls ou en association au froitement substituif,
+ Présentation : IV, per os.
etk /.
- chez 'enfant : 20 mg/kg/J en 3 prises.
- chez I'adulte : 1 g x 3/).

© En cas de plale & suturer :
Toujours faire un traitement subskitulif au préclable. Le
peut alors débuter 15 & 30 minutes aprés la fin de l'injection
{au moximum 3h).

© En cas d’hémarthrose suspectée/avérée :

- Ne pas hésiter @ demander une échographie articulaire
pour confirmer le diagnestic surtout 5'il s"agit du Ter épisode.

- Toute hémarthrose doit &ire irailée. +++

- Si 'hémarthrose est importante, une immobilisation por attelle

! &re pr & visée antalgique mais celle-ci doit étre

imitée dans le temps,

- En cas d'hémarthrose de hanche, une mise en traction de
I"articulation peut parfois étre nécessaire.

- Ne jomais ponctionner une hémarthrose sans avis hémato.

G En cas d’entorse (surfout dans les formes séveres
d'hémophilie} :
Nécessité de traitement substitulif (risque d'hématome et/ou
hémarthrose associdels)).

Q En cas de geste chivurgical/invasif, toujours traiter au
préalable +++ :
Le geste peut alors débuter 15 & 30 minutes aprés la fin de
Vinjection [au maximum 3h).

© En cas d'immobilisation nécessaire (fracture, entorsa),
contre-indication du plétre circulaire ++++ :
Mettre en place une oftelle platrée postérieure.

Q Ne pas oublier la prise en charge de la douleur. ++++

© cas particulier de Phémophile A mineur :
Traitement par DDAVP (Minirin®) si palient « bon répondeur »
|cF carte).
- Présentation : IV
+ Posologie :
- 0,3 pg/kg dilué dans 50 ml 5SI sur 30 minutes
- Si besoin, renouveler toutes les 12H pendont 24 3 J
(ottention tachyphyluxie).

- 20 mi/kg/) enfant.

- 750 ml/J adulte.

« Surveillance de la natrémie. +++

. Cl : Insuffisance cardiaque, ATCD coronariens, HTA non
contrélée, < 2 ans, foute chirurgie nécessitant un opport
hydrique important.
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La prise en charge thérapeutique : ditférentes situations

o Mise en jeu du pronostic vital/fonctionnel :
- AVP, TC ou rachidien, hématome intracrénien, infection
cérébro-méningée, frauma/corps étranger intra-oculaire,
PdC avec chute, polytraumatisme, Fracture, saignement
majeur/non contrdlé.

- Mesures thérapeutiques immédiates : injection de concentrés

FVIll : 50 Ul/kg [Hémophilie A sévére/modéree)
FIX : 100 Ul/kg (Hémophilic B sévére/modérée/mineure)

- Poursuite du traitement : avis spécialisé (CRTH).

© Mise en jeu du pronostic fonctionnel associé & un
risque hémorragique modéré :

- Hématome de psoas, hématome de localisation dangereuse
{cou, base de langue, creux poplité, loge de Favant-bros.. ),
entorse, luxofion grave, hémalémaése, redtorragie,

3 ie, trauma abdo, hémarthrose volumineuse et
hyperalgique, drain thoracique, cystocath. ..

- Mesures thérapeutiques immédiates : Injection de concentrés

FVIN ;: 40 Ul/kg (HémoKhiio A sévire/modérée)
FIX : 80 Ul/kg (Hémophilie B sévére/modérée/mineure)

- Poursuite du troitement : avis spécialisé (CRTH].

@ Mise en jeu du pronostic fonctionnel associé & un
risque hémorragique mineur :

- Hémarthrose, entorse/luxation bénigne, plaie cutanée &
suturer, plaies buccales (frein langue/lévre], PL, ponction
artérielle (gaz du sang), fibro/coloscopie avec/sans
biopsies, sondoge urinaire, hématurie.

- Mesures thérapeutiques immédiates : Injection de concentrés

FVIIl : 20 & 30 Ul/kg (Hémophilie A sévére/modérée)
FIX : 40 Ul/kg (Hémophilie B sévére/modérée/mineure)

- Poursuite du traitement : avis specialisé (CRTH).

© Attention en cas d’hématurie :

- Hyperhydratafion. +++
- O anti-fibrinolytiques (risque de coliques néphrétiques).
- Pas d'injection systématique de facteur anti-hémophilique.

o Cas particulier de 'lhémophile avec anticorps
anti-FVIN/ IX
- Avis spécialisé en urgence indispensable +++ : 1l CRTH
- Utilisation de produits bypassants : NOVOSEVEN / FEIBA
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Annexe 4 : Procédure régionale de prise en charge d’un hémophile aux urgences
(POSTER)

Procédure régionale

October 2013

HEMOPHILIE CONSTITUTIONNELLE ET

URGENCES : CONDUITE A TENIR

Dr Bénédicte WIBAUT . Pr Jenny GOUDEMAND . Dr Patrick

Généralités

@© Toujours prescrire le produit habituelloment utilizé par
le patent (cf carte d'hémophilie) sauf en cos d'urgence
vitale

© En cos de plaie de bouche, penser cux
antifbrinolficues type Exacyl | seuls cu en asseciation
au troitement substitulif,

© En cas de plaie & suburer, toujours faire un raiternant
substitusf ou précloble, Le geste peut aloes débuter 15
& J0 minute: opris lo fin de Iinjection {ou max. 3h).

© En cas d'hémarthrose suspectio /avirée :
- Ne pas hésitor & demandar vne échogrephia
articdcire surtout s'il s'agit du 1er épisode.
« Towte hemarthrose doit Sre traitée.
- Ne jamais ponctionner une hémarthrose sans avis
hémato,

© En cas d'entorse [surtout dans bes formes sévires
d'hémophilis), nécussité de vaitement substitusd,

© En cas de geste chirurgical /invesif, toujours traiter au
pf‘d&)'o. Le geate peut alors debuter 15 & 30
minutes aprés la fin de 'injaction (ou max. 3k)

@ En cos d'immobilisation nécessaire, contre-indication
du plétre circulaire,
Mettre en place une attelle platrée postédiowre.

© Ne pes oublier la prise en charge de la douleur.

© Cas porficubier de I'hémophile A mineur : traiternent
par DDAVP (Mininin®) si pafient « bon répondeur »
[ef carm).

© Piages :
- Se méfier d'un fraumatisme mémo minime.
- Se méfier des hémorragies profondes difficiles &
objectiver par 'examen dinigue
- Se méfier d'un hématome du psoas devant une
dovleur en FID.

+ Pr Eric WIEL

La prise en charge thérapeutique :

différentes situations

Maesuros Mropou?iqw immédictes : injechion da
concenires

© Mise on jou du pronestic vital/fonctionnel :

FYIIl : 50 Ul/kg (Hémophilie A sévére,/modérée)
FIX : 100 Ui/kg [Hémophilie B sévice /modicie/ mineurel

- Poursuite du froitement - avis spécialisé (CRTH)

O Mise en jev du prenostic fonctionnel associé & un risque
hémorragique modére :

| FYIIl : 40 Ul/kg (Hémophilie A sévére/modérée)
i FIX : 80 Ul/kg [Hémophilic B sévire/ modéréde/ mineure)

- Poursuite du railement : avis spécialise (CRTH)

© Mize en jeu du pronostic fonctionnel associé & un
risque hémeorragique mineur ;

I FYIII: 20 & 20 Ul/kg Hémophilie A sévere/modérde|
FIX : 40 Ul/kg [Hémophiie B sevare/ modérée/ mineurs)

- Poursuite du frailement : avis spécialisé (CRTH)

\\ l Comire Hospitminr Ribg el
Codbae Béoorel Univercitairs do 1 s
oo Wissw o sl gww

e ol Ue Lo

Le Centre de Traitement des Hémophiles de LILLE (CRTH) :
Aux heures ouvrables 03 20 44 48 42

En dehors des heures ouvrables : 03204464 1
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Annexe 5 : MODELISATION POPULATION PRE-TEST

244 PRE-TEST RECUPERES

/

2 exclus car

n'appartenant pas a

la population
étudiée

A

139 PRE-TESTS
provenant des urgences
adultes

103 PRE-TESTS
provenant des urgences
pédiatriques

N/

type de service

242 PRE-TESTS inclus
dans les analyses selon

renseignée

3 exclus car fonction non >

50
Séniors des
urgences
pédiatriques

1 exclu car identité et fonction
non renseignées
1 exclu car n’appartenant pas
aux 4 sous-groupes (DESC
gériatrie)

Y

237 PRE-TESTS inclus
dans les analyses selon

fonction \
\J 45
92 Internes des
50 Séniors des urgences
Internes des urgences adultes adultes
urgences
pédiatriques

l

dont 20
DESC - Médecine
d’'urgence
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Annexe 6 : Pré-Test : Diagnostic de I’lhémophilie : Résultats des différents sous-groupes selon leur fonction

Nombre % de
Bonne de _ _ SUA SUP IUA IUP DESC MU | Séniors | Internes
réponse | réponse Ponne UP n=103 | UA n=139 n=92 n=50 n=45 n=50 n=20 n=142 n=95
- réponse
n=242
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 oul 234 26 30,8 21,8 33,3 16 27,3 25 15,8 27 26,1
A = déficit F XIIl oul 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 = déficiten F IX oul 240 89,7 92 88,3 90 92 93,3 86 90 90,7 89,5

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

oul

239

95,5

94,9

99

96,9

98

86,4

100

95

98,6

93,6

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 VIl 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 Qoul 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
Numeération plaquettaire NON 203 475 53,6 60,2 54,2 75 52,8 43,5 58,8 62,1 47,6
Contact d'un centre de référence Qoul 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 230% NON 218 413 44,3 47,9 41,8 38,3 48,8 56,5 50 40,5 52,9
Taux hémostatique de F VIII et IX 2 50% oul 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 2 100% 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 I’lhémophilie : Résultats des différents sous groupes selon leur fonction

Bonne "‘r’é“z:‘es:e ;{;nd:e UPn=103 | UAn=t3g | SUA suP IUA IUP | DESCMU | Séniors | Internes

réponse n';z 42 réponse n=92 n=50 n=45 n=50 n=20 n=142 n=95
[Potlentconnuavecdocument [~ —~— - - - - ]
Recueil des informations auprés du patient oul 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 oul 240 98,3 98,6 100 97,8 100 100 100 100 98,6 100
Réalisation systématique du bilan dés I'entrée oul 232 55 64,2 48 66,3 34 58,1 60,4 75 551 59,3
Jattends les résultats du bilan de coagulation avant de traiter NON 232 70,7 74 735 78,2 89,4 62,8 60 73,7 82,1 61,3
Jattends les résultats du bilan Iésionnel 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 oul 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 oul 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 oul 232 76,4 77,2 81,7 83,5 714 773 81,6 83,3 81,4 76,6
Je contacte ma pharmacie hospitaliére oul 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 particuliere 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 oul 232 78,5 77,4 87,9 77,8 86 80,5 89,1 65 80,7 85,1
Si nécessaire, pose d'un platre 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 25 374 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 prélevement veineux doit étre suivi d'une compression oul 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 a 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 Qul 227 84,3 86,5 94,1 90,1 98 81,4 89,8 90 93,1 85,9
[Patient se dieart hémophlle, sans document [ T T T T T
Je refais un bilan de coagulation en urgence oul 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 oul 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

70



PRZYBYLAK Anaél

Annexe 8 : Pré-Test : Thérapeutique : Résultats des différents sous groupes selon leur fonction

Bonne |nombrede | %de SUA suP IUA IUP | DESCMU | Séniors | Internes
réponse | "éPonse | bonme | UP n=103 | UA n=139 | g, n=50 n=45 n=50 n=20 n=142 n=95
n=242 réponse

[Choduprot - - - - - - - - ]
Je vérifie le type de maladie hémorragique oul 229 93,8 99,2 99 98,8 100 100 98 100 99,2 98,9
Je prescris le produit habituel du patient oul 227 87,6 93,8 92,9 98,8 100 85,7 87,2 89,5 99,3 86,5
Pour une Hémoph A (FVI111<10%) sans inhibiteur il faut traiter par des c. en F VIII oul 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 oul 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 42,9 442 42,3 58,7 42,5 32,6 47,1 48,4 37,2
La dDAVP est utilisable chez I'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 I'hémophile A mineure avec un taux < 10% NON 190 31,4 415 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 Qoul 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 a des produits by-passants oul 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 oul 215 74 88 77,6 88,3 70,2 89,7 85,4 87,5 81,5 87,4

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 oul 197 16,5 25,2 14 26,5 11 258 14,9 29,4 21,2 20

FVII/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 oul 196 12 16,4 12,8 19,1 11 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 oul 201 50 61,4 58,6 66,2 62,2 51,2 57,4 66,7 64,8 54,4

La posologie des c. en facteur de coag ne dépend pas du taux et de la sévérité du syndrome hémoragique oul 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 oul 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 oul 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) oul 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 a la durée du risque hémorragique oul 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 I'administration du traitement substitutif est indifférent NON 220 70,7 79,5 75,5 83,5 76,6 738 72,9 78,9 81 733
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 particuliére 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 oul 219 65,7 732 71,9 66,3 71,1 85,7 72,9 89,5 68 78,9
Seule la voie intraveineuse est recommandée Qoul 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 aprés reconstitution NON 199 38,4 36,9 59,1 34,3 82,1 42,5 37 16,7 51,4 39,5
La tracabilité des injections est reportée sur le carnet du patient oul 220 88,8 97,5 98 97,5 95,7 100 100 100 96,9 100

Des moyens locaux d’'hémostase sont nécessaires en cas d'avulsions dentaires oul 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 oul 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 oul 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 oul 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 oul 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 33,9 353 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




PRZYBYLAK Anaél

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

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

Le traitement substitutif doit &tre administré sans délai oul 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'aprés confirmation de Iésions a l'imagerie (TDM) NON 228 77,3 79,7 85 355 91,7 68,2 77,6 78,9 87,8 731
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

Un traitement substitutif s'impose

226

36

35,4

36,1

27,1

53,5

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

48,4

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

225

58,2

58,3

42,6

73,8

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
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Y
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Annexe 11 : Prise en charge de I’lhémophilie : résultats pré et post-test

Populationd] .

g’l)obalem] upm=47 | uAm=58 | suam=31 | supm=28 | luAm=28 | IuPm=17 Disfl“;'UI S‘:'Z':grs '":‘irs":s

n=105

A B A B A B A B A B A B A B A B A B A B
Recueil des informations auprés 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 99,01 99,0 §97,8 (97,8 100 | 100 § 100 | 100 § 96,4 | 96,4Q 100 | 100 § 100 | 100 § 100 | 100 § 98 98 | 100 | 100
Réalisation systématique du bilan des I'entrée 43,0( 64,0 §29,5(|52,353,6(73,2§55,9|70,6129,6|59,3}455|72,7133,3]|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 |68,2447,1]|82,4]70,0(80,0081,4|93,256,4|74,4
Jiattends le résultat du bilan Iésionnel avant de traiter 55,1| 81,6 | 61,4|86,4]50,0|77,8}67,7(935]77,8|92,6]34,8(60,9]26,7|733]36,4(72,7]72,4]|931]31,6|65,8
Je traite d'abord avec le traitement adapté et je réalise ensuite le bilan 35,1 62,9 |45,2(69,0427,3|58,2]27,3|63,6]52,0| 76,0131,8|54,5133,3|60,00455]|72,7137,9|69,00132,4|56,8
Je contacte systématiquement le centre de référence 779) 92,3 478,3(89,177,6(94,8]85,3|97,1478,6|92,9]166,7(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 (63,0477,8|852]78,1|81,3]51,9|556Q72,7|864]706]|765]70,0]|700)66,1|695]71,8]|82,1
Je contacte ma pharmacie hospitaliére 74,5( 86,3 | 71,1|80,0077,2| 91,281,8|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|705)54,7|77,4151,6| 83,9} 65,4 80,8]50,0|68,2§31,3(50,050,0(70,0057,9|825]42,1(60,5
Si pas de geste invasif, pas de contact du CRTH 68,7 86,9 §71,4|81,0466,7|91,2472,7|90,9}70,8(87,5]58,3|91,7]68,8(68,8]583|91,7171,9|895]62,5(825
Si hémophilie mineure, pas de précaution particuliére 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 1 78,3|88,959,6|87,7]163,6|909]77,8(96,3]58,3|83,3§62,5(75,0450,0(83,3]70,0|93,3}60,0(80,0
La pose de VVC nécessite une prise en charge spécifique 72,01 90,0 §81,8|90,9)64,3|89,3161,8|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 platre circulaire pour assurer une bonne contention 71,3] 90,1 § 84,4 (93,3]60,7(87,553,1| 90,6 96,3| 100 § 70,8 | 83,31 62,5/81,3§90,9(90,9472,9|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 (91,391,4|96,694,1| 97,1 100 | 100 | 87,5 95,8 68,8| 75,0 83,3 | 100 J 96,8 | 98,4} 80,0 | 87,5
Je peux faire une suture sans traitement 30,4 85,3 145,7189,1417,9|82,1112,1|84,8§57,1|96,426,1|73,9]25,0(81,3}16,7|66,7132,8]|90,2]25,6(76,9
Je peux faire une IM 89,3 94,2 187,0191,3191,2|96,5094,1| 100 §89,3(92,9487,0191,3481,3(87,5]81,8[90,99191,9]|96,8]84,6 89,7
Tout prélévement veineux doit étre suivi d'une compression 88,5( 94,2 [89,1(93,5]87,9|94,8]185,3|94,1185,7|92,9491,7| 95,81 93,8|93,8]83,3| 100 |855(93,5]92,5(95,0
Je peux prescrire de I'aspirine, des AINS 78,01 90,0 § 78,3|87,0477,8| 92,64 77,4|93,5]82,1(92,6]78,3|91,3]68,8(75,0490,9|190,9479,7|93,274,4(84,6
En cas de plaie de bouche, il faut injecter systématiquement le facteur 40,2 59,8 | 34,1|50,0444,8| 67,2} 44,1| 73,51 29,6 55,650,0| 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|765]583(750]71,2|79,74425|775
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|92,7196,9| 96,94 96,3| 100 | 79,2| 87,51 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
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Annexe 12 : Thérapeutiques : résultats pré et post-test

Population -
globale | UP n=47 | UAn=58 | SUAn=31|SuP n=28 | IUA n=28 | IUP n=17 DES_fZMU Séniors | Internes
n=105 n= n=59 n=55

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 (FVII11<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|91,387,5(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|959492,3(96,2§92,0/92,0082,6 100 | 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|42,9134,7|46,9421,4|35,7]45,8|58,3}47,6|66,7] 6,3 |12,5444,4|55,6Q32,7|46,2]29,7|43,2
La dDAVP est utilisable chez I'hémophile B 54,9 85,4 | 55,3|86,8]54,5|84,1147,8|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 I'hnémophile A mineure avec un taux < 10% 85 (122§ 791050 9,1 | 13,6 13 | 13 }50,0| 50 § 5,0 |15,0420,0(26,7§122,5|12,5Q 6,7 | 6,7 | 11,4]20,0
En cas d'inhibiteur, on recourt a des produits by-passants 66,7 | 88,5]71,8(89,7]62,5|87,5]166,7|83,3]78,3(95,7]65,2|95,7]60,0|80,0f66,7| 100 | 72,3(89,4]63,2|89,5
Pour le choix du produit, je contacte systématiquement le CRTH 74,21 84,3 76,2]183,3§72,3|85,1480,8(88,5470,8|83,3J66,7|81,0481,3|81,3§J71,4|85,74176,0(86,0473,0|81,1
Modalités

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

A . 19,6 38,1 §20,0(42,2417,3|34,6§17,9(429Q185| 37 |16,7(29,2)18,8|43,8]63,6|72,7418,2|40,0§17,5|35,0
syndrome hémoragique

La posologie du traitement substitutif est prescrite par rapport au poids 83,5/ 95,9 188,6(93,2179,2(98,1186,2|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 I'administration du traitement substitutif est indifférent 70,8( 83,371,1(82,2]70,6|84,3178,6|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|85,1176,9|885f91,7( 100 §72,7|81,8] 60 | 80 80,0 90 | 84 | 94 §67,9|81,1
La dDAVP est utilisable sans précaution particuliére 82,2( 87,8 181,4(90,7]83,0|85,1)84,6(885]92,0|96,0481,8(81,8]62,5|81,3}77,8|77,8]88,2|92,2]73,7|81,6
La tracabilité des injections est reportée sur le carnet du patient 96,9 97,9 97,71 97,74 96,21 98,14 93,1 (96,6 100 | 100 | 100 | 100 §93,8|93,8§ 100 | 100 §96,4( 98,2497,5| 97,5

Thérapeutiques complémentaires

L'acide tranexamique est recommandé en cas d'avulsion dentaire 67,0( 88,6 | 61,0(90,2472,3|87,2184,6(92,3]65,2(87,057,1|81,0450,0|93,850,0(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|56,8442,9| 83,7259 77,8]57,1]|66,7959,1|86,4]21,4(429]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
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Annexe 13 : Situations cliniques : résultats pré et post-test

Population -
globale | UPn=47 | UAn=58 | SUA n=31]SuUP n=28 ] IUA n=28 | 1UP n=17 DEsfg"U Séniors | Internes
n=105 n= n=59 n=55

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 &étre administré sans délai 83,8 94,9189,4(97,9]78,8192,3182,1|89,3]100|100f 75 |95,8]70,6|94,1163,6(90,9491,1]|94,6]73,2(95,1
Le traitement substitutif n'est débuté qu'apres confirmation de Iésions a I'imagerie (TDM) 80,01 94 |87,2|93,6]73,6|94,3)72,4|93,1196,4|100) 75 |95,8]70,6|82,4]163,6(90,9484,2]196,5]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|85,2152,0|84,0454,2(83,3)235]|47,1}72,7|81,8]65,4|84,6]41,5|68,3

En cas d'hématomes ou d'hémarthroses

Jiattends les résultats d'imagerie (Radiographie, échographie) pour débuter le traitement substitutif §70,4 | 83,7 § 73,3 82,2167,9|84,972,4(89,7]88,9| 92,6 66,7 | 83,3]43,8(62,5]72,7(90,9480,4]|91,1]57,5| 75,0

Une immobilisation n'est pas nécessaire 72,91 87,5)168,4(795]76,9|94,2]78,6|929]654]|769] 75 |958]68,8(81,3]81,8| 100 §72,2|85,2]72,5]90,0

Une ponction évacuatrice est systématiquement nécessaire 79,6 89,8 182,2(88,9]77,4]|90,6]86,2|89,792,6(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 1ere

intention 21,6 42,3 146,7(64,4]1385(63,5]429|71,4]18,5]|33,341,7|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
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Contexte : L’hémophilie est une maladie hémorragique constitutionnelle responsable
d’hémarthroses, d’hématomes ou de saignements divers. Ces manifestations
peuvent amener le patient a consulter aux urgences. Nous avons souhaité analyser
les connaissances sur cette pathologie des urgentistes et internes exercant dans les
services des urgences adultes et pédiatrigues du Nord Pas de Calais et évaluer
I'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) exercant 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 a l'aide d’'un questionnaire proposé avant et aprés 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
I’'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 'némophilie B » (moins de 50% de BR). L'analyse des
sous-groupes montrait que les séniors obtenaient 73,4% + 22,1% de BR, les internes
69,9% + 22,7%, les urgences pédiatriques (UP) 71,5% + 22% et les urgences
adultes (UA) 72,6% * 22,4%. Pour le post-test, nous obtenions 45,1% de
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 '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 ’hémophilie des
meédecins et internes travaillant aux urgences. Celles-ci ont été améliorées grace a la
mise en place d’'un protocole standardisé notamment pour la prise en charge du
patient hémophile.
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