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B " PREFACE

Nous sommes heureux de présenter cette premiere édition de la
brochure d’information intitulée La déficience en facteur VII :
Une maladie héréditaire de la coagulation du sang.

Cette brochure est destinée a fournir aux personnes atteintes d’une
déficience en facteur VII ainsi qu'a leurs familles de 'information sur
cette maladie, et a y sensibiliser le public en général.

Linformation présentée dans ce document était valable au moment de
sa publication. Les auteurs et le directeur de la rédaction n’assument
aucune responsabilité quant aux problemes que I'application clinique
des renseignements qu’il contient pourrait engendrer.
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Introduction

Apprendre que 'on est atteint d’une déficience en facteur VII n’est
certainement pas une chose facile a vivre. Savoir que son enfant en est
atteint peut étre une épreuve encore plus difficile. L'insécurité et la
frustration sont des sentiments fréquents dans ce genre de situation.

Ce qui ajoute a la difficulté, Cest que la déficience en facteur VII est une
maladie tres rare, que méme les professionnels de la santé ne connaissent
pas trés bien.

Les personnes atteintes d’une déficience en facteur VII et leur entourage
disposent de tres peu d’information écrite sur cette maladie. La présente
brochure vise a décrire cette maladie et son traitement. Nous espérons
qu’elle permettra aux personnes atteintes d’une déficience en facteur VII
de mieux comprendre leur maladie et de pouvoir ainsi en diminuer les
conséquences sur leur vie.

Cette brochure, qui apporte des réponses aux principales questions sur
la déficience en facteur VII, vise deux objectifs. Le premier est de décrire
la maladie et son traitement. Le deuxieme, plus pratique, est d’enseigner
au lecteur comment reconnaitre les saignements importants et prendre
les mesures d’urgence qui s'imposent.

Ce document ne répondra pas a toutes vos questions. La meilleure
source d’'information reste ’équipe de soins complets du centre de
traitement de ’hémophilie, dont les membres ont été formés pour
offrir a chaque patient les soins médicaux qui répondent a ses besoins.
Néanmoins, cette brochure constitue une référence utile qui permettra
aux personnes atteintes d’une déficience en facteur VII de mieux
comprendre leur maladie et de reconnaitre immédiatement les signes
et les symptomes de saignement.
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B ™ Transmission de la déficience en facteur VI

La déficience en facteur VII est une maladie héréditaire de la coagulation
du sang. Elle se transmet du parent a 'enfant au moment de la
conception. La maladie est causée par un géne anormal.

Chaque cellule du corps contient des structures appelées chromosomes.
Un chromosome est une longue chaine d’une substance chimique qu’on
appelle ADN. Cet ADN est organisé en 30 000 unités : ce sont les génes.
Les genes déterminent des caractéristiques telles que la couleur des yeux.
Dans le cas de la déficience en facteur VII, un des geénes se trouvant sur
le chromosome 13 est défectueux.

Le geéne défectueux dans la déficience en facteur VII est situé sur un geéne
qui n’est pas responsable du sexe de '’enfant. Par conséquent, les filles
peuvent en étre atteintes autant que les garcons. D’autres types de
troubles de la coagulation, tels que la déficience en facteur VIII
(hémophilie A), ot le géne responsable est lié au sexe, touchent au
contraire surtout les garcons.

Un porteur est une personne qui porte le géne défectueux sans toutefois
étre atteinte de la maladie. Pour qu'une personne hérite de la déficience
en facteur VI, il faut que ses deux parents soient porteurs. Dans ce cas,
I'enfant recoit deux génes défectueux, I'un de sa mere et Pautre de

son pere.
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Les trois figures ci-dessous illustrent comment la déficience
en facteur VII peut se transmettre.

La figure 1 montre ce qui peut se passer quand une personne porteuse
du gene défectueux a des enfants avec une autre personne elle aussi
porteuse. Il y a 1 chance sur 4 que 'enfant aura une déficience sévere en
facteur VII, 1 chance sur 2 qu’il soit porteur et 1 sur 4 qu’il soit normal.

Porteuse Porteuse
ND ND
—
Porteuse Porteuse Déficience
ND DN DD

Figure 1

La figure 2 montre ce qui peut arriver si une personne atteinte d’une

déficience sévere en facteur VII a des enfants avec une personne non
porteuse. Tous les enfants seront porteurs, mais aucun d’entre eux ne
sera atteint de la maladie *™

Déficience
DD

_—
Porteuse Porteuse
DN DN

Porteuse
DN

Porteuse
DN

Figure 2
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La figure 3 montre ce qui peut se produire si une personne atteinte d’'une
déficience grave en facteur VII a des enfants avec une personne porteuse.
Il y a1 chance sur 2 que 'enfant soit porteur. Il y a aussi 1 chance sur 2
que 'enfant soit atteint d’'une déficience sévere en facteur VIL.

Porteuse
ND

Porteuse Déficience
ND DD

Déficience
DD

Figure 3

Fréquence

Environ une personne sur 1 000 est porteuse du gene défectueux du
facteur VII. Cependant, comme les deux parents doivent étre porteurs
pour que la maladie soit transmise a leurs enfants, la déficience sévere en
facteur VII est extrémement rare, ne touchant qu'une personne sur

500 000. La maladie survient autant chez les hommes que chez les
femmes .

Degré de sévérité de la déficience en facteur VII

La sévérité de la déficience en facteur VII dépend de la quantité de
facteur VII présente dans la circulation sanguine. Les personnes chez qui
le facteur VII est completement absent ou présent en tres faibles
quantités auront une déficience sévere5. Plus la quantité de facteur VII
est faible, plus les symptomes de la maladie seront séveres, et vice versa.
D’un autre c6té, les saignements anormaux sont rares chez les personnes
qui sont atteintes d’une déficience légere ou modérée.

Il existe plusieurs variantes de la déficience en facteur VII. Chez certaines
personnes par exemple, le facteur VII est pratiquement absent, ce qui
explique qu’elles ont de graves saignements”.
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Cependant, méme les personnes qui n'ont qu'une déficience légere ou
modérée en facteur VII (2 a 10 % du taux normal de facteur VII)
peuvent avoir des saignements. Etant donné qu’elles n’ont pas souvent
des problemes de saignements, elles peuvent avoir de la difficulté a
reconnaitre les signes et les symptoémes d’un saignement. Il est donc
important que ces personnes recoivent des soins dans un centre
spécialisé dans le traitement de ’hémophilie.

Si vous avez une déficience en facteur VII, méme légere, vous devez étre
a I’écoute de votre corps et signaler immédiatement tout symptome
suspect a votre centre de traitement de ’hémophilie. Linfirmiére pourra
vous aider a reconnaitre la nature exacte du probleme.

Cause des saignements dans la déficience en
facteur VII

Le sang est transporté dans toutes les parties du corps par un réseau de
vaisseaux sanguins. Lorsqu’on se blesse, on peut percer un vaisseau
sanguin, ce qui entraine une fuite de sang. Les vaisseaux peuvent se
briser en surface, comme c’est le cas quand on se coupe. Ils peuvent
également se briser plus en profondeur dans le corps, causant alors un
bleu ou une hémorragie interne.

La coagulation du sang est un processus complexe qui permet d’arréter
une fuite de sang par un vaisseau endommagé. Aussitot qu'un vaisseau
se brise, les éléments responsables de la coagulation se lient entre eux
pour former une espece de bouchon a 'endroit o le vaisseau est brisé.
Plusieurs étapes sont nécessaires pour former ce bouchon.

* Les plaquettes, qui sont de tres petites cellules, sont les premiers
éléments a se rendre a ’endroit ou le vaisseau est brisé. Elles se collent
les unes aux autres et collent a la paroi du vaisseau blessé.

* Au moyen de signaux chimiques, les plaquettes qui adherent a la paroi
appellent a I'aide d’autres plaquettes et des facteurs de coagulation.
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Normale Déficience
en Facteur VII

* Les facteurs de coagulation
(dont le facteur VII), qui sont
de tres petites protéines, se
lient ensemble pour tisser
une chaine : la fibrine. Les
filaments de fibrine
s’entrecroisent et forment
une sorte de filet autour des
plaquettes pour les empécher
de retourner dans la
circulation sanguine

(voir la figure 4).

1. Le saignement se declenche

1. Le saignement se déclenche

1 B i |
2. Les vaisseaux se resserrent. 2. Les vaisseaux se resserrent.

4. Coagulatlon incompléte ;
le sa|gnement recommence.

Figure 4
* Le facteur VII est une
protéine que 'on trouve dans Normale
le sang. 1l joue un role dans la Les facteurs de coagulatlon sont actlves lorsqu'il y a rupture d'un vaisseau.
coagulation, c’est-a-dire dans
la réaction en chaine qui se /// Il II I|
déclenche pour produire de
la fibrine 1a ol le vaisseau est
endommagé. Le facteur VII Un facteur active le s
est activé par un facteur
tissulaire et se transforme
alors en facteur VIIa (la lettre
« a » signifie « activé »). 5 :
Celui-ci active a son tour le | Def|C|ence en Facteur VI
facteur X et le facteur IX, ce

= ; - Facteur VII

qui permet au processus dela
coagulation de se poursuivre. | // | " I Il Il Il || Il

Sil'un ou lautre des facteurs
de la coagulation (par _ :
exemple le facteur VII) est L facteur Vil st Géfectueu

, . R I L'activation s'arréte ; aucun caillot n'est formé.
absent, la réaction en chaine
est bloquée et la coagulation
se fait trop lentement ou pas
du tout (voir la figure 5).
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B M Diagnostic

La déficience en facteur VII est souvent diagnostiquée lorsqu’on observe
un saignement inhabituel chez un nouveau-né peu apres la naissance,
parfois a la suite d’une circoncision’. On confirme alors le diagnostic en
mesurant la quantité de facteur VII dans le sang.

Dans certains cas toutefois, la déficience en facteur VII est diagnostiquée
plus tard dans Penfance, ou méme a I'age adulte. Lorsqu’une personne
présente des saignements anormaux, son médecin lui fait un
prélevement de sang afin de mesurer le temps que le sang met a
coaguler. Si le délai de coagulation est trop long, on peut en déduire qu’il
y a une déficience en facteur VII.

B T Symptémes
Localisation des saignements

Les principaux endroits ou les saignements surviennent chez les
personnes atteintes de déficience en facteur VII sont :

+ les articulations. Ces saignements portent le nom d’hémarthrose. Des
saignements trop fréquents dans une articulation peuvent entrainer une
détérioration permanente de celle-ci appelée arthropathie hémophilique.

+ les muscles et les tissus. Ces saignements sont appelés hématomes.
Ils peuvent également entrainer des dommages graves s’ils ne sont
pas traités.

+ le systéme nerveux central (cerveau et épine dorsale). Ces saignements
peuvent se produire a la suite d’une blessure ou encore sans raison
apparente.

+ la bouche, habituellement aprées une chirurgie dentaire ou 'extraction
d’une dent. On voit souvent ce type de saignement chez les personnes
atteintes d’une déficience en facteur VII. Selon la gravité de la déficience,
la personne affectée peut avoir besoin de recevoir un supplément de
facteur VII avant d’aller chez le dentiste afin d’éviter les saignements
excessifs (voir la section Traitement a la page 17).

11
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Fait surprenant, les saignements apres ou avant une chirurgie sont rares
chez les personnes atteintes d’une déficience en facteur VII, méme si la
déficience est assez sévere pour causer des saignements fréquents des
articulations.

Plusieurs études ont montré que pres de 16 % des personnes qui ont une
déficience sévere en facteur VII ont eu un saignement dans le systeme
nerveux central, c’est-a-dire dans le cerveau ou I’épine dorsale. Cest
pourquoi ces personnes doivent recevoir des soins adéquats dans un
centre de traitement spécialisé dans ’hémophilie. Les saignements
intracraniens peuvent également s’observer chez les nouveau-nés a la

suite d’'un traumatisme a la naissance”*!41o!%

Voici une liste des divers types de saignements qui peuvent survenir chez
les personnes atteintes d’une déficience en facteur VII :

+ Saignements menstruels excessifs (ou ménorragie)

+ Saignements de nez (ou épistaxis)

+ Saignements des gencives (ou gingivorragie)

« Saignements du tube digestif (selles noires, vomissements de couleur
rouge vif)

+ Saignements des articulations (ou hémarthroses)

* Bleus (ou ecchymoses) fréquents

+ Saignements des muscles ou des tissus (ou hématomes)

+ Sang dans 'urine (ou hématurie)

+ Saignements dans le cerveau ou I’épine dorsale (systéme nerveux
central)

+ Accumulation de sang dans la partie inférieure arriere de 'abdomen
(ou saignements rétropéritonéaux)’

12
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AVIS IMPORTANT

Les sections suivantes de la présente brochure :

* Signes et symptomes de certains saignements

* Premiers soins en cas de saignement

* Prévention des saignements

* Activité physique et exercice

ont été adaptées d’une publication de la Société canadienne d’hémophilie, intitulée
Les inhibiteurs : guide et carnet de notes.(19)

Signes et symptomes de certains saignements

Les personnes qui ont une déficience en facteur VII doivent savoir
reconnaitre les signes et les symptodmes de certains saignements
potentiellement mortels.

Les saignements de la téte, du cou, du thorax (poitrine) et de
I'abdomen peuvent étre mortels et nécessitent un traitement
médical immédiat. Il est important de savoir que ces
saignements peuvent survenir non seulement a la suite d’'une
blessure, mais également sans aucune raison apparente.

Téte

Le cerveau, protégé par la boite cranienne, assure le controle de toutes
les fonctions du corps essentielles a la vie. Un saignement au cerveau est
tres grave.

Signes et symptomes :

» Mal de téte

* Troubles de la vision

* Nausées et vomissements

* Changements de la personnalité
« Somnolence

* Perte d’équilibre
* Perte de la motricité fine (maladresse)***

« Evanouissement***
6%

6%

» Convulsions

**Ces symptomes apparaissent plus tard dans le cas d’une blessure grave
a la téte. Si ces symptdmes apparaissent, il faut consulter un médecin
immédiatement pour recevoir un traitement.

13
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Cou

Les tissus du nez, de la bouche et de la gorge sont tres vascularisés, c’est-
a-dire qu’ils contiennent de nombreuses veines et arteres. La moindre
lésion ou infection peut provoquer une accumulation de sang dans ces
tissus. A mesure que les tissus se gonflent de sang, ils compriment les
voies respiratoires, au point de rendre la respiration difficile ou méme de
la bloquer complétement.

Signes et symptomes :

* Douleur au cou ou a la gorge
* Enflure

« Difficulté a avaler

« Difficulté a respirer

Thorax (poitrine)

La cage thoracique (thorax) contient les poumons, le cceur ainsi que de
gros vaisseaux sanguins. S’il se produit un saignement dans les
poumons, les alvéoles qui renferment normalement de lair se
remplissent de sang, et la respiration devient difficile.

Signes et symptomes :
* Douleur dans la poitrine

« Difficulté a respirer
+ Toux, crachats sanglants

14
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Abdomen (ventre)

L’abdomen renferme I'estomac, la rate, le foie et les intestins, parmi
d’autres organes. Une blessure dans cette région peut entrainer une
hémorragie massive d’'un organe ou d’un gros vaisseau sanguin. Si cette
hémorragie n’est pas traitée, elle peut étre mortelle.

Signes et symptomes :

* Douleur a I'abdomen ou au bas du dos

* Nausées et vomissements

« Présence de sang dans I'urine

* Présence de sang dans les selles ou selles noires

Si ’'un ou I’autre de ces symptémes survient, il faut immédiatement
consulter un médecin.

Il existe d’autres sortes de saignements qui ne représentent pas
nécessairement une menace pour la vie, mais pour lesquels un
traitement est nécessaire. Ils sont présentés ci-apres.

Saignements des tissus mous
Les signes et symptomes des saignements des tissus mous sont les suivants :

* Rougeur de la région atteinte : Utiliser un ruban a mesurer pour
vérifier régulierement la taille de la région atteinte. Si on n’a pas de
ruban a mesurer, il faut vérifier la région toutes les heures pour savoir si
la rougeur augmente.

+ Augmentation de la grosseur d’un bleu : Prendre un stylo et tracer un
trait autour du bleu; cela permet de vérifier s’il s’étend, s’il rapetisse ou

s’il demeure stable.

* Douleur : Noter si elle s’intensifie avec le temps, surtout si on arrive a la
localiser avec précision.

15
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Saignements dans les articulations

Les signes et les symptomes des saignements dans les articulations sont les
suivants :

* Douleur au cours de I'utilisation normale de I’articulation ou méme au
repos, surtout s’il n’y a pas de bleu.

* Gonflement et chaleur au niveau de 'articulation, avec ou sans bleu.
* Diminution de la mobilité de ’articulation.

+ Hésitation a mobiliser I'articulation — Par exemple, un enfant qui
marche normalement peut se mettre soudainement a boiter a cause
d’une hémorragie a la cheville; un enfant droitier peut n’utiliser que sa
main gauche pour saisir des objets, a cause d’un saignement au coude.

+ Agitation ou pleurs lorsque l'enfant bouge son articulation.
Ce comportement peut étre causé par une douleur due a un saignement,
surtout chez les nourrissons. Les parents doivent apprendre a palper et a
évaluer le mouvement des articulations; cela est particulierement
important pour les genoux, les chevilles et les coudes.

Premiers soins en cas de saignement

Dans la présente section, on explique comment traiter les saignements
mineurs ou modérés survenant dans une articulation ou dans les tissus mous.

Le repos, lapplication de glace, la compression et I’élévation de la partie
du corps touchée sont quatre fagons utilisées pour diminuer la douleur
causée par un saignement.

Repos — Si le saignement touche les jambes, il faut essayer de marcher le
moins possible et les garder immobiles en utilisant des béquilles ou un
fauteuil roulant. Si le saignement touche un bras, il faut 'immobiliser au
moyen d’une attelle ou en le mettant en écharpe.

16
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Glace — Appliquer de la glace sur la région atteinte. Utiliser un contenant
réfrigérant (ice-pack) ou un paquet de légumes congelés enveloppé dans
une serviette humide. Ne jamais appliquer de glace directement sur la
peau. Appliquer la glace pendant 15 minutes a la fois, toutes les deux
heures.

Compression — Envelopper la partie du corps atteinte d’'un bandage
élastique appliqué en croisé et surveiller attentivement toute sensation
d’engourdissement, de froid, de douleur vive ou tout changement de
couleur des doigts ou des orteils. Si 'un ou lautre de ces symptomes
survient, cela veut dire que la circulation du sang est bloquée. Il faut
alors retirer le bandage et le refaire moins serré.

Elévation — Surélever le membre atteint au-dessus du niveau du coeur
afin de faire diminuer I'enflure. Ce geste permet également d’améliorer
la circulation sanguine.

Les membres de I’équipe de traitement de ’hémophilie vous apporteront
leur soutien lors de ces épisodes de saignement.

Mise en garde au sujet des saignements musculaires

Les saignements des muscles semblent plutdt rares chez les personnes
atteintes d’une déficience en facteur VII. Néanmoins, il est important
d’étre au courant de ce qui suit.

Un saignement majeur dans un muscle peut causer des dommages
permanents au membre touché. Les muscles et les arteres peuvent étre
comprimés par I'accumulation de sang. Si vous pensez souffrir d’'un
saignement musculaire, communiquez immédiatement avec votre centre
de traitement. Soyez attentifs aux signes et aux symptdémes énumérés ci-
dessus concernant la compression par un bandage élastique.

17
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B ™ Traitement

Le traitement par des produits sanguins ou des substituts sanguins peut
permettre d’augmenter temporairement les concentrations de

facteur VII, suffisamment pour arréter le saignement. Ce genre de
traitement est appelé traitement de remplacement par un facteur sanguin.
Les concentrés de facteur VII peuvent étre administrés en perfusion :

+ au moment de la chirurgie;

+ a la mere au cours de 'accouchement et apres la naissance de Penfant;
+ dans les cas de saignement grave dans une articulation;

* apreés un traumatisme;

+ avant une chirurgie dentaire ou extraction d’une dent;

+ lors de tout autre épisode de saignement grave.

A T’heure actuelle, le traitement le plus fréquemment utilisé au Canada
est le concentré de facteur VII. Ce concentré de facteur est obtenu a
partir de plasma humain et contient uniquement du facteur VIL.

Ses avantages sont les suivants :

+ Il réduit considérablement le risque de formation de caillots dans la
circulation sanguine.

« Il permet de maitriser efficacement les saignements dus a une
déficience en facteur VIL

+ Le concentré est soumis a un processus d’inactivation virale, ce qui
permet d’éliminer les virus tels que le VIH et les virus de 'hépatite B et C.

Ses inconvénients sont les suivants :

* Le concentré de facteur VII est extrait du plasma humain. Par
conséquent, on ne peut pas écarter completement le risque de
transmission d’infections qui ne sont pas encore connues actuellement.
Il existe d’autres options que I'on peut considérer dans certains cas, telles

le plasma frais congelé, les concentrés de complexe de prothrombine et
le facteur VIIa recombinant.
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B ™ Problemes particuliers chez la femme

Ménorragie

Les femmes atteintes d’'une déficience en facteur VII peuvent avoir des
saignements menstruels abondants et prolongés, qui peuvent étre
maitrisés par les contraceptifs oraux’. Si cette méthode est inefficace, on
peut administrer un traitement intraveineux par le facteur VII pendant
les regles.

Saignement au cours de 'accouchement

Au cours d’une grossesse normale, le taux de facteur VII augmente
légerement chez toutes les femmes. On peut présumer que la méme
augmentation a lieu chez les femmes qui présentent une déficience en
facteur VII. Toutefois, cette légere augmentation durant la grossesse ne
suffit pas a écarter le risque d’'une hémorragie importante.

Une femme enceinte qui souffre d’une déficience en facteur VII doit étre
suivie dans un centre spécialisé dans le traitement de cette maladie.

Dans une revue médicale, on a décrit une intervention qui consiste a
administrer du concentré de facteur VII toutes les six heures durant
72 heures pendant le travail afin de maintenir les concentrations de
facteur VII a 10 %. Cette méthode a permis d’obtenir des
accouchements sans complications avec des saignements post-natals
minimes".
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B W Quelques conseils précieux

* Les personnes qui ont une déficience sévere en facteur VII (taux de
facteur VII de 2 % ou moins) ainsi que leurs proches doivent apprendre
a reconnaitre les signes et les symptomes d’un saignement important.

+ Ces personnes doivent avoir a portée de la main un concentré de
facteur VII afin de pouvoir se 'administrer immédiatement et enrayer
rapidement tout épisode de saignement potentiellement mortel
(saignement de la téte, du cou ou du tube digestif).

+ Idéalement, la personne malade ou ses parents doivent avoir sous la
main une quantité de concentré de facteur VII suffisante pour un ou
deux traitements en cas d’'urgence.

+ Si la personne atteinte de la maladie en est capable, elle doit s’auto-
injecter le concentré de facteur VII au premier signe d’'une hémorragie.
Elle doit ensuite se rendre a I’hopital ou au centre de traitement de
I’hémophilie le plus proche afin de demander de I'aide.

+ Une personne malade qui ne peut pas s’auto-injecter le concentré de
facteur VII doit se rendre immédiatement a son centre de traitement
avec le concentré. Une fois sur place, elle pourra se le faire administrer
rapidement par le personnel, qui a regu une formation pour faire face a
ce genre de situation.

+ Si la personne atteinte d’une déficience en facteur VII ne garde pas de
concentré de facteur VII a domicile, elle doit avoir une lettre signée par
son médecin traitant qui explique sa maladie ainsi que le traitement
médical qu’il faut lui administrer en cas d’urgence.

* Les personnes ayant eu un saignement du systéme nerveux central ou
plusieurs saignements dans la méme articulation devraient s’informer
aupres de leur médecin de la possibilité de recevoir un traitement
prophylactique (administration répétée de concentré de facteur VII).
Ce traitement peut permettre d’éviter que des saignements répétés ne
surviennent aux mémes endroits.
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B W Prévention et hygiéne de vie

Une fois de plus, nous recommandons le manuel intitulé Les
inhibiteurs : guide et carnet de notes publié par la Société canadienne de
I’hémophilie aux personnes désirant obtenir plus d’information sur la
prévention des saignements et 'adoption d’'un mode de vie sain.

Activité physique et exercice : les avantages et les choix

Le genre d’activité physique recommandé dépend d’une personne a une
autre. Les enfants ont un penchant plus marqué pour les jeux, alors que
les adultes préferent les activités de mise en forme plus structurées. Quoi
qu’il en soit, une activité physique réguliere est essentielle, peu importe
"age. Elle contribue a prévenir les saignements et a réduire le risque de
complications.

On recommande que chaque personne subisse une évaluation de son
état physique. Léquipe de soins complets et le patient (ainsi que les
parents, dans le cas d’un enfant) doivent discuter ensemble des
avantages et des inconvénients des diverses activités physiques.

Le choix du programme d’activités doit se faire en fonction de I’age, des
préférences de la personne et des membres de sa famille, ainsi que des
capacités de la personne et de son état de santé. Il faut étre prudent
lorsque 'on choisit une activité physique, mais il ne faut pas non plus
tomber dans 'exces contraire et surprotéger un enfant atteint d’'une
déficience en facteur VII, car il est important de lui permettre de se
développer normalement.

Il faut porter un équipement protecteur (un casque, par exemple)
lorsqu’on pratique certaines activités. Dans la mesure du possible, on
recommande de porter des chaussures de sport offrant un bon soutien
pour le pied et la cheville. Les sports de contact comme la boxe, le
football et le hockey, doivent étre évités en raison du risque de
saignements importants qu’ils comportent.
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Activités pour tous les ages

Tous les dges

+ La natation est la meilleure activité qui soit. Elle raffermit les muscles
et augmente la souplesse et la coordination, et n’est pas associée a des
risques importants. La pratique de la natation apres un épisode de
saignement peut accélérer le retour a une activité normale.

Enfants d’dge préscolaire

+ On recommande les activités qui ne font pas travailler trop fort les
articulations (genoux, chevilles et coudes).

* Le tricycle, le lancer du ballon ou de la balle et la natation sont des
activités recommandées.

Enfants d’dge scolaire

* Les parents doivent communiquer avec les enseignants pour leur parler
de la déficience en facteur VII et du role de I'équipe de soins complets.
Les enseignants pourront ainsi trouver des réponses a leurs questions et
a leurs inquiétudes, et seront mieux en mesure de planifier des activités
physiques stires. Le personnel de I’école doit connaitre le nom et le
numéro de téléphone des personnes a appeler en cas d’urgence, au cas
ou enfant se blesserait.

+ Uenfant doit participer aux activités de I'école et aux cours d’éducation
physique afin qu’il apprenne a socialiser normalement avec ses
camarades de classe.

Adolescents et adultes

* Les personnes qui ont un probleme de saignements doivent toujours
bien connaitre leurs limites et leurs capacités lorsqu’elles choisissent une
activité sportive.

* Les personnes désirant s’ladonner a une nouvelle activité devraient lire
le chapitre Staying Healthy du manuel All About Hemophilia publié par
la Société canadienne de 'hémophilie. Elles y trouveront une liste des
activités sportives classées selon leur efficacité sur le plan de la mise en
forme et de leur risque de causer des saignements.
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Prévention des saignements

Voici quelques stratégies efficaces a suivre pour prévenir les saignements.

* Restez en forme. Des muscles puissants soutiennent mieux les
articulations et contribuent a réduire le risque de saignements des
articulations.

« Portez toujours un équipement de protection adapté a I'activité
sportive (p. ex., casque, coussinets protecteurs pour les genoux et les
coudes, chaussures de course offrant un bon soutien de la cheville et des
talons qui absorbent bien les chocs).

* Prenez du repos apres un épisode de saignement touchant une
articulation ou un muscle; vous contribuerez ainsi a favoriser la guérison
et a prévenir un autre saignement.

« Evitez de boire de I’alcool. L’alcool perturbe I’efficacité des plaquettes
sanguines, ce qui peut favoriser les saignements.

* Prévenez les problemes dentaires et la gingivite. Consultez votre
dentiste tous les six mois. Votre centre de traitement peut vous
recommander un dentiste qui est habitué a traiter des personnes
atteintes d’hémophilie.

+ Ne prenez jamais d’aspirine; prenez toujours d’autres médicaments
équivalents qui sont recommandés par votre centre de traitement.

+ Consultez toujours I'équipe soignante du centre de traitement de
I’hémophilie avant de prendre un nouveau médicament, un supplément
a bases d’herbes médicinales ou des vitamines vendus sans numéro
d’identification (DIN).

Rappelez-vous...
« Vérifiez vos articulations tous les jours.

* Mangez des aliments sains et en quantités adéquates pour vous
maintenir en forme. Un surplus de poids augmente le stress imposé aux
genoux et aux chevilles et peut accroitre le risque de saignement dans ces
articulations.
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+ Avant de subir une chirurgie dentaire ou de vous faire enlever une dent,
communiquez avec votre centre de traitement afin de planifier un
traitement préventif adéquat, au besoin.

* Portez en tout temps un bracelet ou une chainette de type MedicAlert,
sur lequel est inscrit votre type de probleme de coagulation. Souvenez-
vous que la déficience en facteur VII est trés rare. Uinformation figurant
sur le bracelet ou la chainette sera tres utile aux membres du personnel
médical qui ne vous connaissent pas.

+ Si vous partez en voyage, informez-en votre centre de traitement. Vous
devrez obtenir une lettre de votre médecin pour le voyage. Prévoyez un
approvisionnement suffisant de concentré de facteur VII pour la durée du
voyage et emportez la présente brochure avec vous.

+ Gardez une photocopie de votre police d’assurance médicale dans votre
brochure.

* Restez toujours en contact avec votre centre d’hémophilie.

Vaccination

L’Association canadienne de pédiatrie a publié plusieurs documents qui
font la promotion du programme canadien de vaccination. Les enfants
doivent recevoir leurs premiers vaccins en bas age. Il est toutefois
important de prendre certaines précautions afin d’éviter les saignements
au point d’injection. L'infirmiére du centre de traitement de
I’hémophilie pourra vous informer au sujet des précautions a prendre.

Précautions particuliéres

Les enfants atteints d’une déficience en facteur VII doivent recevoir leurs
vaccins selon le calendrier établi par leur pédiatre ou leur médecin de
famille. Toutefois, toute personne qui regoit des concentrés de facteur de
coagulation de source humaine doit recevoir un vaccin contre I’hépatite
A et ’hépatite B.
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En de rares occasions, 'hépatite A a été transmise par des préparations
modernes de concentré de facteurs sanguins. Uhépatite A est une
infection causée par un virus qui s’attaque au foie. Ce virus est différent
de celui qui provoque I’hépatite B. Certaines personnes présentent des
symptomes relativement importants, alors que d’autres n’en ressentent
pas du tout. Une personne infectée peut transmettre la maladie a
d’autres. Il est rare que I’hépatite A soit mortelle. Seules les personnes
agées ou celles qui ont une maladie chronique du foie (cirrhose,
hépatite C) risquent de mourir de ’hépatite A. Les symptomes
disparaissent progressivement apres quelques semaines. Une fois guéries,
les personnes sont protégées a vie contre I’hépatite A et ne sont plus
porteuses du virus.

Le virus de ’hépatite A est présent dans les selles des personnes
infectées. Il peut se transmettre d’'une personne a une autre par :

+ les aliments et 'eau qui ont été en contact avec une personne infectée ;
+ des relations sexuelles avec une personne infectée ;
+ le contact avec du sang infecté.

Dans le passé, 'hépatite B pouvait étre transmise par les concentrés de
facteurs sanguins. De nos jours toutefois, les concentrés sont sans
danger. Cela dit, une personne souffrant d’un trouble de la coagulation
est plus susceptible d’avoir besoin de transfusions sanguines et celles-ci
peuvent encore, quoique tres rarement, transmettre I’hépatite B. Cest
pourquoi la vaccination est recommandée.

L’hépatite B est une maladie causée par un virus qui s’attaque au foie. Le
foie aide a digérer les aliments et & nettoyer le sang. Certaines personnes
atteintes d’hépatite B ne présentent aucun symptome, mais elles peuvent
quand méme transmettre la maladie & quelqu'un d’autre. Dans d’autres
cas, ’hépatite B rend les gens trés malades. Elle peut causer de graves
dommages au foie et une infection qui dure tres longtemps. Il n'y a
aucun traitement parfaitement efficace pour guérir ’hépatite B.

L’hépatite B se transmet par contact avec les liquides corporels, soit :

+ le sang;

* le lait maternel;

* le sperme;

+ les sécrétions vaginales.
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11 existe un vaccin combiné, appelé Havrix, qui protege contre 'hépatite
A et 'hépatite B et qui sadministre en trois doses. La dose de rappel se
donne un mois apres la premiere dose et la troisieme dose est
administrée six mois plus tard.

Les deux vaccins peuvent aussi étre administrés séparément. Le vaccin
contre ’hépatite B se donne aussi en trois doses, et les rappels doivent
étre administrés un mois et six mois apres la premiere dose. Le vaccin
contre 'hépatite A s’administre en deux doses, la deuxieme dose devant
étre donnée de 6 a 12 mois apres la premiere.

Equipe de traitement complet

Comme son nom l'indique, I'équipe de traitement complet de
I’hémophilie est une équipe qui dispense la plupart des services
médicaux exigés par 'enfant ou I'adulte atteint d’'une maladie
héréditaire de la coagulation du sang. Cette équipe est composée de
plusieurs professionnels, dont :

+ le directeur médical, qui est habituellement un hématologue;
+ Pinfirmiére coordonnatrice;

+ le physiothérapeute et

+ le travailleur social.

Léquipe travaille en étroite collaboration avec d’autres spécialistes, dont
un chirurgien, un orthopédiste, un rhumatologue, un dentiste, un
généticien et un psychiatre. Le but de I'équipe interdisciplinaire est de
favoriser le bien-étre du patient et, dans le cas d’'un enfant, celui de ses
parents également.
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[ M Conclusion

La déficience en facteur VII est une maladie héréditaire et rare de la
coagulation du sang qui touche autant les hommes que les femmes.
Lorsque la déficience est sévere, elle peut provoquer des saignements
importants. La maladie peut étre traitée par des médicaments comme les
concentrés de facteur VII, qui permettent de maitriser les épisodes de
saignement. Il est important que le suivi médical des personnes atteintes
soit assuré par un centre spécialisé dans le traitement des troubles de la
coagulation.

I @ Pour obtenir de plus amples renseignements

Vous pouvez obtenir une liste des différents centres de traitement de
I’hémophilie en vous adressant au bureau national de la Société
canadienne de ’hémophilie a Padresse suivante :

Société canadienne de I’hémophilie
625, avenue du Président-Kennedy
Bureau 1210

Montréal (Québec) H3A 1K2

Tél. : (514) 848-0503

Sans frais : 1 800 668-2686

Courriel : chs@hemophilia.ca

Site Internet : www.hemophilia.ca

La présente brochure n’offre que des renseignements généraux sur la déficience en facteur
VII. La Société canadienne de ’hémophilie N°EXERCE PAS la médecine et ne peut
recommander un traitement en particulier. Dans tous les cas, le lecteur est invité a consulter
son médecin avant de commencer un traitement, quel qu’il soit.
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