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ABREVIATIONS 
 
AVK  : Anti-vitamine K 
CIVD  : Coagulation intravasculaire disséminée 
FI  : Facteur I (Fibrinogène) 
FII  : Facteur II (Prothrombine) 
FV  : Facteur VI (Proaccélérine) 
FVII  : Facteur VII (Proconvertine) 
FVIIa  : Facteur VII activé 
rFVIIa : Facteur VIIa recombinant 
FVII : Ag : Activité antigénique du facteur VII 
FVII : C : Activité coagulante du facteur VII 
FVIII  : Facteur VIII (Antihémophilique A) 
FVIX  : Facteur IX (Antihémophilique B) 
FX  : Facteur X (Stuart) 
FXI  : Facteur XI (Rosenthal) 
vWF  : Facteur de Von Will brand 
FT / TF : Facteur tissulaire 
FSAP  : Single chain plasminogen Activator protéase 
PHBP  : Plasma Hyaluronan bingind Protein 
TFPI  : Tissue factor pathway inhibitor 
CCP  : Concentré de complexe prothrombique 
ACC  : Anticoagulants circulants 
SNC  : Système nerveux central 
TP  : Taux de prothrombine 
TQ  : Temps de Quick 
TCA  : Temps de céphaline avec activateur 
TS  : Temps de saignement 
TT  : Temps de thrombine 
IR  : Indice de Rosner 
KHPM : Kininogène de haut poids moléculaires 
VGM  : Volume globulaire moyen 
TCMH : Teneur corpusculaire moyenne en hémoglobine 
PFC  : Plasma frais congelé 
PPSB  : Proconvertine, prothrombine, facteur stuart, facteur antihemophilique B    
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GENERALITES 
 

 Apprendre que l’on est atteint d’une déficience en facteur VII n’est certainement pas 

une chose facile à vivre, savoir que son enfant en est touché peut-être une preuve encore plus 

difficile. L’insécurité et la frustration sont des sentiments fréquents dans ce genre de situation, 

ce qui ajoute à la difficulté, c’est que la déficience en facteur VII est une maladie très rare. [1] 

 

Le déficit en facteur VII est un trouble de saignement génétique rare décrit pour la première 

fois en 1951 par Alexander et caractérisé par une déficience ou une activité réduite du facteur 

VII de coagulation et ce déficit héréditaire se transmet selon le mode autosomique récessif à 

pénétrance élevée. [2] 

 

Il s’agit d’une affection hétérogène caractérisée par une grande variabilité biologique (déficits 

de type quantitatif ou le plus souvent qualitatif) moléculaire (plus de 250 mutations différentes 

décrites) et clinique : 

 

• Des formes totalement asymptomatiques avec des taux d’activité inférieurs à 5% voire 1% 

• Des formes modérées tardives comprenant des hémorragies cutanéomuqueuses (forme la 

plus fréquente) 

• Des formes sévères avec des hémarthroses récidivantes. 

• Des formes rares gravissimes avec des hémorragies intracérébrales néonatales. [3] 
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Le diagnostic est souvent posé lorsqu’on observe un saignement inhabituel chez un nouveau-

né peu après la naissance, parfois à la suite d’une circoncision. Toutefois, dans plusieurs cas, la 

déficience en facteur VII est diagnostiquée plus tard dans l’enfance, ou même à l’âge adulte. 

Le diagnostic repose sur un dosage des facteurs de la coagulation afin de vérifier quel est le 

facteur en cause, dans ce cas-ci le facteur VII, et quelle est la gravité du déficit. [1] 

 

Les personnes ayant une déficience en facteur VII bénéficieront d’une orientation vers des 

centres de traitement de l’hémophilie, ces centres spécialisés peuvent fournir des soins complets 

pour les personnes atteintes d’hémophilie et de troubles hémorragiques rares comme déficit en 

facteur VII, l’équipe médicale du centre dirigée par un hématologue de connaissances spécialisé 

dans les troubles de coagulation, élaborera des plans de traitement spécifique et organisera le 

suivi à long terme des personnes concernées. 

 
 
 

INTERET DE L’ETUDE 
 

 Notre étude a été menée sur douze cas de déficit en facteur VII, durant la période 2003-

2015, ayant été hospitalisés au sein du service d’hématologie et d’oncologie de l’hôpital 

d’enfant de RABAT et a pour but de : 

 

• Faire une approche épidémiologique de cette affection. 

• Décrire les aspects cliniques et paracliniques de la maladie. 

• Discuter la corrélation clinico-biologique. 

• Faire le point sur les moyens thérapeutiques 
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DEFINITION 
 

 Le facteur VII ou proconvertine est une glycoprotéine synthétisée par le foie, zymogène 

d’une sérine protéase. C’est un facteur de coagulation, vitamine K-dépendant, appartenant aux 

facteurs du complexe prothrombinique : II, V, VII, X.                                             

Un taux minimal de 10 à 15 % suffit pour assurer une hémostase normale [4,5,6,7] 

 
 
 

EPIDEMIOLOGIE 
 

 Environ une personne sur 1 000 est porteuse du gène défectueux du facteur VII. 

Cependant, comme les deux parents doivent être porteurs pour que la maladie soit transmise à 

leurs enfants, la déficience sévère en facteur VII est extrêmement rare, ne touchant qu’une 

personne sur 500 000. [8] 

 

Cependant, de nombreux cas de déficit en facteur VII ne sont pas diagnostiqués ou mal 

diagnostiqués, ce qui rend difficile de déterminer la fréquence réelle dans la population 

générale. L’incidence du déficit en facteur VII a tendance à être plus élevée dans les pays ou le 

mariage pour fermer la famille (mariage consanguin) est plus fréquent. Selon la littérature 

médicale, plus de 200 cas de vrai déficit en facteur VII ont été reportés. En raison de la gravité 

variable de carence en facteur VII, l’âge de la présentation peut varier largement de la naissance 

jusqu’à l’âge adulte. [9] 

 

Cette pathologie peut se manifester à tout âge par un syndrome hémorragique de sévérité 

variable. Survient autant chez les hommes que chez les femmes. [10] 

Au Maroc, on n’a pas de données statistiques et il n’y a pas de registre national réservé à de 

telles pathologies rares.  
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Figure 1 : Prévalence des déficits sévères 
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PHYSIOLOGIE 
 
 

1- Génotype du facteur VII 
 

            Le gène du facteur VII est situé sur le chromosome 13 en position q34qter9 à seulement 

2,8 kilobases en amont du gène du facteur X, et s'étend sur 12 800 bases. La séquence 

nucléotidique de l'ADN génomique est connue depuis 1987. 

 

Les séquences codantes se répartissent en neuf exons, les exons 1a et 1b codant pour le peptide 

signal, l'exon 2 pour le propeptide et le domaine contenant les résidus gamma carboxylés, l'exon 

3 pour la courte région hydrophobe, les exons 4 et 5 pour EGF1 et EGF2, les exons 6, 7 et 8 

pour le domaine catalytique. [11] 

 

On observe une grande similitude avec les autres facteurs vitamine K-dépendants surtout au 

niveau des exons, la région la moins conservée étant l'exon 6, codant pour la zone d'activation. 

En effet, à la différence des facteurs II, IX, X et de la protéine C, le facteur VII ne libère aucun 

peptide lors des phases d'activation. 

 

Le promoteur est original car il ne possède ni les séquences TATA ni CAAT classiquement 

retrouvées dans les systèmes eucaryotes. L'absence de séquence CAAT est d'autant plus 

singulière que la CAAT box est l'élément capital de transcription des gènes d'autres facteurs de 

la coagulation vitamine K-dépendant comme le facteur IX ou le facteur X. Le site majeur de 

transcription du gène du facteur VII a été localisé en position  51, à proximité des sites de 

transcription des facteurs Sp1 et HNF-4 (respectivement localisés au niveau des nucléotides 

100 à 94 et 63 à 58) [12]. 
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L'ARN messager est essentiellement retrouvé au niveau des hépatocytes. Il subit un épissage 

alternatif, en effet 90 % de l'ARNm du gène du facteur VII isolé de tissu de foie humain ne 

contient pas l'exon 1b. [13, 14] 

 

 
Figure 2 : Différentes étapes du gène FVII au FVII activé 
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2- Structure du facteur VII 
 

 Le facteur VII ou proconvertine est une glycoprotéine plasmatique vitamine K-

dépendante synthétisée par le foie. Comme les autres facteurs de la coagulation vitamine K-

dépendants, le facteur VII est synthétisé sous forme d'un précurseur, chaîne polypeptidique 

comprenant un peptide signal suivi d'un pro peptide qui seront tous les deux libérés lors des 

différentes étapes de maturation de la protéine, vient ensuite la protéine mature de 406 acides 

aminés.  

Sa concentration plasmatique est de l'ordre de 0,35 à 0,60 mg/l, soit 10 fois moins que celle des 

autres facteurs vitamine K-dépendants et sa demi-vie est extrêmement courte : 4 à 6 heures. 

 

Le facteur VII mature est un zymogène de sérine protéase monocaténaire, il a une masse 

moléculaire voisine de 50 kd et comprend successivement depuis l'extrémité NH2 :  

• Un domaine Gla comptant dix résidus acide gamma-carboxy-glutamique (résidus 6, 7, 

14, 16, 19, 20, 25, 26, 29 et 35) ; 

• Une courte région hydrophobe (résidus 37 à 46) ; 

• Deux domaines de structure analogue à celle du facteur de croissance épidermique : 

EGF1 et EGF2 ; 

• Un domaine catalytique formé de la triade classique : His (résidu 193), acide aspartique 

(résidu 242) et sérine (résidu 344). 

 

Le facteur VII activé résulte du clivage du facteur VII au niveau de la liaison arginine 152-

isoleucine 153 par différentes protéases. Il se compose de deux chaînes réunies par un pont 

disulfure entre les cystéines 135 et 262. La chaîne légère de 17 kDa comprend le domaine Gla 

et la courte hélice hydrophobe, la chaîne lourde de 28 kDa porte le site catalytique [15, 16].  
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     Figure 3 : Représentation schématique de la structure secondaire du précurseur du 

facteur VII 

 

3- Fonctions du facteur VII 
 

 Le facteur VII activé (FVIIa) complexé au facteur tissulaire (FT) est considéré 

actuellement comme l'initiateur principal du processus de coagulation in vivo. 

Le facteur tissulaire, normalement absent de la circulation sanguine, est un récepteur de très 

haute affinité pour le facteur VII. Lors d'une brèche vasculaire ou lors de l'expression 

pathologique du facteur tissulaire par certaines cellules sanguines, le facteur VII forme avec le 

facteur tissulaire un complexe équimoléculaire en présence d'ions calcium [17, 18]. Au sein de 

ce complexe où le facteur tissulaire joue le rôle de cofacteur, le facteur VII est activé en facteur 

VIIa par différentes protéases plasmatiques, parfois à l'état de traces, dont le facteur X activé, 

le facteur IX activé, la thrombine ou le complexe facteur tissulaire/facteur VII activé lui-même 

(phénomène auto catalytique) [19].  
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De récents travaux ont tenté d'élucider les interactions facteur VII et activé, facteur tissulaire. 

Ainsi, l'analyse cristallographique et les expériences de mutagenèse dirigée ont permis de 

préciser les sites de contact entre ces deux protéines. Ceux-ci s'étendent sur une large surface 

et se répartissent en trois sites majeurs : le premier entre le domaine TF2 du facteur tissulaire 

et le domaine Gla du facteur VII activé, le deuxième entre la région de transition TF1-TF2 et le 

domaine EGF1 et le troisième entre le domaine TF1 et les domaines EGF2 et catalytique [20, 

21].  

 

Le facteur VII activé est littéralement enroulé autour du facteur tissulaire, passant d'une 

configuration zymogène-like à une configuration active [22, 23]. Actuellement, les différentes 

étapes ne sont pas toutes identifiées. Parmi elles, la stabilisation de l'hélice alpha entre les 

résidus 307 et 312 du domaine catalytique du facteur VII activé par le facteur tissulaire 

semblerait être un prérequis indispensable à la pleine activation de l'enzyme [24]. Une 

représentation schématique du complexe facteur VII activé/facteur tissulaire est donnée sur la 

figure 4. 

 

À partir de la formation du complexe, deux voies d'activation sont possibles : 

• Soit le facteur tissulaire est en excès, dans ce cas, le complexe facteur tissulaire/facteur 

VII activé active directement le facteur X. Cette voie peut cependant être rapidement 

inhibée par le TFPI (tissue factor pathway inhibitor) qui forme avec le facteur tissulaire, 

le facteur VII activé et le facteur X activé un complexe quaternaire inactif ; 

• Soit le facteur tissulaire est en faible quantité (ou l'inhibition par le TFPI est 

prépondérante), le complexe facteur tissulaire/facteur VII activé active alors le facteur 

IX. L'accumulation de facteur IX activé en présence de facteur VIII activé, de 

phospholipides et d'ions calcium permettra secondairement l'activation du facteur X. 
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Quelle que soit la voie empruntée, la génération de facteur X activé permettra le déroulement 

du processus de coagulation jusqu'à la fibrinoformation [16]. 

 

On ne connaît pas d'inhibiteur plasmatique spécifique du facteur VII activé. En effet, le TFPI, 

inhibiteur de la voie du facteur tissulaire, n'inhibe pas directement le facteur VII activé, mais 

neutralise l'activité du complexe FT/FVIIa selon une réaction stœchiométrique en deux étapes : 

• Dans un premier temps, le TFPI inhibe le facteur X activé (FXa) en formant un 

complexe binaire TFPI/FXa ; 

• Dans un second temps, ce complexe se lie au complexe FT/FVIIa, formant un complexe 

quadri moléculaire TFPI/FXa/FT/FVIIa au sein duquel, facteur VII activé, le facteur 

tissulaire et le facteur X activé ont perdu toute activité catalytique. 

 

 
Figure 4 : Représentation schématique du complexe facteur VII activé/facteur tissulaire 
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4- Activation du facteur VII 

           

 Le facteur tissulaire lie FVII et Ca++ et produit le FVIIa par clivage entre Arg. 152-

Ile153 : FVIIa a deux chaînes. L'enzyme qui clive FVII n'est pas connue. Il n'y a pas de largage 

de peptide d'activation. FVII est activé par :  

• FXa  

• FIXa  

• FXIIa  

• Thrombine  

• Hepsine  

Le complexe TF-VIIa active le FVII à auto-activation   

 

Le clivage du FVII crée un résidu N-terminal qui peut, éventuellement, être "enfoui" sous la 

boucle "140 s". Ce clivage, et d'autres réarrangements associés, est insuffisant pour former un 

enzyme catalytiquement compétent. L'activité totale du FVIIa ne survient qu'après association 

à son cofacteur, le TF.  

 

Le FVIIa est aussi activé par une nouvelle protéase : le FVII et protéase FSAP (Single Chain 

Plasminogen Activator-Activating) ou plasma PHBP (Hyaluronan binding Protein) dont la 

concentration plasmatique est de 12 mg/l. L'activité est augmentée en présence du calcium et 

du glycosaminoglycanes. [25] 

 

5- Inactivation du facteur VIIa 
 

• Le FVIIa est inactivé par Xa, qui clive le site actif ;  

• Le FIXa et FXIIa n'inactivent pas le VIIa ; 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• Le FVII (non activé) inhibe la génération de thrombine par compétition avec le FVIIa 

pour la liaison avec le facteur tissulaire. [26] 

 

6- Inhibition du facteur VIIa 
 

Le complexe TF-VIIa est inhibé par :  

• Le complexe TFPI-Xa qui entraîne la stabilisation du complexe TFPI-Xa-TF-VIIa ;  

• L’annexine V ;  

• L’AT : L'AT se lie au complexe TF-VIIa et entraîne la dissociation de ce complexe. Il 

en résulte la formation d'un complexe AT-VIIa libre incapable de se lier au TF qui 

adhère à une membrane cellulaire (réaction très lente en l'absence d'héparine) ; 

• Le PF4 ; 

• Le sphingosine. [27] 

 

7- Actions du facteur VIIa 
 

• Le complexe TF-VIIa active le IX si la concentration de TF est basse, largue un peptide 

35aa  

• Le complexe TF-VIIa active le X si la concentration est élevée, largue un peptide 52aa.  

Tableau 1 : Activation du IX bovin 

 

 

 

 

 Km  V-MAX  

Par TF-VII  

Par TF-VIIa 

17.3 nM  

53 .3 nM 

0.12 nM/min  

4.2   nM/min 
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    Tableau 2 : Les principales caractéristiques des protéines plasmatiques de la coagulation 
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PHYSIOPATHOLOGIE 
 

1- Transmission génétique 
 

 La déficience en facteur VII est une maladie héréditaire de la coagulation du sang. Elle 

se transmet du parent à l’enfant au moment de la conception. La maladie est causée par un gène 

anormal.  

 

Chaque cellule du corps contient des structures appelées chromosomes. Un chromosome est 

une longue chaîne d’une substance chimique qu’on appelle ADN. Cet ADN est organisé en 

30000 unités : appelés les gènes. Ces derniers déterminent des caractéristiques, telle que la 

couleur des yeux. Dans le cas de la déficience en facteur VII, un de ces gènes se trouvant sur le 

chromosome 13 est défectueux.  

 

Le gène défectueux dans la déficience en facteur VII n’est pas situé sur le chromosome 

responsable du sexe de l’enfant. Ce qui implique que, les filles peuvent en être atteintes autant 

que les garçons. D’autres types de troubles de la coagulation, telles que la déficience en facteur 

VIII (hémophilie A), où le gène responsable est lié au sexe, touchent au contraire surtout les 

garçons.  

 

Un porteur est une personne qui porte le gène défectueux sans toutefois être atteinte de la 

maladie. Pour qu’une personne hérite de la déficience en facteur VII, il faut que ses deux parents 

soient porteurs. Dans ce cas, l’enfant reçoit deux gènes défectueux, l’un de sa mère et l’autre 

de son père. [1] 
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Les 3 figures ci-dessous illustrent comment la déficience en FVII peut se transmettre : [28,29] 

 

A. Figure 1 : 

  Elle montre ce qui peut se passer quand une personne porteuse du gène défectueux a des 

enfants avec une autre personne elle aussi porteuse. Il y a 1 chance sur 4 que l’enfant aura une 

déficience sévère en facteur VII, 1 chance sur 2 qu’il soit porteur et 1 sur 4 qu’il soit normal.  

 

 

 

 

 

B. Figure 2 : 

Elle montre ce qui peut arriver si une personne atteinte d’une déficience sévère 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.  
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C. Figure 3 : 

              Elle 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 a 1 chance sur 2 pour que l’enfant 

soit porteur et 1 chance sur 2 que l’enfant soit atteint d’une déficience sévère en facteur VII.  

 

 

 

 

 

 

2- Variations pathologiques 
 

A. Déficit constitutionnel en facteur VII  

 Le déficit constitutionnel en facteur VII, de transmission autosomique récessive, est 

exceptionnel. Il peut être quantitatif (antigène et activité diminués) ou, plus souvent qualitatif 

(antigène normal, activité diminuée). [4, 5, 6, 7] 

 

Sa fréquence est estimée à 1/500 000 habitants dans la population générale, alors que la 

prévalence approximative des déficits sévères est de 0,2/ million d’habitants. Elle vient au 2ème 

rang de fréquence après l’hémophilie. [30, 31] 
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Au plan clinique, le déficit homozygote ou double hétérozygote se manifeste par des 

hémorragies dont la sévérité n’est pas corrélée au taux de facteur VII résiduel. Les sujets 

hétérozygotes (beaucoup moins rares que les homozygotes) sont généralement 

asymptomatiques (taux de facteur VII voisin de 30 %).  

 

Le diagnostic de déficit constitutionnel n’est porté qu’après avoir contrôlé le déficit sur un 

second prélèvement effectué à distance, et après avoir éliminé les causes de déficit acquis. Une 

enquête familiale est envisagée.  

 

NB : le taux du facteur VII peut varier en fonction de la thromboplastine utilisée (origine 

humaine ou animale). [4, 5, 6, 7] 

 

B. Les déficits acquis en facteur VII  

 Compte tenu de sa demi-vie brève, le facteur VII est le premier des facteurs de la 

coagulation à diminuer, au cours des situations suivantes :  

• Traitements par anti vitamine K ;  

• Carence d’apport en vitamine K ;  

• Malabsorption (trouble de l’absorption de la vitamine K) ;  

• Insuffisance hépatocellulaire ;  

• Etats de fibrinolyse ; coagulation intravasculaire disséminée.  

• Autres cas : présence d’auto-anticorps anti-facteur VII, traitements par certaines 

céphalosporines.  

• Il existe de très rares déficits isolés en facteur VII, qui ne sont pas constitutionnels et 

qui sont transitoires. Le mécanisme de ces déficits transitoires n’est pas connu et 

plusieurs hypothèses ont été émises ; ils sont le plus souvent observés chez des malades 

ayant une infection sévère. [4, 5, 6, 7] 
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Tableau 3 : Différencier les déficits constitutionnels et les déficits acquis [32] 

 

3- Physiopathologie de l’hémorragie  
 

 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 entraîne 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’arrêter une fuite de sang par 

un vaisseau endommagé. Aussitôt qu’un vaisseau se brise, les éléments responsables de la 

coagulation se lient entre eux pour former une espèce de bouchon à l’endroit où le vaisseau est 

brisé. Plusieurs étapes sont nécessaires pour former ce bouchon. 
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• Les plaquettes, qui sont de très petites cellules, sont les premieres éléments à se rendre 

à l’endroit où le vaisseau est brisé. Elles se collent les unes aux autres et collent à la 

paroi du vaisseau blessé.  

• Au moyen de signaux chimiques, les plaquettes qui adhèrent à la paroi appellent à l’aide 

d’autres plaquettes et des facteurs de coagulation. [1] 

 
Figure 5 : Différence entre coagulation complète et incomplète [1] 

 

• Les facteurs de coagulation (dont le facteur VII), qui sont de très petites protéines, se 

lient ensemble pour tisser une chaîne : la fibrine. Les filaments de fibrine s’entrecroisent 

et forment une sorte de filet autour des plaquettes pour les empêcher de retourner dans 

la circulation sanguine. [1] 
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Figure 6 : Facteur VII défectueux lors de la coagulation [1] 

 

• Le facteur VII est une protéine que l’on trouve dans le sang.  

Il joue un rôle dans la coagulation, c’est-à-dire dans la réaction en chaîne qui se 

déclenche pour produire de la fibrine là où le vaisseau est endommagé. Le facteur VII 

est activé par un facteur tissulaire et se transforme alors en facteur VIIa. 
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Celui-ci active à son tour le facteur X et le facteur IX, ce qui permet au processus de la 

coagulation de se poursuivre. Si l’un ou l’autre des facteurs de la coagulation (par 

exemple le facteur VII) est absent, la réaction en chaîne est bloquée et la coagulation se 

fait trop lentement ou pas du tout. [1] 

 
Figure 7 : Physiopathologie des manifestations hémorragiques dans le déficit en FVII [33] 
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Nomenclature Facteur VII 

Synonyme Proconvertine 

Structure Glycoprotéine monocaténaire 

Masse moléculaire 50 Kda 

Lieu de synthèse Foie, vitamine k-dépendant 

Nombre de résidus (Gla) 10 

Demi-Vie 4 à 6 heures, courte 

Concentration plasmatique 0,35 à 0,6 ug/ml 

Fonction Zymogène 

Taux pour une hémostase 

normale 

10 à 20 % ( au minimum) 

Mode de transmission du déficit Autosomique récessif 

Prévalence approximative des 

déficits sévères 

0,2 / million d’habitants 

Tableau 4 : Principales caractéristiques du facteur VII 
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MANIFESTATIONS CLINIQUES 
 

 La sévérité du syndrome hémorragique est très variable, non corrélée aux taux d'activité 

coagulante résiduelle du facteur VII. Les hémorragies peuvent être précoces, spontanées et 

sévères, ou tardives et provoquées voire totalement absentes. [34] 

 

1- Symptômes courants 
 

• Saignements du nez (épistaxis) ; 

• Ecchymoses fréquentes ; 

• Saignements menstruels abondants ou prolongés (ménorragie) ; 

• Saignements buccaux, surtout après une chirurgie dentaire ou une extraction d’une dent ; 

• Saignements intracrâniens (chez un nouveau-né) ; 

• Saignement abondant à la circoncision. [35] 

 

2- Autres symptômes 

 
• Hémorragies gastro-intestinales ; 

• Saignements articulaires (hémarthrose) ; 

• Saignements musculaires ; 

• Saignements dans le système nerveux central — SNC (cerveau et moelle épinière) ; 

• Saignements excessifs pendant ou après une blessure, une chirurgie ou un accouchement. [35] 
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3- Symptômes rares 
 

• Présence de sang dans l’urine (hématurie) ; 

• Saignement du cordon ombilical, à la naissance. [35] 

 

Type de l’hémorragie Fréquence 

Gingivorragies + saignement dentaire après extraction 

 

Epistaxis 

 

Ménorragies 

 

Hémorragies post chirurgicales 

 

Hémarthroses 

 

Hémorragie intracérébrale 

 

Hématomes musculaires 

 

Autres : hématurie, Mélaena… 

66% 

 

64% 

 

60% 

 

55% 

 

20% 

 

10-17% 

 

<10% 

 

5-10% 

Tableau 5 : Fréquence des manifestations cliniques rencontrées chez les patients porteurs 

d’un déficit en facteur VII [36, 37] 
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Cependant, très nombreux sont les patients totalement asymptomatiques avec un taux d'activité 

FVII visiblement inférieur à 5% voire dans certains cas inférieurs à 1%. (38, 39)  

On rapporte même des cas d'actes chirurgicaux sans traitement substitutif n'ayant entraîné 

aucune manifestation hémorragique. [38] 

Par ailleurs, certains patients porteurs d'un déficit en facteur VII ont présenté, paradoxalement, 

des épisodes thrombotiques à type d'infarctus du myocarde ou d'embolie pulmonaire. [40, 41] 
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Figure 8 : Saignements associés aux déficits rares y compris le Facteur VII. [35] 
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DIAGNOSTIC BIOLOGIQUE 
 

 Le diagnostic sera établi sur la base des tests de laboratoire après avoir cherché dans les 

antécédents du patient et les éventuels problèmes de saignement dans la famille.  

Un déficit en facteur VII est suspecté devant la combinaison d’un temps de Quick allongé et 

d’un temps de céphaline activé normal. 

 

            Le dosage de l'activité du facteur VII par méthode chronométrique, identifie alors le 

déficit isolé. Les valeurs normales sont comprises entre 70 et 140 %, définies par rapport à un 

pool de plasmas normaux. [42] 

 

1- Bilan de coagulation [43] 
 

A. Examens systématiques 

• TP : Il explore la voie intrinsèque (facteurs VII et X) et la voie commune (V, II, I). 

Il va donc faire double emploi avec le TCA, puisqu'il teste les mêmes facteurs, à 

l'exception de la proconvertine (facteur VII). On ne retrouve pas dans la littérature 

d'étude estimant isolément la valeur du TQ en préopératoire. La très grande rareté 

du déficit en facteur VII limite la portée de cet examen, d'autant que le taux de 

facteur VII nécessaire à une hémostase chirurgicale est bas (10 à 15%) ; 

• TCA : Test global qui explore la voie intrinsèque de la coagulation incluant les 

facteurs de la phase contact :PK, KHPM, facteurs XI, XII, et les facteurs IX, VIII, 

X, ainsi que la voie commune avec la fibrinoformation : facteurs V, II, I. Il est 

exprimé en secondes par rapport à un témoin (normale inférieure à 1,2 fois le temps 

du témoin exprimé en secondes soit par exemple un temps inférieur ou égal à 36 s 

pour un témoin à 30 s). Il est automatisable, simple et peu coûteux ; 
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• Plaquettes : Les résultats sont obtenus rapidement grâce à des compteurs 

automatiques. La technique est reproductible d'un appareil à l'autre. En l'absence de 

compteur automatique il est possible de compter les plaquettes si l'on dispose d'un 

microscope, au mieux, à contraste de phase et d'une lame de verre quadrillée, dite 

cellule de Malassez. 

 

B. Autres examens 

• TO, TCA avec adjonction d’un plasma témoin ; 

• Dosage des facteurs de coagulation ; 

• Le temps de thrombine et le temps de saignement ne sont plus recommandés. 

 

C. Remarque 

• Dosage des facteurs de la coagulation selon le TP 

   à Si diminué : dosage facteur II, V, VII ; 

   à Si normal : dosage facteur VIII, IX. 
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2- L’arbre décisionnel de l’hémorragie 
 

Figure 9 : Arbre décisionnel de l’hémorragie [44] 
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3- L'activité coagulante du F VII 
 

 Le diagnostic du déficit en FVII est évoqué devant un allongement isolé du temps de 

Quick. Le dosage spécifique de l'activité du F VII par technique chronométrique (F VII :C) sur 

plasma déficitaire est le test réalisé en première intention. Il apprécie l'importance du déficit. 

Les valeurs normales sont généralement comprises entre 70 % et 140 %. Cependant, des 

facteurs environnementaux (lipides) et génétiques (polymorphismes) influencent le taux de         

F VII :C [45, 46]. Les différentes thromboplastines commercialisées ont des sensibilités 

différentes au déficit en FVII [47,48]. Les thromboplastines d'origine bovine surestiment le taux 

de FVII :C alors que les thromboplastines d'origine lapine le sous-estiment. Actuellement, il est 

recommandé d'utiliser un réactif contenant du FT humain recombinant [49, 50]. 

Un test chromo génique existe mais il a été évalué surtout chez des patients sous traitement par 

anti vitamines K. [51] 

 

Le déficit en FVII peut être acquis. Il est alors dû soit à une insuffisance hépatocellulaire soit à 

une hypovitaminose K débutante du fait de sa demi-vie courte. Plusieurs études ont aussi 

rapporté, lors du sepsis, des déficits en F VII avec augmentation des marqueurs d'activation en 

l'absence de coagulation intravasculaire disséminée [52]. Ces déficits sont d'intensité variable, 

transitoires et habituellement sans signe thrombotique ou hémorragique. Il a été montré que 

l'initiation de la cascade de la coagulation lors du sepsis est due préférentiellement à l'interaction 

du FT avec le F VII [53]. Différentes hypothèses ont été formulées pour expliquer la diminution 

du F VII : diminution de synthèse, augmentation du turn-over, dégradation protéolytique par la 

cathepsine G et l'élastase, protéases libérées par dégranulation des neutrophiles activés. Les 

anticorps anti-F VII sont rares. 
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4- Le dosage antigénique 
 

 Lorsqu'un déficit héréditaire est suspecté, la deuxième étape du diagnostic biologique 

repose sur la quantification du F VII (F VII : Ag). Aujourd'hui, les techniques Elisa ont 

remplacé les techniques immuno-électrophorètiques ou radio-immunologiques [54]. Les 

déficits sont quantitatifs (CRM-) ou qualitatifs (CRMR, CRM+) selon si le F VII : Ag est absent 

ou présent. Enfin, le ratio F VII : Ag/F VII :C pourrait pour certains auteurs être utilisé pour 

estimer le risque de transmission du déficit héréditaire. [55] 

 

5- Les anomalies du gène 
 

 Quatre-vingt mutations différentes sont répertoriées dans les banques de données. La 

plupart de ces mutations sont des mutations ponctuelles dites « privées » car rapportées dans 

une seule famille (56). Si tous les types de mutations ponctuelles sont représentés, les anomalies 

moléculaires prédominantes sont les mutations faux-sens. Tous les exons sont concernés. Les 

conséquences phénotypiques de chaque mutation sont très variables : 

• Absence de production protéique ; 

• Dégradation de la protéine avant translocation dans l’appareil de Golgi ; 

• Séquestration du facteur VII au niveau du réticulum endoplasmique ; 

• Production d’une protéine aberrante ;  

• Anomalies fonctionnelles (absence de génération du FVIIa, perte de l’activité 

protéolytique, diminution de l’affinité pour le facteur tissulaire). [57, 58] 
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6- L'appréciation du risque hémorragique 
 

 Les déficits héréditaires en F VII constituent un groupe hétérogène sur le plan clinique 

et biologique. La sévérité des signes hémorragiques est variable et mal corrélée aux taux de      

FVII:C plasmatiques. D'après les études publiées, la présence de signes hémorragiques est notée 

pour un seuil de 10 à 15 % de FVII: C [48]. D'un autre côté, quelques patients, peu nombreux, 

sont asymptomatiques malgré un taux inférieur à 1 % [59, 60].  

Ainsi, aujourd'hui on considère que les tests courants d'hémostase ne permettent pas d'être 

prédictif en terme de risque hémorragique. 

 

Certains tests d'hémostase n'ont pas encore été évalués. Le F VII:C est considéré comme un 

facteur de risque de maladie ischémique coronarienne depuis la publication des résultats de 

la Northwick Park Heart Study [61]. Le F VIIa a surtout été étudié comme marqueur 

d'activation de l'hémostase dans les maladies cardiovasculaires et thrombotiques. Récemment, 

dans une large série d'individus sains, les taux de F VIIa ont été déterminés et montrent 

d'importantes variations en corrélation avec l'analyse des polymorphismes génétiques [62]. À 

notre connaissance, il n'existe pas de données mesurant le taux de F VIIa dans de grandes séries 

de sujets déficitaires en F VII. 

 

La conséquence de l'initiation de la coagulation étant la génération de thrombine, il pourrait 

être intéressant d'effectuer le test décrit par HC. Hemker sous le nom de potentiel de thrombine 

endogène [63]. 

 

La régulation de la voie du complexe [FT-F VIIa] s'effectue par une glycoprotéine, le TFPI. La 

connaissance des taux de ce paramètre chez les différents patients symptomatiques ou non serait 

un élément important dans la compréhension de la physiopathologie du déficit en F VII.  
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Mais ce dosage est extrêmement délicat, notamment du fait de l'hétérogénéité de la molécule 

(plusieurs pools et formes de poids moléculaires différents). 

 

Les techniques de biologie moléculaire permettent d'augmenter sans cesse le nombre de 

nouvelles mutations mises en évidence. À partir de ces données, plusieurs équipes ont exprimé, 

dans des systèmes d'expression cellulaire, les propriétés in vitro de différentes protéines mutées. 

La compréhension des relations structure-fonction se complète. Mais la transposition au 

phénotype in vivo reste difficile à établir. [57, 58] 

 

7- Diagnostic pré natal 
 

 Les taux du FVII obtenus en prénatal doivent être interprétés avec prudence, car ces 

derniers semblent être régulés par le développement intra-utérin. À 19-23 semaines de 

gestation, le taux de FVII moyen est de 32,1%, alors qu'il est de 48,9% à 30-38 semaines et de 

89,9% à terme. Cependant, le diagnostic moléculaire prénatal est théoriquement possible si les 

mutations chez les deux parents sont connues et les installations sont disponibles pour le 

séquençage de l'ADN fœtal. [64] 
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DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL 
 

 Il faut d’abord faire la différence entre un déficit constitutionnel et un déficit acquis en 

facteur VII et la distinction est basée sur : 

• La présence du taux de facteur VII ou de valeurs de temps de Quick antérieurement 

normaux ; 

• L’enquête biologique familiale ne retrouve pas d’autres cas de déficit en facteur VII. 

 

Les principaux diagnostics différentiels sont : 

• Déficit combiné des facteurs de coagulation vitamine K-dépendants (II, VII, IX, X) ; 

• Insuffisance hépatocellulaire ;  

• Hypovitaminose K ou traitement par les anti vitamines K ; 

• Coagulation intravasculaire disséminée ; 

• Septicémie sévère ; 

• Présence d'autoanticorps anti-FVII ; 

• Anomalies de l’hémostase au cours de l’insuffisance rénale. [65] 

 

 

 

DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE 
 

 Il repose sur les dosages complémentaires des facteurs vitamine K dépendants (II, IX, 

X) et du facteur V. 

• S’ils sont tous sont normaux, il s’agit alors d’un déficit isolé en facteur VII (n’allonge 

pas le TCA) : déficit congénital, auto-anticorps anti-facteur VII, déficit transitoire ou 

début d’un traitement par anti vitamine K ;  
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• Si les facteurs II, IX et X sont diminués et le facteur V normal : il peut s’agir d’un 

traitement par anti vitamine K, d’une hypovitaminose K (carence d’apport ou 

malabsorption) ou d’une insuffisance hépatocellulaire modérée ;  

• Si les facteurs II, IX, X et V sont diminués : l’étiologie peut être une insuffisance 

hépatocellulaire sévère, un syndrome de défibrination, une CIVD.  

 

Enfin, selon certains auteurs, l’augmentation du facteur VII serait un facteur de risque pro 

thrombotique. [4, 5, 6, 7] 

 

 

 

DEMARCHE THERAPEUTIQUE 
 

 La prise en charge thérapeutique des déficits en facteur VII est moins bien codifiée que 

pour les hémophiles A ou B, en raison de : 

• L’hétérogénéité du risque hémorragique, en effet, le risque de saignement spontané ou 

péri opératoire n’est toujours pas corrélé aux taux du facteur VII ; 

• Le taux du facteur VII nécessaire et suffisant pour assurer une hémostase satisfaisante 

n’est clairement défini, il est recommandé d’effectuer une substitution dans les déficits 

inférieurs à 15 ou 20 % en situation chirurgicale. 

 

Le traitement par des concentrés de facteurs de la coagulation permet d’augmenter 

temporairement le niveau du facteur VII dans la circulation sanguine, suffisamment pour arrêter 

ou empêcher le saignement.  
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1- Les produits thérapeutiques [35] 
 

Il y a quatre produits thérapeutiques capables de traiter le déficit en facteur VII. 

• Plasma frais congelé (PFC) ;  

• Concentré de facteur VIIa recombinant (rFVIIa) ; 

• Concentré de facteur VII ;  

• Concentré de complexe prothrombique (CCP) contenant du facteur VII. 

	

A. Concentrés de facteur 

 Quand ils sont disponibles, les concentrés de facteur constituent le traitement idéal et le 

plus sûr contre les troubles de coagulation rares. Mais ils n’existent malheureusement que pour 

les facteurs I, VII, VIII, XI et XIII. Ils sont habituellement fabriqués à partir de plasma humain 

et traités pour l’élimination des virus tels que le VIH et ceux de l’hépatite B et C (processus 

d’inactivation virale). Ils réduisent considérablement le risque de formation de caillots dans la 

circulation sanguine et ils permettent de maîtriser efficacement les saignements dus à une 

déficience en facteur VII. 

On trouve aussi des concentrés de facteur recombinants VII et VIIa ; préparés en laboratoire, 

sans recours au plasma humain, ils sont donc exempts de tout risque d’infection. Le mécanisme 

d'action de ce produit est inconnu, mais il est considéré comme lié à l'injection massive du FVII 

activé. Ainsi, il est théoriquement possible que ce produit peut arrêter le saignement chez les 

patients présentant un déficit FV. Les avantages de cette alternative thérapeutique sont : le faible 

volume d'infusion et l'absence de risque d'infections virales. Toutefois, les inconvénients sont 

le mécanisme d'action inconnu et la dose inconnue, tout en sachant que le surdosage peut mettre 

le patient à risque de coagulation excessive. 

Les concentrés de facteur s’administrent par voie intraveineuse. 
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B. Concentré de complexe prothrombique (CCP) 

 Ce concentré extrait de plasma humain contient quelques facteurs de coagulation, dont 

les facteurs II, VII, IX et X (les produits de CCP ne contiennent pas tous ces quatre facteurs). 

Le CCP convient pour le déficit en facteur II et X ou le déficit combiné héréditaire en facteurs 

vitamine K-dépendants (FKD). On traite les CCP pour éliminer les virus tels que le VIH et ceux 

de l’hépatite B et C. 

Certains CCP semblent induire la formation de caillots potentiellement dangereux (thrombose). 

Ils sont administrés par voie intraveineuse. 

 

C. Plasma frais congelé (PFC) 

 Le plasma est la composante du sang où l’on retrouve tous les facteurs de coagulation, 

en plus d’autres protéines. Le PFC permet de traiter les troubles de coagulation rares en 

l’absence du concentré du facteur problématique.  

C’est le traitement habituel du déficit en facteur V. Mais comme il n’est en général pas soumis 

à une technique d’inactivation virale, il s’accompagne d’un risque de transmission de maladies 

infectieuses plus élevé que d’autres produits. On lui préférera le PFC à « virus inactivés », 

disponible dans certains pays. 

Le traitement au PFC peut causer une surcharge de volume sanguin car puisqu’il ne contient 

qu’une faible quantité de chaque facteur, il faut en administrer beaucoup (la perfusion est 

passablement longue) pour faire monter les taux de facteur à un niveau acceptable. 

D’autres complications peuvent survenir, en particulier les réactions allergiques ou le syndrome 

de détresse respiratoire aiguë post-transfusionnel. Ces problèmes sont beaucoup moins 

fréquents lorsque le PFC a été soumis à un procédé d’inactivation virale. On administre le PFC 

dans une veine. 
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D. Autres 

§ Cryoprécipité 

Fabriqués à partir de plasma humain, les cryoprécipités contiennent du facteur VIII, du facteur 

I et quelques autres protéines importantes pour la coagulation sanguine. Non soumis à une 

inactivation virale, ils ne devraient être utilisés que si on ne dispose pas de concentrés du facteur 

manquant. Par rapport au PFC, les cryoprécipités contiennent de plus grandes quantités de 

certains facteurs, et il n’est donc pas nécessaire d’en administrer autant (par voie intraveineuse). 

Ces produits ne sont indiqués que pour certains déficits. 

 

§ Desmopressine	

Cette hormone synthétique augmente le taux de facteur VIII chez les patients atteints du déficit 

combiné en facteurs V-VIII. Étant une substance synthétique, elle ne pose pas de risque de 

transmission d’infections. La Desmopressine n’a aucun effet sur les taux des autres facteurs de 

coagulation. Elle peut être administrée par voie intranasale ou intraveineuse. 

 

§ Agents anti fibrinolytiques 	

Ces agents, sous forme d’acide tranexamique et d’acide aminocaproïque, servent à stabiliser le 

caillot formé dans des endroits précis du corps (comme la bouche, la vessie et l’utérus). 

Également très utiles dans le contexte de soins dentaires, ils sont inefficaces contre un 

saignement interne majeur ou lors d’une chirurgie. Les médicaments anti fibrinolytiques, 

administrés par voie orale ou par injection, s’avèrent particulièrement précieux pour les 

personnes atteintes du déficit en facteur XI ou qui présentent des saignements menstruels 

excessifs. 
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§ Colle de fibrine	

On l’applique sur le site du saignement en cas de blessure externe et durant des soins dentaires, 

par exemple lors de l’extraction d’une dent, mais pas lors d’un saignement grave ou d’une 

chirurgie. 

 

§ Transfusion de plaquettes	

Les petites cellules sanguines que sont les plaquettes, contribuent à la formation des caillots et 

à la réparation des vaisseaux endommagés. Certains facteurs de coagulation, dont le facteur V, 

sont stockés dans de petites granules à l’intérieur des plaquettes. On traite parfois le déficit en 

facteur V au moyen de transfusions de plaquettes. 

 

2- Premiers soins [1] 
 

 En cas de traumatisme, il faut savoir comment traiter les saignements mineurs ou 

modérés survenant dans une articulation ou dans les tissus mous : 

 

A. 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 l’immobiliser au moyen d’une attelle ou en le mettant en écharpe. 

 

B. 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 à la fois, toutes les 

deux heures.  
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C. Compression  

 Envelopper la partie du corps atteinte avec 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 l’un ou l’autre de ces symptômes 

surviennent, cela veut dire que la circulation du sang est bloquée. Il faut alors retirer le bandage 

et le refaire moins serré. 

Élévation – Surélever le membre atteint au-dessus du niveau du cœur afin de faire diminuer 

l’enflure. Ce geste permet également d’améliorer la circulation sanguine. 

 

3- Protocole thérapeutique 
 

 En principe, l'utilisation d'un produit recombinant, si disponible, est favorisée par un 

concentré dérivé de plasma. Le facteur VIIa recombinant est enregistré avec le TGA pour cette 

indication. Le facteur VII dérivé du plasma est disponible via le schéma d'accès spécial de la 

TGA. [66] 

 

A. Facteur recombinant VIIa 

§ Hémarthrose - 20-25 µg / kg en dose unique ; 

§ Hémorragie traumatique - en fonction de la gravité jusqu'à 20-25 µg / kg répétées toutes les 

2-3 heures ; 

§ Chirurgie - 20-25 µg / kg répétées toutes les 2-3 heures pendant les premières 24 heures, en 

prolongeant les intervalles de 3 à 8 heures jusqu'à la fin de la guérison. [67] 

 

B. Concentré de facteur VII dérivé du plasma 

§ Hémarthrose - 10 UI / kg ; 

§ Chirurgie : 8 à 40 UI / kg toutes les 4-6 heures pendant 10 jours alternativement, 

30 à 40 UI / kg deux fois par jour. [68] 
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C. Utilisation concomitante d'acide tranexamique 

 L'utilisation concomitante d'un acide tranexamique, à une dose de 60-100 mg / kg / jour, 

administrée par voie orale ou intraveineuse en doses divisées trois à quatre fois par jour, devrait 

être envisagée. 

 

D. Prophylaxie chez les patients gravement déficients 

 La prophylaxie peut être envisagée avec l'un des produits disponibles et la réponse 

clinique suivie de près. 

 

4- Risque thrombotique 
 

 Il existe de rares cas de thrombose chez les patients présentant une carence en facteur 

VII (même ceux présentant une déficience grave). Ces événements thrombotiques se sont 

produits principalement en association avec des facteurs de risque thrombotiques connus telles 

que la chirurgie ou les périodes de remplacement des facteurs. Cependant, il existe également 

des rapports de thrombose spontanée ou idiopathique. Le risque de thrombose doit être pris en 

compte lors de l'évaluation du besoin et de la dose du traitement de remplacement, lorsque 

l'intervention chirurgicale est prévue. Il faudrait également envisager l'utilisation d'une 

thromboprophylaxie de routine. [69] 
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PRONOSTIC 
 

Le déficit constitutionnel en FVII est dans l'ensemble une pathologie de bon pronostic. 

Néanmoins, elle reste très invalidante voire mortelle chez les sujets présentant les formes les 

plus sévères (hémorragies intracérébrales et hémarthroses à répétition) et ne bénéficiant pas 

d'une prophylaxie substitutive au long cours. [66] 
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MATERIELS DE L’ETUDE 
 

 Notre travail est une analyse descriptive rétrospective, regroupant douze cas de déficit 

en facteur VII, ayant été hospitalisés au sein du service d’hématologie et oncologie de l’hôpital 

d’enfants de Rabat, durant la période 2003-2015. 

 

 Une fiche d’exploitation a été réalisée dans le but d’analyser les dossiers de l’étude et 

de regrouper les données épidémiologiques, les circonstances de découverte, les aspects 

cliniques et biologiques et les données thérapeutiques. 

 

 

 

METHODES DE L’ETUDE 
 

1- Critères d’inclusion 
 

 Notre étude a inclus les patients de moins de 15 ans avec un TP bas, TCA normal et un 

taux de facteur VII pathologique avec ou sans syndrome hémorragique.  

 

2- Critères d’exclusion 
 

 On a exclu de notre étude les patients ayant des anomalies du bilan d’hémostase avec 

des taux de facteurs de coagulation normaux y compris le F VII. 
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3- Collecte des données 
 

Les données de cette étude rétrospective ont été collectées pour chaque patient par exploitation 

de son dossier médical. Le recueil des données pour chaque patient a été réalisé à l’aide d’une 

fiche d’exploitation qui comportait les rubriques suivantes :  

 

• Les données épidémiologiques ;  

• Les circonstances de découverte de la maladie ;  

• Le bilan de coagulation de première intention (TQ et TCA) ;  

• Les modalités de prise en charge thérapeutique.  
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4- Fiche d’exploitation 
 
A. Identité : 

• Nom : 
• Prénom : 
• Age :  
• Sexe : 
• Origine ethnique 

B. Antécédents : 
a) Personnels : 

• Mariage consanguin :                                   Oui □      Non □ 
• Manifestations hémorragiques :                   Oui □      Non □ 

                            Si oui : Hémorragie spontanée     □ 
                                        Hémorragie provoquée                 □ 
                                        Cutanée                      □ 
                                        Muqueuse                          □ 
                                        Hématome profond           □ 

• Pathologie tumorale                         □ 
• Pathologie auto immune                  □ 
• Prise médicamenteuse récente         □ 
• Intervention chirurgicale récente     □ 

b) Familiaux 
• Cas similaires dans la famille            □ 
• Manifestation hémorragique dans la famille   □ 
• Autres maladies héréditaires dans la famille   □ 

C. Circonstances de découverte : 
a) Circonstances épidémiologiques :  

• Age du patient au moment de la découverte de l’anomalie : 
• Tares familiales 

b) Circonstances cliniques : 
• Asymptomatique :       □ 
• Symptomatique :           □ 
• Si symptomatique : Ecchymoses / pétéchies         □ 

                                                          Epistaxis            □ 
                                                          Hémorragie conjonctivale      □ 
                                                          Gingivorragie                         □ 
                                                          Hématurie                              □ 
                                                          Hémorragie digestive            □ 
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                                             Hémarthrose                         □ 
                                             Hémorragie du site opératoire  □ 
                                             Hémorragie intracrânienne         □ 
                                             Manifestations thromboemboliques □ 

a) Biologie : 
•  Bilan d’hémostase ancien :  à TP 

                                              àTCA  
                                              àFibrinogène 

• Bilan d’hémostase récent :   àTP 
                                              àTCA 
                                              àFibrinogène 

• NFS : Hémoglobine :          VGM :      TCMH :    
          Globules blancs 
          Plaquettes 

• Groupe sanguin :  
D. Diagnostic positif : 

• Dosage du facteur VII 
• Dosage des autres facteurs 
• Dépistage des anticorps anti facteur VII     Présents □   Absents □ 

E. Diagnostic étiologique  
• Bilan hépatique  
• Etude génétique (mutations) 
• Recherche des tumeurs solides 

F. Prises-en charge thérapeutique 
a) Traitement symptomatique :   

• PFC      □ 
• Culots globulaires    □ 
• Culots plaquettaires    □ 

b) Traitement spécifique :  
• Corticoïdes     □ 
• Traitement de l’IHC    □ 
• PFC à la demande    □ 

G. Suivi 
a) Clinique 
b) Biologique :  

• Régulier     □ 
• Circonstanciel (avant tout geste invasif) □ 
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5- Détermination des paramètres biologiques 
 

A. Détermination du temps de Quick  

a. Principe du test  

Le principe du temps de Quick (TQ) consiste à comparer, en présence de thromboplastine 

calcique, le temps de coagulation d’un plasma à étudier par rapport à un témoin normal servant 

de référence.  

 

b. Intérêt clinique 

Le TQ permet d’étudier globalement l’activité des facteurs de la coagulation de la voie 

extrinsèque (facteurs du complexe prothrombinique) :  

- Facteur II (prothrombine) ;  

- Facteur V (proaccélérine) ; 

- Facteur VII (proconvertine) ;  

- Facteur X (facteur Stuart).  

Intervalle de référence TQ entre 11 et 14 secondes.  

Un allongement du TQ est observé dans nombreuses situations cliniques parmi lesquelles :  

- Déficits congénitaux en facteurs du complexe prothrombinique (II, V, VII et X) ;   

- Insuffisance hépatique (cirrhose, hépatite) ;   

- Traitement par les anti-vitamines K(AVK) ;   

- Maladie hémorragique du nouveau-né ;   

- Trouble de la résorption intestinale ;   

- Fibrinolyse ;   

- Coagulation intravasculaire disséminée (CIVD).  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c. Recueil et traitement de l’échantillon :  

Le prélèvement du sang se fait sur un tube contenant solution de citrate trisodique 0 ,109 M en 

respectant le rapport (1 volume de citrate pour 9 volumes de sang).  

S’en suit une centrifugation : 10 minutes à 2500 g. Le traitement de l’échantillon se fait sans 

délai, sinon pas plus de deux heures  

 

d. Mode opératoire :  

- Automate « STA®compact » : C’est un automate d'analyse qui permet de réaliser un 

certain nombre d'analyses biologiques et médicales de façon automatique et en un temps 

limité ;  

- Etalonnage : (Anciennement appelé la calibration) ;  

- Les contrôles : Ces contrôles sont nécessaires pour vérifier l’exactitude et la 

reproductibilité des résultats. Ces contrôles sont utilisés purs ;  

- Plasmas à tester : Les plasmas à tester sont utilisés purs ;  

- Dosage : La détermination du TQ des plasmas à tester est réalisée automatiquement par 

l’automate.  

 

B. Détermination du temps de céphaline + activeur (TCA) :  

a. Principe du test :  

Temps de recalcification plasmatique en présence de céphaline (substitut plaquettaire) et 

d’activateur particulaire comme la silice (activation standardisée du facteur XII).  

On explore ainsi la voie intrinsèque de la coagulation (facteurs XII, XI, IX, VIII, X) et le tronc 

commun (V, II et I) à l’exception des plaquettes.  

Intervalle de référence : TCA 28-35sec Ratio (TCA patient /TCA témoin) : < 1 ,20 chez 

l’adulte et <1,30 chez l’enfant.  
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b. Intérêt clinique :  

Le TCA permet d’étudier globalement l’activité des facteurs de la coagulation de la voie 

intrinsèque (facteurs XII, XI, IX, VIII et X) et le tronc commun (V, II et I) ainsi que le 

fibrinogène.  

On peut observer un allongement du TCA dans les cas suivants :  

à Déficits congénitaux des facteurs de coagulation  

• Si le TQ est normal on recherchera un déficit en : 

- Facteur VIII ;  

- Facteur IX ;  

- Facteur XI ;  

- Facteur XII.  

 

• Si le TQ est allongé on recherchera un déficit en :  

- Facteur II ;  

- Facteur V ;  

- Facteur VII ;  

- Facteur X.  

• Si tous ces facteurs sont normaux, on recherchera un déficit en :  

- Prékallicréine (facteur Fletcher) ;   

- Kininogène de haut poids moléculaire (facteur Fitzgerald).  

  à Anomalies ou déficits acquis  

• Affections hépatiques ;   

• Coagulopathies de consommation ; 

• Anticoagulants circulants (ACC) ; 

• Traitement anticoagulant (héparine, anti vitamine K). 
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c. Recueil et traitement de l’échantillon :  

(Idem pour le temps de Quick)  

 

d. Mode opératoire :  

(Idem pour le temps de Quick)  

Le TCA du malade doit être comparé à celui du temps du témoin du laboratoire.  

 

C.  Test de correction :  

 Le test de correction a pour but d'orienter vers un déficit en facteur ou vers la présence 

d'un anticoagulant circulant. Cette épreuve de mélange est classiquement réalisée sur le temps 

de céphaline + activateur  

La correction, ou la non correction, du TCA est objectivée par le calcul de l'indice de 

Rosner(IR) de la manière suivante :  

 

       IR = [(TCA mélange - TCA témoin) / TCA patient] x 100  

 

On estime que le TCA est corrigé si l'indice de Rosner est inférieur à 12 %. Il n'est pas corrigé 

si l'indice de Rosner est supérieur à 15 %. Il existe une zone grise entre 12 et 15 % où le test 

doit être refait.  

La correction du TCA lors de l'épreuve du mélange est en faveur d'un déficit en facteur de la 

coagulation et oriente vers la mesure des activités facteurs de coagulation.  

La non correction du TCA oriente plutôt vers un ACC.  

 

D.  Détermination quantitative du fibrinogène :  

a. Principe du test  

En présence d’un excès de thrombine, le temps de coagulation d’un plasma, dilué dans des 

proportions adéquates, est directement fonction du taux de fibrinogène plasmatique.  
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b. Intérêt clinique :  

On observe une augmentation du taux de fibrinogène plasmatique en cas de diabète, de 

phénomènes inflammatoires et d’obésité.  

Ce taux diminue lors de consommation exagérée du fibrinogène (CIVD, fibrinolyse).  

 

c. Recueil et traitement de l’échantillon  

(Idem pour TQ et TCA)  

 

d. Mode opératoire  

(Idem pour TQ et TCA)  

 

E. Détermination du temps de saignement :  

 Le temps de saignement est le temps qui s'écoule entre la création au niveau de la peau 

d'une petite incision et l'arrêt spontané du saignement ainsi provoqué.  

Ø Technique de Duke : abandonnée ;   

Ø Technique d'Ivy : Le brassard d'un tensiomètre est appliqué au bras et la personne 

effectuant le prélèvement applique une pression déterminée. Ensuite, après désinfection 

locale à l'éther, 3 piqures ou 3 petites incisions, non douloureuses, sont réalisées à l'aide 

d'une "micro lance" sur la face antérieure de l'avant-bras. Dès que la première goutte de 

sang apparaît, un chronomètre est déclenché. Les gouttes de sang sont recueillies toutes 

les 30 secondes jusqu'à l'arrêt des 3 saignements. Le temps de saignement moyen est 

ainsi déterminé. 

 Intérêt de détermination : Ce test explore la bonne qualité de l'hémostase primaire. Il 

 renseigne essentiellement sur la bonne qualité des vaisseaux et des plaquettes. 

Valeurs normales de la technique d'Ivy : 4 à 8 minutes.  
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F. Dosage du facteur VII de coagulation :  

a. Principe du test 

Le principe du dosage consiste à mesurer le temps de coagulation d’un système où tous les 

facteurs sont présents, constants et en excès à l’exception du FVII apporté successivement par 

les plasmas dilués du témoin et des malades.  

 

b. Intérêt clinique   

La diminution du taux du FVII s’observe dans :  

• Déficit congénital en FVII ;  

• Déficit acquis en FVII. 

 

c. Recueil et traitement de l’échantillon  

(Idem pour TQ et TCA)  

 

d. Mode opératoire :  

• Etalonnage : L’étalonnage est réalisé à l’aide de l’uni calibreur ;  

• Plasmas à tester : Les plasmas à tester sont utilisés purs. Les dilutions en tampon 

Owren-Koller seront réalisées automatiquement par l’automate ;  

• Contrôle : Ces contrôles sont nécessaires pour vérifier l’exactitude et la 

reproductibilité des résultats. Ces contrôles sont utilisés purs ;  

• Dosage : Le dosage du FVII des plasmas à tester est réalisé automatiquement par 

l’automate.  

- Le pourcentage d’activité normal : 70% - 120%  
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G.  Dosage des autres facteurs de coagulation :  

a. Intérêt du test :  

Le principe du dosage consiste à mesurer, en présence de STA® Néoplastine®, le temps de 

coagulation d’un système où tous les facteurs sont présents, constants et en excès à 

l’exception du recherché apporté successivement par les plasmas dilués du témoin et des 

malades.  

b. Recueil et traitement de l’échantillon :  

(Idem pour dosage du FV)  

c. Mode opératoire :  

 (Idem pour le dosage du FV)  
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Résultats 
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DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES 
 

A. Nombre de patients 

Nous avons colligé 12 cas diagnostiqués et suivis au service d’hématologie et d’oncologie de 

l’année 2003 à 2015. 

 

B. Sexe 

 
Nos patients se composent de 8 garçons (67% des cas) et de 4 filles (33% des cas). 

 

C. Age 

L’âge de nos patients au moment du diagnostic se situe entre 3 mois et 13 ans. 

L’âge moyen au diagnostic est de 5 ans 

 

 

 

 

F

33% 

M

67% 

Sexe

F M



	
	

102	

D. Scolarité 

 
 

7 de nos patients sont scolarisés : 6 patients en primaire et un patient en préscolaire. 

Le reste de nos patients sont âgés de moins de 4 ans et ne sont pas encore scolarisés. 
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E. Couverture sociale  

 
 

10 de nos patients (83% des cas) ont une couverture sociale type RAMED et 2 sont couverts 

par la CNSS. 

7 de nos patients (53% des cas) sont issus d’un bas niveau socioéconomique. 
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F. Lieu de résidence 

 
6 de nos patients habitent à Rabat, 3 patients à Salé, les 3 patients restant habitent 

respectivement à Temara, Tétouan et El Jadida 
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LES ANTECEDENTS FAMILIAUX 
 

A. Consanguinité 

 
6 de nos patients (50% des cas) sont issus d’un mariage consanguin. 

 

B. Maladie hémorragique dans la famille 

La notion de maladie hémorragique dans la famille est retrouvée chez un seul de nos patients, 

en effet sa sœur présentait un syndrome hémorragique fait d’épistaxis récidivant mais négligé. 

Elle a bénéficié d’un dépistage familial, son taux de facteur VII est de 3%. 

 

C. Enquête familiale  

Une enquête familiale a été réalisée chez 10 de nos patients, comprenant la réalisation d’un 

arbre généalogique, le dosage du TP, TCA et du facteur VII chez les parents et la fratrie. 

Le caractère familial du déficit en facteur VII a été retrouvé chez 4 patients, tandis qu’il 

s’agissait de cas sporadiques chez les autres patients. 

 

50% 50% 

Cosanguinité

Issu	d'un	mariage	cosanguin Issu	d'un	mariage	NON	cosanguin
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MODE DE REVELATION CLINIQUE 
 

 

 
       à 4 de nos patients (33% des cas) étaient asymptomatique au moment du diagnostic. Un 

bilan d’hémostase comprenant un TP et un TCA a été demandé en préopératoire, objectivant 

un TP bas et un TCA normal, ceci a motivé le dosage du facteur VII revenu pathologique 

       à  Les 8 autres patients (66% des cas) présentaient un syndrome hémorragique : 
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• Hémorragie cutanéomuqueuse : 

- Epistaxis (deux patients) ; 

- Hémorragie post extraction dentaire (un patient) 

• Hémorragie digestive : 

- -Hématémèse (un patient) ; 

- -Rectorragie (un patient) 

• Hémorragie post circoncision (un patient) ; 

• Hémorragie urinaire (hématurie chez un patient) ; 

• Hémorragie articulaire (hémarthrose de la cheville chez un patient).  
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BIOLOGIE 
 

• Tous nos patients ont un TP bas allant de 12% à 55% ; 

• Le taux de TCA est normal chez tous nos patients ; 

• Le taux du facteur VII est bas allant de 2,1% à 47,2% : 

- Moins de 5% chez 3 patients (17% des cas) 

- Entre 5% et 20% chez un patient (17% des cas) 

- Plus de 20% chez 8 patients (66% des cas) 

• Le dosage chez la famille : 

à Un dosage du TP, TCA a été réalisé chez les parents et la fratrie de 10 de nos patients : 

- TP normal chez 8 pères, pathologique chez 2 pères (34% à 60%) ; 

- TP normal chez 8 mères, pathologique chez 2 mères (25% à 50%) ; 

- TP des deux parents d’un de nos patients était pathologique (TP mère=25%, TP 

père=34%) ; 

- Le TP a été dosé chez la fratrie de nos patients, il est pathologique chez un seul 

membre de la fratrie de 3 patients, et chez deux membres de la fratrie d’un patient. 

àUn dosage du taux du facteur VII a été réalisé chez les parents et la fratrie de 10 de nos 

patients : 

- Le taux du facteur VII est bas chez 3 pères (un père avait un TP normal), allant de 

34% à 42% ; 

- Le taux du facteur VII est bas chez 3 mères (une mère avait un TP normal), allant 

de 25% à 55% ; 

- Le taux du facteur VII est bas chez un membre de la fratrie de 3 patients et chez 

deux membres de la fratrie d’un patient, allant de 3% à 25% ; 

- Le taux du facteur VII des deux parents était pathologique chez 2 patients. 
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TRAITEMENT 
 

 
Ø 7 patients (58% des cas) ont été transfusés par du plasma frais coagulé (PFC) ; 

Ø 2patients (17% des cas) ont nécessité une transfusion de culots globulaires associés au 

PFC ; 

Ø Un patient a reçu le facteur VII (Eptacog alfa activé NOVOSEVEN) ; 

Ø 3 patients (25% des cas) n’ont pas nécessité de traitement. 
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EVOLUTION – COMPLICATIONS 
 

• Un patient chez qui le diagnostic de déficit en facteur VII s’est effectué au cours d’un 

bilan préopératoire d’une hernie inguinale avec un taux de facteur VII de 21% et ayant 

bénéficié de transfusion de PFC en préparatoire, a présenté en post opératoire un 

hématome scrotal qui bien évolué sous PFC. 

 

• Une patiente chez qui le diagnostic de déficit en facteur VII s’est effectué devant une 

hémarthrose de la cheville à l’âge de 5 ans (taux de facteur VII à 4%), a présenté à 13 

ans des méno-métrorragies en rapport avec un hématome pelvien et a nécessité des 

transfusions de culots globulaire, PFC et un traitement hormonal avec une bonne 

évolution. 

 

• Le diagnostic de déficit en facteur VII chez un patient a permis la réalisation de la 

circoncision sous PFC et d’éviter un syndrome hémorragique. 
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Tableau 6 : Les caractéristiques de nos patients 
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PARAMETRES GENERAUX 
 

 Ce travail rapporte l’expérience du service d’hématologie et d’oncologie de l’hôpital 

d’enfant de Rabat, l’un des principaux services prenant en charge les déficits en facteurs de 

coagulation à rabat, il apporte un aperçu global sur l’état des patients atteints de cette 

pathologie.  

Il renseigne sur les caractéristiques épidémiologiques des malades inclus dans notre étude ainsi 

que sur les caractéristiques cliniques et les modalités pour faire le diagnostic. Nous rapportons 

une série de 12 patients atteints de déficits en facteur VII de la coagulation, dont les principales 

caractéristiques sont en accord avec les données disponibles dans les grandes séries de 

littérature.  

 
Tableau 7 : les résultats de différentes séries concernant le nombre de cas et la fréquence 

relative par rapport aux autres déficits. [70] 

 

Au Maroc, on n’a pas de données statistiques et il n’y a pas de registre national réservé à de 

telles pathologies rares. 
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EPIDEMIOLOGIE 
 

 Le déficit en facteur VII constitue l’une des très rares causes des syndromes 

hémorragiques de l’enfant. Son incidence est probablement sous-estimée du fait que beaucoup 

de déficits n'ont pas une expression clinique, estimée de 1/500 000 à 1/1 000 000. En revanche, 

une personne sur 500 peut être porteuse du gène défectueux.  [71, 72] 

 

Au Maroc, les premiers cas de ce déficit ont été diagnostiqués en 1981 à l’hôpital d’enfant de 

Rabat chez une fille âgée de 15ans et sa cousine germaine âgée de 4ans, les deux malades ont 

été admises au service de pédiatrie P4 pour un syndrome hémorragique d’allure chronique, le 

bilan d’hémostase pratiqué ainsi que l’étude familiale ont montré qu’il s’agit d’un déficit 

congénital en facteur VII dans sa forme Homozygote [31, 73] 

 

En 1996, deux autres cas ont été diagnostiqués au service d’hématologie à l’hôpital militaire 

Mohamed V de Rabat chez un garçon âgé de 12ans et un adulte, lors d’un bilan pré opératoire 

systémique devant un allongement isolé du temps de quick à deux reprises. Le dosage de 

l’activité coagulante du facteur VII était bas dans les deux cas et les dosages immunologiques 

ainsi que l’étude familiale n’ont pas été réalisés. Les deux patients ont été opérés sous perfusion 

du plasma frais congelé, les suites opératoires étaient bonnes. 

 

En 1999, un autre cas a été publié par l’équipe du service de médecine A-Hôpital Ibn Sina 

Rabat, c’est l’observation d’une patiente âgée de 55ans hospitalisée pour un syndrome 

anémique survenant à la suite d’une extraction dentaire hémorragique. Le diagnostic a été 

soulevé devant un allongement isolé du temps de Quick avec un TCQ normal. Un dosage des 

facteurs de coagulation réalisé a mis en évidence un déficit en proconvertine. [74]  
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En effet il nous est très difficile de donner un aperçu sur la fréquence réelle, au Maroc, de cette 

diathèse qui reste malgré tout exceptionnelle. 

 

Dans ce travail, nous rapportons 12 cas qui ont été diagnostiqués et suivis au service 

d’hématologie et d’oncologie à l’hôpital d’enfant de Rabat de l’année 2003 à 2015. 

 

Le déficit en facteur VII est un trouble autosomique récessif ce qui signifie que les deux parents 

doivent être porteurs du gène défectueux pour pouvoir le transmettre, qu’il atteint tant les filles 

que les garçons et qu’il est plus répandu là où les mariages consanguins sont fréquents. [35] 

 

Dans notre série les 2/3 des patients sont de sexe masculin. Et la moitié des patients sont issus 

d’un mariage consanguin. 

 

L’enquête familiale a été réalisée chez 10 de nos patients et a permis de retrouver le caractère 

familial du déficit en facteur VII chez 4 patients : 

• 1e famille : déficit en facteur VII asymptomatique chez le père (FVII= 42%) et chez le 

frère (FVII= 28%) ; 

• 2e famille : déficit en facteur VII asymptomatique chez le père (FVII= 33.9%), la mère 

(FVII= 55%) et la sœur (FVII= 49%) ; 

• 3e famille : déficit en facteur VII asymptomatique chez la mère (FVII= 50%) et les deux 

frères (FVII= 25% et 23%) ; 

• 4e famille : déficit en facteur VII asymptomatique chez le père (FVII= 34%), la mère 

(FVII= 25%) et déficit en facteur VII symptomatique (épistaxis) chez la sœur (FVII= 3%). 

Il s’agit de cas sporadiques chez les 6 autres patients. 
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DIAGNOSTIC POSITIF 
 

1- Interrogatoire 
 

Essentiel, il doit préciser :  

• Les antécédents hémorragiques personnels :  

- Date de début (en postnatal, dans l’enfance, à l’âge adulte)  

- Type de saignement (cutané, muqueux, viscéral, articulaire)  

- Caractère spontané ou provoqué : saignements après des gestes invasifs ou               

une chirurgie ayant nécessité une reprise chirurgicale, et/ou une transfusion… 

• Chez la femme, des ménorragies, en déterminant leur abondance ;  

• Des antécédents d’anémie et/ou de traitement par le fer ;  

• Des antécédents hémorragiques familiaux, en établissant un arbre généalogique si 

plusieurs sujets sont atteints ;  

• Les traitements médicamenteux récents, tout particulièrement ceux interférant avec 

l’hémostase (antiplaquettaires et anti thrombotiques). [75] 

 

2- Clinique 
 

 Les manifestations cliniques sont extrêmement variables. 

Un déficit profond peut rester asymptomatique ou se traduire par un syndrome hémorragique 

plus ou moins sévère.  

Du point de vue symptomatique, MANDELL distingue dans sa classification clinique de 

l’hypoconvertinémie quatre formes cliniques de la maladie hémorragique : [74] 
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• Une forme grave à la naissance et la première enfance : 

Caractérisée par l’hémorragie à la chute du cordon et par l’hémorragie intracrânienne. 

Il faut noter que les nouveau-nés sont exposés à un important risque d’hémorragie 

intracrânienne. Selon certaines études, un nouveau-né sur six atteint de ce déficit présentera un 

saignement intracrânien. 

Peu d’observations d’hémorragies cérébrales liées au déficit en facteur VII ont été rapportées. 

Nous avons colligé dans notre étude deux nourrissons, âgés de 3mois et 20 mois, ayant 

présentés respectivement une hémorragie post circoncision et une hémorragie digestive à type 

d’hématémèse.  

Aucun cas d’hémorragie cérébrale n’a été retrouvé. 

4 autres patients dans notre série sont âgés de moins de 4 ans : un patient âgé de 3 ans a présenté 

une hémorragie digestive à type de rectorragie, les trois autres patients, 3ans et demi, 3 ans et 

8 mois, 4ans, étaient asymptomatiques, le diagnostic a été posé lors d’un bilan préopératoire. 

Le mode de révélation du déficit en FVII dans notre série dans la tranche d’âge de moins de 4 

ans est l’hémorragie digestive (2 cas), l’hémorragie post circoncision (1 cas), un bilan 

préopératoire (3 cas). 

 

• Une forme grave avec un début dès la deuxième enfance :  

C’est une hémorragie lors de la chute des dents de lait (un cas dans notre série) ou à la puberté, 

qui se traduit par des ménorragies foudroyantes (un cas dans notre série). 

 

• Une forme légère avec un début tardif : 

Parfois à l’âge adulte avec des saignements pathologiques après un traumatisme ou après une 

intervention chirurgicale. 
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• Une forme presque asymptomatique : 

Découverte lors d’une enquête génétique ou d’un bilan préopératoire33% des cas de notre série. 

Dans une étude de Hermann, comprenant 717 patients, la symptomatologie clinique comprend 

des formes variées. Sont observés, par ordre décroissant de fréquence : [76] 

- Épistaxis (58 % des cas),  

- Ménorragies (57 %),  

- Ecchymoses faciles (37 %),  

- Saignements muqueux (25 %), 

- Hématomes (20 %),  

- Hémarthroses (12 %), 

- Hémorragies digestives (12 %),  

- Hématuries (7 %),  

- Hémorragies intracrâniennes (1 %).  

        Dans notre étude : 

à4 de nos patients (33% des cas) étaient asymptomatiques au moment du diagnostic. Un bilan 

d’hémostase comprenant un TP et un TCA a été demandé en préopératoire, objectivant un TP 

bas et un TCA normal, ceci a motivé le dosage du facteur VII revenu pathologique. 

àLes 8 autres patients (66% des cas) présentaient un syndrome hémorragique, il s’agit : 

- D’hémorragie cutanéomuqueuse 33% : Epistaxis 17%, hémorragie post extraction 

dentaire 8%, Hémorragie post circoncision 8%, 

- D’hémorragie digestive 17% : Hématémèse 8%. Rectorragie 8%, 

- D’hémorragie urinaire (Hématurie) 8%, 

- D’hémorragie articulaire (Hémarthrose de la cheville) 8%. 
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3- Biologie  
Le déficit en facteur VII est suspecté devant la combinaison : 

• D’un temps de Quick allongé évoquant une anomalie de la voie exogène ; 

• D’un TCA normal assurant une intégrité de la voie endogène. 

En effet, tous nos patients ont un TP bas allant de 12% à 55%. Le taux de TCA est normal chez 

tous nos patients. 

Le dosage de l’activité du facteur VII par méthode chronométrique à l’aide d’un plasma 

déficient en facteur VII identifie alors le déficit isolé. Les valeurs normales sont comprises entre 

70 % et 140 %, définies par rapport à un pool de plasmas normaux. 

Dans notre étude Le taux de facteur VII est bas allant de 2.1% à 47.2%. 

Pour certains variant, le dosage peut dépendre de la thromboplastine utilisée. L’utilisation de 

thromboplastine recombinante humaine pourrait permettre une meilleure standardisation. [16] 

L’enquête familiale est nécessaire, notamment le dosage du facteur VII chez les parents et la 

fratrie du sujet atteint. [77] 
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CORRELATION CLINICO- BIOLOGIQUE 
 

 La corrélation entre la sévérité du saignement et l’importance du déficit n’est pas 

prouvée, et la symptomatologie est variable. Un déficit profond peut rester asymptomatique ou 

se traduire par un syndrome hémorragique plus ou moins sévère. [78, 79, 80] 

 Le syndrome hémorragique associé au déficit en facteur VII est extrêmement variable. 

Il est très mal corrélé au phénotype biologique, et en particulier à l’activité coagulante du 

facteur VII. Il y’a au moins deux raisons à cette situation : 

• Les méthodes de dosage utilisées ont une sensibilité médiocre pour les taux de facteur 

VII inférieur à 5% de la normale ; 

• La mesure de l’activité coagulante du facteur VII donne des résultats qui peuvent être 

discordants selon l’origine de la thromboplastine utilisée pour le dosage. 

En effet, le facteur tissulaire qui est, avec des phospholipides, un des composants de la 

thromboplastine, peut être d’origine humaine ou animale 

Si la structure du facteur tissulaire est relativement bien conservée entre les espèces, il existe 

aussi des différences qui modifient les interactions du facteur tissulaire avec le facteur VII et le 

facteur VIIa. Ainsi certaines variantes du facteur VII ont une activité très diminuée si une 

thromboplastine animale est utilisée pour le dosage, mais normale si la thromboplastine est 

d’origine humaine ce qui peut expliquer l’absence des symptômes hémorragiques chez ces 

sujets. On peut déduire que l’activité coagulante du facteur VII mesurée avec une 

thromboplastine humaine est mieux corrélée au risque hémorragique 

Toutefois, certains auteurs ont essayé d’établir une relation entre le niveau d’activité du facteur 

VII et la gravité du syndrome hémorragique ainsi : 

• Chez l’homozygote : FVII :C < 10% de la normale, il existe trois formes de gravité de 

la maladie hémorragique : 

            àForme sévère : FVII :C < 3% ; 

             àForme modérée : FVII :C entre 3 et 5 % ; 

             àForme bénigne : FVII :C > 5% 
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• Chez l’hétérozygote : FVII :C entre 20 et 60 % de la normale, c’est la forme mineure 

de la maladie qui est souvent asymptomatique. 

 Au total, la sévérité des signes hémorragiques est variable et mal corrélée aux taux du 

FVII :C, le développement de nouveaux outils biologiques pour apprécier le risque 

hémorragique est indispensable. 

 D’autres tests tels que le taux du facteur VII activé ou la génération de la thrombine 

doivent être évalué mais surtout les techniques de biologique moléculaire se proposent pour 

relever le défi. [81, 82] 

Dans notre série de cas on trouve : 

• 4 de nos patients sont asymptomatiques avec des taux de facteur VII respectivement de 

21.5%, 25%, 34% et 39%.  

• Un patient, ayant un taux de facteur VII à 25%, a présenté une hémorragie urinaire. 

• 3 de nos patients ayant des taux de facteur VII de 41%, 47.2% et 41% (soit un taux de 

facteur VII supérieur aux patients asymptomatiques) ont présenté respectivement une 

épistaxis, une hémorragie post circoncision et une hémorragie digestive. 

Ainsi il n’existe aucune corrélation entre la sévérité du syndrome hémorragique et l’activité 

résiduelle du facteur VII si le taux de ce dernier reste supérieur à 20 %. 

Trois paliers de gravité ont cependant été distingués suivant la profondeur du déficit : 

• Taux de facteur VII inférieur à 5 %(17% des cas de notre étude se situent dans cette 

catégorie). 

• Entre 5 et 20 %patient (17% des cas de notre étude se situent dans cette catégorie). 

• Supérieur à 20% (66% des cas de notre étude se situent dans cette catégorie). 

Certains auteurs signalent que plus le taux du facteur VII est bas, plus les saignements sont 

graves. [74] 

En effet, nos deux patientes ayant des taux de facteur VII de 2.1% et 4% le tableau clinique 

était grave : 

 

 

 



	
	

122	

• Hémorragie post extraction dentaire importante, récidivante à chaque chute de dents 

nécessitant des transfusions de PFC et l’utilisation de l’Eptacog alpha NOVOSEVEN* ;  

• Hémarthrose de la cheville et survenue à la puberté de ménorragies nécessitant des 

transfusions de PFC, de culots globulaires et d’un traitement hormonal. 

 

 

 

TRAITEMENT 
 

A. But 

Comme toutes les maladies génétiques, il n’existe pas de traitement curatif du déficit en facteur 

VII. Le traitement n’est envisageable que dans deux circonstances. 

• Traitement symptomatique lors d’un saignement 

• Traitement préventif 

Il a pour but d’apporter la quantité nécessaire en facteur VII pour arrêter les saignements et 

assurer une hémostase correcte.  

 

B. Moyens 

Plusieurs alternatives thérapeutiques sont envisageables : [35] 

• Plasma frais congelé 

• Concentré de facteur VIIa recombinant (rFVIIa) ; 

• Concentré de facteur VII (Non disponible au Maroc) 

 

a- Plasma frais congelé : 

L’administration de plasma frais congelé est peu efficace en raison de sa faible teneur en facteur 

VII, conduisant à la transfusion de volumes trop importants. 
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Elle a longtemps été préconisée, à raison de 10 à 15 ml/kg, bien que la demi-vie du facteur VII 

soit courte (3-6 heures). C’est pourquoi, certains proposent de l’administrer en perfusion 

continue. [83] 

58% des cas de notre série ont été transfusés par du plasma frais congelé par défaut de 

rFVIIa. Deux patients asymptomatiques, avec des taux de facteur VII de 21.5% et 25%, ont 

reçu du PFC en préopératoire. Les suites opératoires étaient simples pour l’un, tandis que l’autre 

(opéré pour cure d’une hernie inguinale) a présenté un hématome scrotal avec une bonne 

évolution sous PFC. 

b- Le facteur VII : 

Le facteur VII activé plasmatique a été utilisé pour la première fois avec succès chez un 

hémophile porteur d’un inhibiteur en 1983.  

Depuis1996, un facteur VII d’origine recombinante (rFVIIa) a été mis sur le marché. Il 

se caractérise par une excellente efficacité et une très bonne tolérance. Il est indiqué dans le 

traitement des hémorragies majeures et mineures des patients hémophiles, en cas de déficit en 

facteur VII, et dans les thrombasthénies de Glanzman. La dose dépend de l’indication. [84] 

La substitution du déficit en FVII repose actuellement sur l'administration de rFVIIa 

(NovoSeven®) qui dispose de l'AMM dans cette indication. [85] 

Dans les déficits en facteur VII, la dose recommandée est de 15 à 30 mg/kg toutes les 4 

à 6 h, jusqu’à ce que l’hémorragie soit contrôlée.  

Un seul de nos patients a bénéficié de rFVIIa (NovoSeven®), la patiente a un taux de 

facteur VII à 2.1% et présentait une hémorragie importante après l’extraction de dent, elle a 

reçu le NovoSeven en préventif de 3 autres extractions dentaires sans complications 

hémorragiques. 

Lorsqu’une intervention chirurgicale est programmée, des injections prophylactiques 

sont indiquées : 20 à 30 mg/kg de facteur VII sont administrées en préopératoire et 5 à 10 mg/kg 

toutes les 4 à 6 h en post opératoire pendant 5 à 10 j [85, 86]. 
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En cas de saignements graves et répétitifs, un traitement au long cours par 2 injections par 

semaine a été proposé par certains auteurs. [87] 

Le rFVIIa réduit significativement la consommation de produits sanguins et évite la 

prolongation de la durée de l'hospitalisation qu'entraînerait un saignement mais a un coût élevé. 

  Le risque thrombotique artériel aussi bien que le risque veineux du rFVIIa, lorsqu'il est 

utilisé à la dose de 90 mg/kg en dehors de son indication princeps chez l'hémophile avec 

inhibiteur, ont été établis.  [88, 89] 

Même s'il n'est pas certain qu'à la dose plus faible de 20 mg/kg et dans l'indication de 

substitution du déficit en FVII, le rFVIIa expose aux mêmes risques, son utilisation dans une 

chirurgie aussi thrombogène que la chirurgie orthopédique majeure doit être envisagée avec 

prudence.  

Compte tenu de l'ensemble de ces éléments, il a été choisi de ne pas administrer de 

substitution préopératoire par rFVIIa, de préférer l'anesthésie générale à une locorégionale, et 

d'appliquer la prévention usuelle de la maladie thromboembolique veineuse postopératoire. 

Une aménorrhée thérapeutique peut être indiquée à la puberté lorsque le déficit reconnu 

dans l’enfance est sévère. C’est le cas de l’une de nos patientes. Le diagnostic de déficit en 

facteur VII a été posé chez elle à l’âge de 5 ans devant une hémarthrose de la cheville, elle a un 

taux de facteur VII à 4%. La patiente a présenté au moment de la puberté des ménorragies liées 

à un hématome pelvien, nécessitant des transfusions de PFC et de culots globulaires associés à 

un traitement hormonal.  

Enfin, une collaboration interdisciplinaire est impérative entre : obstétricien, pédiatre, 

biologiste et généticien pour une meilleure prise en charge. 
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C. Indications 

 Le traitement substitutif de ce déficit n’est pas systématique il est indiqué en cas 

d’accident hémorragique aigu, ou en prophylaxie avant une intervention chirurgicale. 

Le déficit en facteur VII augmente le risque hémorragique au cours d’une intervention 

chirurgicale, bien que l’importance de celui-ci ne soit pas toujours corrélée à la concentration 

plasmatique.  

En effet, des interventions chirurgicales ont été effectuées chez 13 patients avec un taux 

de facteur VII compris entre 0,1 et 22%, sans traitement substitutif, bien qu’à l’époque 

l’administration de PPSB était possible chez les patients déficitaires en facteur VII. [60] 

Dans cette série, seulement deux patients ont eu un syndrome hémorragique traité avec 

succès par transfusion de sang total.   

Deux de nos patients, asymptomatiques, avec un taux de facteurs VII de 34% et 39%, 

ont été opérés tous les deux pour amygdalectomie, sans recevoir de traitement substitutif n’ont 

pas présenté de syndrome hémorragique péri ou postopératoire. 
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CONSEIL GENETIQUE ET DIAGNOSTIC PRENATAL 
 

 Etant donné l’extrême hétérogénéité phénotypique et génotypique du déficit en facteur 

VII, le conseil génétique dépendra du retentissement clinique de l’affection dans une famille 

donnée. 

 

 Ainsi, l’existence d’un premier enfant atteint de manifestations hémorragiques très 

sévères à type d’hémorragies intracérébrales ou d’hémarthroses à répétition peut conduire à 

proposer un diagnostic anténatal mors d’une grossesse ultérieure. 

 

 En revanche, la découverte isolée chez les deux membre d’un couple sans enfants d’un 

déficit hétérozygote en facteur VII soulève de nombreuses questions. Il n’est pas possible 

actuellement de prédire avec certitude les conséquences phénotypiques de telle ou telle 

mutation du gène du facteur VII, et encore moins le retentissement clinique d’un génotype 

hétérozygote composite. 

 

 Ainsi, en l’absence d’un premier enfant atteint, il ne faut pas proposer systématiquement 

un diagnostic anténatal, mais il faut rester prudent notamment au cours de l’accouchement. En 

effet, le fœtus potentiellement affecté doit être considérer à risque hémorragique. Il est donc 

recommandé d’éviter les techniques invasives au cours de l’accouchement à savoir le travail 

prolongé, phase d’expulsion longue, extraction instrumentale…  [36, 90, 91] 
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EVOLUTION ET PRONOSTIC 
 

 Le déficit en proconvertine est une affection héréditaire rare. Elle est responsable d’un 

syndrome hémorragique d’intensité très variable. L’évolution de cette affection est imprévisible 

vu l’absence d’une corrélation entre les taux résiduels en activité du facteur VII et la sévérité 

du syndrome hémorragique. 

Cependant, ce dernier peut mettre en jeu le pronostic vital par l’hémorragie intracrânienne à la 

naissance et la ménorragie à la puberté et le pronostic fonctionnel par les séquelles 

neurologiques et articulaires. 

 

A. Pronostic vital 

En dehors des localisations nerveuses du saignement ou d’une maladie intercurrente, 

l’hémorragie abondante est exceptionnellement la cause du décès chez un malade atteint d’un 

déficit en facteur VII par contre les localisations nerveuses sont l’apanage de la forme 

néonatale, leur pronostic est sévère. 

• RAGNI [92] a colligé trois survies sur six lorsqu’un traitement a été instauré alors que 

la survie n’était que d’un sur six en l’absence du traitement. 

• MARDER et SHULMAN [93] ont noté sur leur série de 52 patients, 9 décès dont 4 se 

sont produits avant l’âge de 18ans : 

- 3 des 4 sont décédés à la suite d’hémorragie intracrânienne ; 

- L’hémorragie est la cause du décès des 3 autres malades, son abondance et sa 

localisation n’ont pas été mentionnées ; 

- Un décès à la suite de méno-métrorragies abondantes chez une fille de 18ans ; 

- Le dernier décès est dû à une tuberculose pleuropulmonaire dont 

l’hypoproconvertinémie vient aggraver l’hémoptysie ; 

- Le saignement génital chez la fille pubère est un signe fréquent, parfois abondant 

conduisant à un état de carence martiale ou de défaillance cardiaque.  
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Cependant la littérature nous rapporte quelques rares cas de déficit en facteur VII ou les méno-

métrorragies ont été la cause du décès. 

 Ainsi, il existe deux phases critiques dans la vie des malades atteints 

d’hypoconvertinémie pendant lesquelles leur pronostic vital est menacé : 

• La première correspond à la forme néonatale ou le malade peut présenter des 

hémorragies grave : cutanée, ombilicales, digestive mais surtout intracrânienne de 

pronostic sévère ; 

• La seconde est l’apanage de la jeune fille à l’âge de la puberté et c’est la forme juvénile, 

ces filles sont menacées de méno-métrorragies graves. [93] 

 

B. Pronostic fonctionnel 

 La découverte de 3 cas d’arthropathies sévères secondaires à un déficit en facteur VII a 

complétement changé l’idée erronée de la bénignité des hémarthroses dans cette maladie. Le 

pronostic fonctionnel de l’articulation est entravé à chaque fois que les hémarthroses prennent 

un aspect récurrent, car peut entrainer des nécroses massives avec enraidissement complet 

nécessitant une arthroplastie. [94, 95] 

Des ménorragies de moyennes abondances peuvent être responsables d’une anémie par 

carence martiale. [31] 

Quand elle n’est pas fatale, l’hémorragie cérébro-méningée peut être à l’origine de 

plusieurs séquelles neurosensorielles à savoir les atteintes neuro-motrices et sensitives, les 

crises épileptiques et le retard psychomoteur. [96] 
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PROPHYLAXIE 
 

 La prophylaxie à long terme de la déficience en FVII ne peut être largement considéré 

contrairement à l'hémophilie. C'est principalement en raison du fait que le FVII et le FVIIa ont 

des demi-vies très courtes (< 4 heures). Les patients éligibles à la prophylaxie à long terme sont 

ceux ayant déjà eu un épisode de saignement sévère tel que le CNS ou hémarthrose récurrente.  

 

 La prophylaxie est généralement initiée peu de temps après le premier épisode de 

saignement sévère (c’est à dire la majorité des patients sont des nouveau-nés). La posologie la 

plus courante donnant des résultats excellents consiste en une dose hebdomadaire de 90mg/kg 

de rFVIIa répartie en 2 ou 3 administrations distinctes. Le FVII, dérivé du plasma, et le PCC 

peuvent aussi être utilisés avec les mêmes restrictions que dans les saignements aigus. La dose 

et la fréquence peuvent être adaptées selon le suivi clinique des patients 12, mais des 

publications et des directives fondées sur des données probantes manquent encore. 

 

 Il n'existe actuellement aucune directive pour la gestion de la prophylaxie quant à la 

façon dont le patient devrait subir des programmes prophylactiques et avec quelle dose et 

fréquence. Un consensus pour améliorer les calendriers thérapeutiques est nécessaire. [97, 98] 
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PREVENTION DES SAIGNEMENTS [1] 
  

Voici quelques stratégies efficaces et conseils précieux à suivre pour prévenir les saignements :  

• Restez en forme. Des muscles puissants soutiennent mieux les articulations et 

contribuent à réduire le risque de saignements des articulations.  

• Les personnes qui ont un problème de saignements doivent toujours bien connaître leurs 

limites et leurs capacités lorsqu’elles choisissent une activité sportive. Le choix du 

programme d’activités doit se faire en fonction de l’âge, 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 être prudent lorsque l’on choisit une activité physique, mais il ne faut pas 

non plus tomber dans l’excès contraire et surprotéger un enfant atteint d’une déficience 

en facteur VII, car il est important de lui permettre de se développer normalement.  

• La natation est la meilleure activité qui soit. Elle raffermit les muscles et augmente la 

souplesse et la coordination, et n’est pas associée à des risques importants. La pratique 

de la natation après un épisode de saignement peut accélérer le retour à une activité 

normale.  

• Portez toujours un équipement de protection adapté à l’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).  

• Vérifiez vos articulations tous les jours.  

• Les parents doivent communiquer avec les enseignants pour mieux comprendre la 

maladie et répondre à leurs questions et leurs inquiétudes, ces derniers doivent connaitre 

le nom et le numéro de téléphone des personnes à appeler en cas d’urgence, au cas où 

l’enfant se blesserait.  

• L’enfant doit participer aux activités de l’école et aux cours d’éducation physique afin 

qu’il apprenne à se socialiser normalement avec ses camarades de classe.  
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• Prenez du repos après un épisode de saignement touchant une articulation ou un muscle ; 

vous contribuerez ainsi à favoriser la guérison et à prévenir un autre saignement.  

• Prévenez les problèmes dentaires et la gingivite. Consultez votre dentiste tous les six 

mois. Votre centre de traitement peut vous recommander un dentiste qui est habitué à 

traiter des personnes atteintes d’hémophilie.  

• Avant de subir une chirurgie dentaire ou de vous faire enlever une dent ou tout autre 

acte chirurgical, communiquez avec votre centre de traitement afin de planifier un 

traitement préventif adéquat, au besoin.  

• Ne prenez jamais d’aspirine, prenez toujours d’autres médicaments équivalents qui sont 

recommandés par votre centre de traitement.  

• Mangez des aliments sains et en quantités adéquates pour vous maintenir en forme. Un 

surpoids augmente le stress imposé aux genoux et aux chevilles et peut accroître le 

risque de saignement dans ces articulations.  

• Consultez toujours l’équipe soignante du centre de traitement de l’hémophilie avant de 

prendre un nouveau médicament, un supplément à bases d’herbes médicinales ou des 

vitamines vendues sans numéro d’identification (DIN).  

• Les personnes qui ont une déficience sévère en facteur VII doivent avoir à portée de la 

main un concentré de facteur recombinant VII afin de pouvoir se l’administrer 

immédiatement et enrayer rapidement tout épisode de saignement potentiellement 

mortel et ensuite se rendre à l’hôpital ou au centre de traitement de l’hémophilie le plus 

proche afin de demander de l’aide.  
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• Portez en tout temps un bracelet ou une chaînette de type MedicAlert, sur lequel est 

inscrit votre type de problème de coagulation. Souvenez- vous que la déficience en 

facteur VII est très rare. L’information figurant sur le bracelet ou la chaînette sera très 

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 recombinant VII pour la durée du voyage et emportez la présente 

brochure avec vous.  
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 Le déficit en facteur VII est une affection héréditaire rare de la coagulation du sang qui 

touche autant les hommes que les femmes.  

 

La sévérité du saignement est variable et ne semble pas liée à l’importance du 

déficit puisqu’un déficit profond peut rester asymptomatique ou se traduire par un syndrome 

hémorragique plus ou moins sévère. Certains auteurs signalent, toutefois, que plus le taux du 

facteur VII est bas, plus les saignements sont graves. 

 

Le déficit en facteur VII est suspecté devant la combinaison d’un temps de Quick 

allongé et TCK normal, et confirmé par le dosage de l’activité du facteur VII par méthode 

chronométrique. 

 

Le pronostic de cette maladie, accessible à une thérapeutique, reste lié au risque de 

survenue d’hémorragies graves, notamment cérébrales, en période néonatale. Toutefois, dans 

sa forme grave, elle peut mettre en jeu le pronostic fonctionnel, voire vital. 

 

Le traitement substitutif de ce déficit n’est pas systématique il est indiqué en cas 

d’accident hémorragique aigu, ou en prophylaxie avant une intervention chirurgicale, repose 

sur le facteur VII recombinant, en son absence le PFC reste le traitement habituel de ce déficit. 
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Au terme de ce travail, on peut conclure que le déficit congénital en facteur VII bien 

qu’exceptionnel, pose des problèmes thérapeutiques et pronostic vu : 

• L’absence de corrélation entre la gravité de l’hémorragie et les données biologiques 

• Les relations génotype-phénotype ne sont pas actuellement clairement définies 

• L’absence de consensus sur le taux hémostatique du facteur VII, Ce qui rend les choix 

thérapeutiques difficiles 

Le Maroc fait partie des pays concernés par ce déficit, d’où la nécessité d’un registre 

national pour collecter les données concernant les patients atteints par ce déficit et d’un centre 

spécialisé dans la prise en charge des déficits rares en facteurs de la coagulation.  

Une information détaillée sur les déficits en facteurs de la coagulation et surtout sur les 

déficits rares doit être donnée aux omnipraticiens et spécialistes de ville.  
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RESUME 
 

Titre de thèse : Déficit en facteur VII chez l’enfant. 

Auteur : Ali Kada 

Mots clés : Facteur VII ; Trouble de coagulation ; Syndrome hémorragique ; déficit. 

Objectifs : confrontation clinico-biologique. 

Introduction : Le déficit en facteur VII est un trouble de saignement rare le plus souvent congénital 

à transmission autosomique récessive et se caractérise par une déficience ou une activité réduite du 

facteur VII de coagulation. 

Matériels et méthodes : Notre travail est une analyse descriptive rétrospective, regroupant 12 cas 

de déficit en facteur VII, ayant été hospitalisés au service d’hématologie et oncologie de l’hôpital 

d’enfants de Rabat, durant la période 2003-2015. 

Résultats : 

• Il s’agit de 8 garçons et 4 filles dont l’âge moyen au diagnostic est de 5 ans. 

• 50 % des patients sont issus d’un mariage consanguin, le caractère familial retrouvé 

chez 4 patients. 

• 66% des cas ont présenté un syndrome hémorragique. 

• Tous nos patients ont un TP bas et un TCA normal avec un taux de facteur VII entre 

2,1% et 47,2%. 

• 7 patients ont été transfusés par du PFC et 1 patient a reçu du NOVOSEVEN. 

Discussion : Ce déficit est responsable d’un syndrome hémorragique d’intensité variable et mal 

corrélé le plus souvent aux taux résiduels en activité du facteur VII. Il est suspecté devant un TP 

bas avec TCA normal et confirmé par le dosage spécifique de ce facteur. Actuellement, le traitement 

est de type substitutif mais les indications restent difficiles à poser en l’absence de consensus 

notamment sur le taux hémostatique de facteur VII à atteindre.  

Conclusion : Le but de ce travail est de rapporter un certain nombre de cas clinique et de faire une 

revue de littérature sur les particularités cliniques, biologiques, génétiques et thérapeutiques de cette 

affection rarissime. 
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ABSTRACT 
 

Thesis title: The factor VII deficiency. 

Author: Ali Kada 

Key words: Factor VII; Bleeding disorders; Haemorrhagic syndrome; Deficiency. 

Objective: Clinical-biological confrontation. 

Introduction: Factor VII deficiency is a rare, usually congenital, bleeding disorder with 

autosomal recessive inheritance and is characterized by impaired or impaired factor VII 

coagulation activity. 

Materials and methods: Our work is a retrospective descriptive analysis, comprising 12 cases 

of factor VII deficiency, having been hospitalized in the haematology and oncology department 

of the children's hospital of Rabat, during the period 2003-2015. 

Results:  

• There are 8 boys and 4 girls whose average age at diagnosis is 5 years. 

• 50% of patients come from a consanguineous marriage, the familial character found 

in 4 patients. 

•  66% of cases presented with haemorrhagic syndrome. 

• All our patients have a low TP and a normal TCA with a factor VII level between 

2.1% and 47.2%. 

• 7 patients were transfused with PFC and 1 patient received NOVOSEVEN 

Discussion: This deficiency is responsible for a haemorrhagic syndrome of varying intensity 

and miscorrelated most of the time to residual activity levels of factor VII. Currently, the 

treatment is of the substitutive type but the indications remain difficult to lay down in the 

absence of consensus particularly on the haemostatic rate of factor VII that should be reached. 

Conclusion: The aim of this work is to report several clinical cases and to make a literature 

review on the clinical, biological, genetic and therapeutic distinctive features of this rare 

disease.  
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 ملخص
 

 عنوان الأطروحة: نقص في العامل 7

 من طرف: علي قادى

 الكلمات الرئیسیة: العامل 7، اضطراب التخثر متلازمة النزفیة، العجز

 الھدف: المواجھة السریریة البیولوجیة

مقدمة: یعتبر العجز في العامل 7 اضطراب نادر في النزیف ویكون في غالب الأحیان من أصل وراثي یتم انتقالھ عبر 
٠الدم لتخثر العامل ھذا نشاط انخفاض أو بنقص یتمیز حیث متنحیة جسدیة صبغیة وراثة  

المواد والأسالیب: ھذا العمل ھو تحلیل وصفي بأثر رجعي یضم 12 حالة تعاني من نقص في العامل 7، التي تم 
2015 ـ 0032 الفترة بین ما بالرباط الأطفال بمستشفى والأورام الدم أمراض قسم في استشفاءھا  

 نتائج:
سنوات 5 ھو التشخیص عند أعمارھم متوسط بنات 4 و أولاد 8 ب الأمر یتعلق    - 

مرضى 4 لدى وجد العائلي والطابع الأقارب، زواج من منحدرین المرضى من  50%   - 

نزیفیھ متلازمة من عانون الحالات من  66%   - 

% 2٫47 و %1٫2 بین ما 7 العامل معدل في نقص عم منخفضة البروترومبین نسبة المرضى جمیع لدى وجدنا    - 

النوفوسیفن تلقى واحد مریض بینما المجمدة بالبلازما حقنوا مرضى  7   - 

مناقشة: النقص في العامل 7 راجع إما إلى خلل في تركیبھ وإما إلى إنتاج بروتین غیر طبیعي وظیفیا٠ یسبب ھذا 
 كوبك زمن في تطاول أمام فبھ ویشتبھ الدم في 7 العامل نسبة مع تلازم جودو بدون وغالبا متغیرة بشدة نزیف حالة المرض

 من یبقى لكن استبدالي نوع من العلاج حالیا الدم في العامل ھذا معایرة بعد تأكیده وبمكن عادي البروترومبین معدل مع

 بجب الذي 7 العامل لمعدل صالخصو وجھ على لتوافق التام الغیاب أمام مضبوط بشكل الاستعمال دواعي تحدید الصعب

 الوصول إلیھ لیتم تختر الدم٠ 

خاتمة: الھدف من ھذا العمل ھو دراسة مجموعة من الحالات السریریة والوقوف على الخصوصیات السریریة 
 والبیولوجیة والوراثیة وكذا العلاجیة لھذا المرض الناذر٠
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a Serment d’Hippocrate  b 
 

Au moment d'être admis à devenir membre de la profession médicale, je m'engage 

solennellement à consacrer ma vie au service de l'humanité.  

• Je traiterai mes maîtres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.   

• Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades 

sera mon premier but.   

• Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.   

• Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir l'honneur et les nobles traditions 

de la profession médicale.   

• Les médecins seront mes frères.   

• Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération 

politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.   

• Je maintiendrai le respect de la vie humaine dès la conception.   

• Même sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d'une façon 

contraire aux lois de l'humanité. 

• Je m'y engage librement et sur mon honneur.  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