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UNIVERSITE MOHAMMED V
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIERABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 - 1969: Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 - 1974: Professeur Abdellatif BERBICH

1974 - 1981: Professeur Bachir LAZRAK

1981 - 1989: Professeur Taieb CHKILI
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Doyen :
Professeur Mohamed ADNAOQUI
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Professeur Taoufig DAKKA
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*Enseignant militaire



1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS

PROFESSEURS DE L’ENSEIGNEMENT SUPERIEUR :

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz Meédecine Interne - Clinique Rovale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation

Pr. SETTAF Abdellatif Pathologie Chirurgicale

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed Meédecine Interne —Doyen de la EMPR
Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda Neurologie

Janvier et Novembre 1990

Pr. KHARBACH Aicha Gynécologie -Obstétrique

Pr. TAZI Saoud Anas Anesthésie Réanimation

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr. AZZOUZI Abderrahim Anesthésie Réanimation

Pr. BAYAHIA Rabéa Néphrologie

Pr. BELKOUCHI Abdelkader Chirurgie Générale

Pr. BENSOUDA Yahia Pharmacie galénique

Pr. BERRAHO Amina Ophtalmologie

Pr. BEZAD Rachid Gynécologie Obstétrique Méd. Chef Maternité des Orangers
Pr. CHERRAH Yahia Pharmacologie

Pr. CHOKAIRI Omar Histologie Embryologie

Pr. KHATTAB Mohamed Pédiatrie

Pr. SOULAYMANI Rachida Pharmacologie- Dir. du Centre National PV Rabat
Pr. TAOUFIK Jamal Chimie thérapeutique

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed Chirurgie Générale Doven de EMPT

Pr. BENSOUDA Adil Anesthésie Réanimation

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza Gastro-Entérologie

Pr. CHRAIBI Chafiq Gynécologie Obstétrique

Pr. EL OUAHABI Abdessamad Neurochirurgie

Pr. FELLAT Rokaya Cardiologie

Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie

Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doven de la EMPA
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale - Directeur du CHUIS

Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

*Enseignant militaire



Pr. ETTAYEBI Fouad
Pr. IFRINE Lahssan
Pr. RHRAB Brahim
Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. EL MESNAQOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia

Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BIROUK Nazha

Pr. FELLAT Nadia

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. TOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan

*Enseignant militaire

Chirurgie Pédiatrique
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie Inspecteur du SSM
Pédiatrie

Traumatologie - Orthopédie
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Néphrologie

Cardiologie Directeur HM| Mohammed V

Gynécologie-Obstétrique
Neurologie

Cardiologie

Chirurgie Pédiatrique

Urologie

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Psychiatrie Directeur Hop.Ar-razi Salé
Gynécologie Obstétrique

Neurologie Doyen de la FM Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale



Pr

. BENKIRANE Majid*

Janvier 2000

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABID Ahmed*
. AIT OUAMAR Hassan

. BENJELLOUN Dakhama Badr Sououd

. BOURKADI Jamal-Eddine

. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

. ECHARRAB EI Mahjoub

. EL FTOUH Mustapha

. EL MOSTARCHID Brahim*
. TACHINANTE Rajae

. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AIDI Saadia

. AJANA Fatima Zohra
. BENAMR Said

. CHERTI Mohammed

. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

. EL HASSANI Amine

. EL KHADER Khalid

. GHARBI Mohamed El Hassan
. MDAGHRI ALAOUI Asmae

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EI Hassane*
CHAT Latifa

EL HIURI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

. EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*

*Enseignant militaire

Hématologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie - Directeur Hop,Cheikh Zaid
Urologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pédiatrie

Anesthésie-Réanimation

Neurologie

Néphrologie

Pneumo-phtisiologie

Gastro-Entérologie

Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie

Anatomie

Radiologie

Radiologie

Anesthésie-Réanimation

Neuro-Chirurgie

Chirurgie-Pédiatrique Directeur Hop. Des Enfants Rabat
Chirurgie Générale

Pédiatrie - Directeur Hop, Univ, International (Cheikh Khalifa)
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale Directeur Hopital 1bn Sina
Chirurgie Thoracique

Traumatologie Orthopédie

Chirurgie Vasculaire Périphérique Vv-D chargé Aff Acad. Est.
Chirurgie Générale

Hématologie Clinique



Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NOUINI Yassine

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr. AMEUR Ahmed*

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef*

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia
Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. CHOHO Abdelkrim*

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL Fellous Sidi Zouhair
Pr. FILALI ADIB Abdelhai
Pr. HAJJI Zakia

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RAISS Mohamed

Pr. SIAH Samir*

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH El Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*
Pr. CHAGAR Belkacem*
Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima
Pr. KHARMAZ Mohamed
Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*
Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. THAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

*Enseignant militaire

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie
Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Pédiatrie
Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif*
DOUDOUH Abderrahim*
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila
JIDAL Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed
LYAGOUBI Mohammed
SBIHI Souad

ZERAIDI Najia

AVRIL 2006

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

ACHEMLAL Lahsen*
BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika
BOUHAFS Mohamed El Amine
BOULAHYA Abdellatif*
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
HARMOUCHE Hicham
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
. MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*
SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*

ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABIDI Khalid

. ACHACHI Leila

. AMHAJJI Larbi*

. AOUFI Sarra

. BAITE Abdelouahed*

. BALOUCH Lhousaine*

*Enseignant militaire

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Rhumatologie

Ophtalmologie

Rhumatologie Directeur Hop, Al Avachi Salé
Pédiatrie

Cardiologie

Biophysique

Cardiologie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Rhumatologie
Hématologie

O.R.L

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio - Vasculaire. Directeur Hopital 1bn Sina Marr,
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie - Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie

Pneumo - Phtisiologie
Biochimie

Pneumo - Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie



Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHERKAOUI Naoual*
Pr. EL BEKKALI Youssef*
Pr. EL ABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*
Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGADR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar
Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna*

Pr. KABBAJ Nawal
Pr. KABIRI Meryem

*Enseignant militaire

Pharmacie clinique
Ophtalmologie

Pharmacie galénique
Chirurgie cardio-vasculaire
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie
Microbiologie
Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Hématologie biologique
Biochimie-chimie
Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie-orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Médecine interne
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Neuro-chirurgie
Radiologie

Rhumatologie
Neuro-chirurgie Directeur Hop.des Spécialités
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie-orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Hématologie clinique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Médecine interne
Gynécologie obstétrique
Rhumatologie
Gastro-entérologie
Pédiatrie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

KARBOUBI Lamya
LAMSAOQURI Jamal*
MARMADE Lahcen

MESKINI Toufik
MESSAOUDI Nezha*
MSSROURI Rahal

NASSAR Ittimade
OUKERRAJ Latifa

RHORFI Ismail Abderrahmani*

Octobre 2010

Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALILOU Mustapha

. AMEZIANE Taoufig*
BELAGUID Abdelaziz
CHADLI Mariama*
CHEMSI Mohamed*
DAMI Abdellah*
DARBI Abdellatif*

EL HAFIDI Naima

EL KHARRAS Abdennasser*
EL MAZOUZ Samir

EL SAYEGH Hachem
ERRABIH lkram

LAMALMI Najat
MOSADIK Ahlam
MOUJAHID Mountassir*
ZOUAIDIA Fouad

Decembre 2010

Pr

. ZNATI Kaoutar

ai 2012

M

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AMRANI Abdelouahed

. ABOUELALAA Khalil*

. BENCHEBBA Driss*

. DRISSI Mohamed*

. EL ALAOUI MHAMDI Mouna
. EL OUAZZ ANI Hanane*

. ER-RAJI Mounir

. JAHID Ahmed

Eevrier 2013

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AHID Samir

. AIT EL CADI Mina

. AMRANI HANCHI Laila
. AMOR Mourad

. AWAB Almahdi

. BELAYACHI Jihane

*Enseignant militaire

DENDANE Mohammed Anouar

Pédiatrie

Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-Phtisiologie

Anesthésie réanimation

Meédecine Interne Directeur ERSSM

Physiologie
Microbiologie
Médecine Aéronautique
Biochimie- Chimie
Radiologie

Chirurgie Pédiatrique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Plastique et Réparatrice

Urologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique

Anatomie Pathologique

Chirurgie pédiatrique
Anesthésie Réanimation
Traumatologie-orthopédie
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Chirurgie Pédiatrique
Anatomie Pathologique

Pharmacologie
Toxicologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Réanimation Médicale



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. ROUIBAA Fedoua*
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

BELKHADIR Zakaria Houssain
BENCHEKROUN Laila
BENKIRANE Souad
BENSGHIR Mustapha*
BENYAHIA Mohammed*
BOUATIA Mustapha
BOUABID Ahmed Salim*

BOUTARBOUCH Mahjouba
CHAIB Ali*

DENDANE Tarek

DINI Nouzha*
ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali
ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa
ELFATEMI NIZARE

EL GUERROUJ Hasnae

EL HARTI Jaouad

EL JAOUDI Rachid*

EL KABABRI Maria

EL KHANNOUSSI Basma
EL KHLOUFI Samir

EL KORAICHI Alae
EN-NOUALI Hassane*
ERRGUIG Laila

FIKRI Meryem

GHFIR Imade

IMANE Zineb

IRAQI Hind

KABBAJ Hakima

KADIRI Mohamed*

LATIB Rachida

MAAMAR Mouna Fatima Zahra
MEDDAH Bouchra
MELHAOQUI Adyl

MRABTI Hind

NEJJARI Rachid

OUBEJJA Houda

OUKABLI Mohamed*
RAHALI Younes

RATBI Ilham

RAHMANI Mounia

REDA Karim*

REGRAGUI Wafa

RKAIN Hanan

ROSTOM Samira

ROUAS Lamiaa

SALIHOUN Mouna
SAYAH Rochde
SEDDIK Hassan*

*Enseignant militaire

Anesthésie-Réanimation
Biochimie-Chimie

Hématologie

Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chimie Analytique et Bromatologie
Traumatologie orthopédie

Anatomie

Cardiologie
Réanimation Médicale
Pédiatrie

Anesthésie Réanimation
Radiologie
Neuro-chirurgie
Médecine Nucléaire
Chimie Thérapeutique
Toxicologie

Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Anatomie

Anesthésie Réanimation
Radiologie

Physiologie

Radiologie

Médecine Nucléaire
Pédiatrie
Endocrinologie et maladies métaboliques
Microbiologie
Psychiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Pharmacologie
Neuro-chirurgie
Oncologie Médicale
Pharmacognosie
Chirugie Pédiatrique
Anatomie Pathologique
Pharmacie Galénique Vice-Doyen a la Pharmacie
Génétique

Neurologie
Ophtalmologie
Neurologie

Physiologie
Rhumatologie
Anatomie Pathologique
Gastro-Entérologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Gastro-Entérologie



Pr. ZERHOUNI Hicham
Pr. ZINE Ali*

AVRIL 2013
Pr. EL KHATIB MOHAMED KARIM*

MARS 2014

Pr. ACHIR Abdellah

Pr. BENCHAKROUN Mohammed*
Pr. BOUCHIKH Mohammed

Pr. EL KABBAJ Driss*

Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira*
Pr. HARDIZI Houyam

Pr. HASSANI Amale*

Pr. HERRAK Laila

Pr. JEAIDI Anass*

Pr. KOUACH Jaouad*

Pr. MAKRAM Sanaa*

Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar
Pr. SEKKACH Youssef*

Pr. TAZI MOUKHA Zakia

DECEMBRE 2014

Pr. ABILKACEM Rachid*

Pr. AIT BOUGHIMA Fadila

Pr. BEKKALI Hicham*

Pr. BENAZZOU Salma

Pr. BOUABDELLAH Mounya
Pr. BOUCHRIK Mourad*

Pr. DERRAIJI Soufiane*

Pr. EL AYOUBI EL IDRISSI Ali
Pr. EL GHADBANE Abdedaim Hatim*
Pr. EL MARJANY Mohammed*
Pr. FEJJAL Nawfal

Pr. JAHIDI Mohamed*

Pr. LAKHAL Zouhair*

Pr. OUDGHIRI NEZHA

Pr. RAMI Mohamed

Pr. SABIR Maria

Pr. SBAI IDRISSI Karim*

AOUT 2015

Pr. MEZIANE Meryem
Pr. TAHIRI Latifa

*Enseignant militaire

Chirurgie Pédiatrique
Traumatologie Orthopédie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Chirurgie Thoracique
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Thoracique
Néphrologie
Biochimie-Chimie
Histologie- Embryologie-Cytogénétique
Pédiatrie

Pneumologie

Hématologie Biologique
Génycologie-Obstétrique
Pharmacologie

ccv

Médecine Interne
Génécologie-Obstétrique
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I. Généralités

Pendant de nombreuses annees, on a cru a tort que seuls les hommes pouvaient
présenter des manifestations cliniques de I’hémophilie et que les femmes qui «portent»
le géne de I’hémophilie étaient asymptomatiques et donc considérées comme porteuses
saines. Mais aujourd’hui on sait que les femmes peuvent elles aussi présenter des
manifestations cliniques telles que les ecchymoses, les ménorragies, les métrorragies et

les hémorragies du post-partum [1].

Le statut de conductrice repose absolument sur une analyse en génétique
moléculaire du géne du F8 ou du F9 a la recherche de I’anomalie responsable chez
I’lhémophile apparenté et a son identification, chez les femmes majeures et de
préférence avant la premiere grossesse. Le taux plasmatique de FVIII ou de FIX est
dosé car certaines conductrices peuvent présenter des taux bas, on parle alors de
conductrices a taux bas. Cependant, un taux normal n’élimine pas un statut de

conductrice d’hémophilie [2].

En effet dans chaque cellule, un des chromosomes X est inactive, la moitié des
cellules sont donc indemnes de I’expression de la mutation, et donc I’absence de
manifestation clinique. Dans certains cas, le chromosome porteur de la mutation
s’exprime majoritairement et ces femmes sont alors a risque de complications

hémorragiques [3].

En présence d’antécédents familiaux d’hémophilie A ou B, méme si le statut de
porteuse n’est pas confirmé, la femme doit étre étroitement suivie tout au long de sa
vie genitale (avant le debut de son cycle menstruel, avant de songer a tomber enceinte,
lors de sa grossesse, lors de son accouchement, et durant la période du post partum) et
suivre des précautions concernant I’utilisation de certains médicaments, les gestes

médicaux, les opérations, les extractions dentaires, la grossesse ou I’accouchement.



La naissance d'un enfant hémophile modifie beaucoup la nature des liens
familiaux, non seulement entre I'hémophile et sa mére qui adopte généralement un
comportement hyper-protecteur envers son enfant, mais encore entre la mere et son

conjoint ou ses autres enfants ou I'hémophile et sa fratrie [4].

Elle peut donner lieu aussi a des sentiments de culpabilité et de reproches,
comme elle peut étre une occasion de prendre exemple sur une famille qui a surmonté

des épreuves similaires.

Le statut de porteuse de I’hémophilie donc, peut engendrer de lourdes
conséquences sur la santé physique et mentale de la femme, sa vie sociale, sa scolarité,

sa carriere et méme sa vie de couple.

I1. L’objectif du travalil

Ce travail meneé au niveau du service d’Hématologie et d’Oncologie Pédiatrique
SHOP et du service des Urgences Médicales Hospitalieres UMH du CHU IBN SINA
de RABAT, a pour objectif de :

1. Décrire le profil sociodémographique de la maman de patients hémophiles

suivis au niveau du SHOP ou des UMH.

2. Evaluer la charge psychologique et la qualité de vie de la maman conductrice

de I’hémophilie (maman de patient hémophile).

3. Sortir avec des recommandations et conseils pour aider a améliorer la qualité

de vie et la psychologie de ces mamans.
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I. L’hémophilie :
A. Définition de I’hémophilie :

Le mot hémophilie vient de deux mots grecs : hémo : du grec haima, [-émie,
héma-, hémat(o)-, hémo-] : relatif au sang ; * philie : du grec philos [phil(0)-, -phile, -
philie], ami, qui aime [5].

C’est une maladie hémorragique génétique transmise selon un mode récessif lié
au chromosome X et due a un déficit constitutionnel en I’'un des deux facteurs anti

hémophiliques : le facteur VIII (FVIII), facteur antihémophilique A, ou le facteur IX

(FIX), facteur antihémophilique B.

A noter qu’il existe aussi des hémophilies acquises par auto-immunisation, contre

le FV1II principalement [6].

Il 'y a trois degrés de gravité de I’hnémophilie : légere, modérée, et sévere. La
gravité de I’hemophilie dépend de la quantité du facteur de coagulation dans le

sang [7] :
* L’hémophilie sévere : le taux du facteur VIII ou IX est <1%.
* L’hémophilie modérée : le taux du Facteur VIl ou IX est=1a5 %.
* L’hémophilie mineure : le taux du Facteur VIl ou IX est =5 a 40%.
B. Epidémiologie de I’lhémophilie

Malgré son classement en 2eme grande maladie liée a I’X, I’hémophilie reste une
pathologie assez mal connue et source de discriminations. Sa meéconnaissance est
avant tout liée a sa rareté. Généralement elle affecte 1 cas sur 10000 naissances dont
80% sont des hémophiles A et 20% des hémophiles B [8].



1. Au niveau mondial :

La prévalence de I'némophilie a la naissance pour 100 000 hommes est de 29,6
cas dont 83% sont des hémophiles A et 17% sont des hémophiles B. Le College
Américain des Médecins estime qu’il existe actuellement 1 125 000 cas d’hémophiles

dans le monde, dont 418 000 cas atteints d'hémophilie séveére [9].

La Fédération Mondiale de I’Hémophilie (FMH) rapporte qu’il existe environ
210.000 hémophiles diagnostiqués dans le monde, selon les derniéres statistiques faites
en 2018 (Figure 1), soit une hausse de 7 % par rapport a I’année précédente, et de
204% depuis le premier rapport effectué par la FMH en 1999 [10]. Cependant, la FMH
estime que le chiffre réel dépasse les 400.000 patients hemophiles dans le monde, mais

qui sont soit non diagnostiqués, soit non déclarés [11].

World Map of Bleeding Disorders 2018
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Data source: WFH Annual Global Survey © Natural Earth

Figure 1: Répartition des personnes hémophiles dans le monde en 2018 [10].



2. Au Maroc :

D’aprés des études faites par I’OMS, le Maroc contiendrait environ 3000 cas,
dont 844 cas seulement sont diagnostiqués (663 hémophiles A et 181 hémophiles B)
[12].

L’ Association Marocaine des Hémophiles (AMH) rapporte qu’en 2017, le Maroc

a compté 1024 personnes hemophiles [13].
C. Physiopathologie et génétique :
1. Génétique de I’hémophilie :
a) Genes responsables de I’hémophilie [14] :
» Hémophilie A :

Le géne codant pour le facteur VIII, le géne Xg28, est situé sur le bras long du

chromosome X. Il est constitué de 26 exons et mesure 186 kilobases (kb).
» Hémophilie B :

Le gene du facteur IX, se situe également sur le bras long du chromosome X, au
niveau Xq27. Il mesure 33,5 kb et contient 8 exons. Le gene du facteur IX est

beaucoup plus petit et moins complexe que celui du facteur VIII.
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Figure 2: Génes responsables de I’"hémophilie. [14]

b) Pathologies moléculaires des genes de I’hémophilie :

» Hémophilie A : Facteur VIII

De nombreuses anomalies dans la seéquence nucléotidique ont été décrites a
I’origine de déficits congénitaux en FVIII. Elles sont responsables d’un déficit plus ou
moins sévere en FVIII, qui va de la simple diminution du taux de FVIII par diminution

de sécrétion ou présence de FVIII instable jusqu’a I’absence totale de FVIII

fonctionnel (absence de FVIII ou FVIII tronqué).



Six mécanismes mutationnels ont eté identifiés : la déletion, la duplication,
I’insertion, I’inversion, I’insertion/delétion ainsi que la substitution. Ils sont a I’origine
de différents types de mutations, comme le décalage de la séquence de lecture, le
remplacement d’un acide aminé par un autre (mutation faux-sens), ou I’insertion d’un

codon stop a la place d’un acide aminé (mutation non-sens). [15]
Inversions :

La plus fréquente, puisqu’elle représente pres de 50 % des cas de déficit seveére,
est une inversion sur I’intron 22 du géne du FVIII [16, 17]. Elle résulte d’une
recombinaison de sequences homologues, dont I’une est située sur I’intron 22 et I’autre
a proximité du télomere, soit en position distale (88 % des cas), soit en position plus
proximale (12 % des cas). Ceci aboutit a une impossibilité de transcription du géne et a
un déficit tres sévere en FVIII. Une autre forme d’inversion a éte decrite, portant sur
I’intron 1, liée a une recombinaison avec une zone telomérique. Elle est a I’origine de
3% a5 % des déficits séveres en FVIII [18].

Délétions :

Les deélétions sont arbitrairement séparees en larges ou partielles. Les délétions
larges sont responsables de déficits sévéres en FVIII. Les consequences des déletions
de fragments plus petits sont variables. Une délétion, méme minime, d’un nombre de
nucleotides non multiple de 3 engendre un décalage du cadre de lecture (mutation
frameshift) a I’origine d’une protéine aberrante, voire de I’apparition d’un codon stop
prématuré, responsable d’un déficit trés sévére. A I’inverse, la délétion en phase d’un
ou de plusieurs codons triplets pourra n’entrainer qu’un déficit partiel. A coté de ces
delétions, on reléve aussi, parmi les réarrangements importants du géne, de rares

insertions ou des duplications.



Mutations ponctuelles :

De nombreuses mutations ponctuelles ont été décrites. Un tiers de ces mutations
ponctuelles surviennent dans des zones a haut risque de mutations (hot spot), au niveau
d’un doublet CpG, du fait de I’instabilité des cytosines méthylées. L’erreur est moins
efficacement corrigée par les processus normaux de reparation de I’ADN. Les
conséquences des mutations ponctuelles sont variables selon leur localisation. Les
mutations nonsens sont habituellement séveres, alors que les mutations fauxsens
peuvent avoir différents degrés de sevérité mais sont le plus souvent modérées. Les
mutations impliquant les sites d’épissage de I’ARN revétent des aspects de sevérité
variable selon la position de la mutation par rapport a la jonction exon-intron.

» Hémophilie B : Facteur 1X [19, 20].

Les deéficits congénitaux en FIX relévent dans plus de 95 % des cas de mutations
ponctuelles. Les lésions moléculaires du géne FIX sont trés nombreuses et
hétérogenes. Dans de nombreux cas, chaque famille possede sa propre mutation. Les
mutations sont colligées dans une base de données accessible par internet [21] qui,
dans sa treizieme version, comportait 2 891 entrées patients, 211 delétions courtes
(moins de 30 nucléotides) et/ou insertions, 91 larges délétions et 962 mutations
ponctuelles.

Les mutations non-sens ou décalantes induisent en géneral des déficits séveres,
CRM-. Les mutations faux-sens représentent deux tiers des mutations décrites. La
responsabilité de ces mutations faux-sens est parfois difficile a établir.

Certaines mutations dans la zone du promoteur induisent un déficit particulier par
son profil évolutif : sévére dans I’enfance, ce deficit se corrige partiellement ou
totalement a la puberté. La forme typique est la mutation Leyden, responsable de
I’lhémophilie B du méme nom. Elle induit une modification des sites de liaison des
facteurs de transcription et une réduction de celle-ci.

Aprés la puberté, le deficit de transcription est corrigé par les androgenes, qui
seraient capables de reactiver le promoteur mute.
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c) Transmission génétique de I’hémophilie :

e Trois situations peuvent se présenter : Si on désigne par X le géne porteur de
I'anomalie et par X le géne sain, on aura : [22]

v Une femme porteuse de I'anomalie (XX) mariée a un homme sans

anomalie (XY) :

Leurs filles peuvent étre : sans aucune anomalie (XX) ou porteuses de la maladie
(XX) Les garcons peuvent également étre : sains (XY) ou hémophiles (XY).

v" Une femme non porteuse (XX) mariée a un homme hémophile (XY) :

Leurs filles seront toutes porteuses de la maladie (XX) Leurs fils seront tous
sains (XY)

v Une femme porteuse de I'anomalie (XX) mariée a un homme hémophile
(XY) :

50 % de leurs filles seront hémophiles (XX)

50 % seront porteuses de la maladie (XX)

50 % des garcons seront hémophiles (XY)

50 % des garcons seront sains (XY)

e Pourtant, la notion d'hérédité n'est pas retrouvée chez tous les hémophiles.
Dans environ 1/3 des cas, il s'agit d'une mutation spontanée du géne au niveau d'un
chromosome X. cette néo-mutation peut avoir lieu dans I’ovule de la mere ou le
spermatozoide du péere, ou plus tard chez le feetus lui-méme. Cependant, cette
mutation, bien que spontanée, va se transmettre de fagon héréditaire a la descendance
du patient.

Dans 30 % des cas, on ne retrouve aucun antécédent familial (transmission de
I’anomalie génétique par plusieurs générations de femmes conductrices ou apparition

de I’anomalie par mutation dans les cellules germinales d’un ascendant direct) [23,24].
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2. L’hémophilie chez les femmes :

Certaines femmes seront atteintes d’hémophilie lors de situations exceptionnelles
[26] :

» Lorsque le pére est hémophile et la mere est porteuse.

> Inactivation fortuite pendant I'embryogénése d'une majorité de X portant
I'alléle normal ou phénomeéne de lyonisation.

» Syndrome de Turner (XO).
> Translocation X/autosome.

» Isodomie maternelle du X (non disjonction au cours de la deuxiéme division
de méiose), on a alors un zygote avec 2 X identiques maternelles a condition
que le X du spermatozoide ayant participé a la fécondation ait été éliminé.

D. Diagnostic clinique :
La symptomatologie clinique dépend beaucoup du taux de facteur [27] :

Chez les hémophiles mineurs, les saignements ne sont jamais spontanés et font
suite en géneral a un traumatisme grave ou a une intervention chirurgicale.

Chez les hémophiles modeérés, des saignements peuvent survenir apres des
traumatismes peu importants.

Les hémophiles sévéres sont notamment sujets a des saignements fréquents :

e Des hématomes intramusculaires pouvant survenir a I’occasion de
traumatismes minimes.

e Des hémarthroses touchant préferentiellement les articulations des genoux,
des coudes et des chevilles, et qui par la suite peuvent aboutir a une
destruction cartilagineuse.

e Des hématomes de localisation dangereuse (hématomes intracraniens, péri-
laryngés, du plancher buccal, périorbitaires, ou comprimant un paquet
vasculo-nerveux), pouvant mettre en péril le pronostic fonctionnel ou vital.
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E. Diagnostic paraclinique :
1. Historique clinique :

Le diagnostic est souvent établi d’apres I’historique clinique, il est donc
important d’effectuer un interrogatoire minutieux du patient a la recherche
d’antécédents personnels et familiaux d’hémorragies (hématomes spontanés,
saignements exagérés suite a des traumatismes mineurs ou des traitements
dentaires,...). [24,28]

2. Diagnostic au laboratoire :

Le bilan biologique d’orientation repose sur un bilan d’hémostase qui révéle un
temps de céphaline activée (TCA) prolonge avec un temps de prothrombine (TP)
normal et un taux de fibrinogéne normal. La confirmation du diagnostic de
I’hémophilie repose sur le dosage de I'activité coagulante du facteur VIII (FVIlIc) ou
du facteur IX (FIXc) dans le sang [29].

3. Analyses ADN

Aujourd’hui, il est recommandé de faire un diagnostic génetique pour tous les

patients hémophiles A et B, et ce, quel que soit le degré de sévérité de la maladie.

Le génotypage n’apporte aucun élément pour le diagnostic d’hemophilie chez un
sujet atteint, mais il est indispensable pour la détection des conductrices

d’hemophilie et permet d’établir un diagnostic prénatal dans beaucoup de cas.

Un diagnostic génétique pré-implantatoire est aussi possible, cela permet aux
parents a risque de transmettre la maladie dans sa forme sévére de savoir quel embryon

est affecté ou non. [28]

De plus, le génotypage peut donner des informations pour la prise en charge d’un
patient hémophile (il existe une corrélation entre I’anomalie génétique et le risque de

développer un inhibiteur) [30].

14



F. Prise en charge et traitement

Le traitement de I’hémophilie repose en premier sur une prise en charge globale
du patient et de sa famille dés le plus jeune age dans un centre de référence spécialisé
(Centres régionaux de I’Hémophilie). Le traitement a domicile et I’auto traitement, des

qu’il est possible, sont les meilleures options.

Lorsque le traitement par la Desmopressine n’est pas possible, la base du

traitement consiste a la substitution du déficit en facteurs de la coagulation.

Le traitement qui était le plus souvent un traitement a la demande (lors
d’épisodes hemorragiques ou de situations a risque), est de plus en plus souvent un
traitement prophylactique, que I’on adapte a la sévérité de I’expression clinique et au

mode de vie du patient.

Une information complete sur le caractere de la maladie, les soins a prodiguer
lors de blessures ou de traumatismes légers, est régulierement enseignée ; de méme
que les activités a éviter ou a développer. Tous les épisodes de la vie courante doivent
étre accompagnes par le centre : circoncision, avulsions dentaires, vaccinations.
[24,28].

G. Complications et evolution :
1. Complications liées a I’hémophilie :
a) Arthropathie hémophilique.

L arthropathie hémophilique survient aprés un nombre d’épisode d’hémarthrose
variable, d’autant plus faible, parfois seulement deux, que le traitement de chaque
hémarthrose a été moins précoce. Elle se manifeste par la limitation des mouvements,
la douleur, des attitudes vicieuses, une amyotrophie, et I’existence de tuméfactions et
d’épanchements tenant a la fois a I’hypertrophie des épiphyses et a I’épaississement

capsulo-synovial. [31]
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Les trois articulations suivantes: le coude, genou et cheville, sont
particulierement a risque de destruction (les arthropathies de la hanche et de I’épaule
sont rares). En fonction des possibilités de prophylaxie, 1 a 3 articulations seront
détruites a I’age de 20 ans contre 5 en cas d’absence de traitement prophylactique [32].
Cette destruction articulaire représente la premiere cause de morbidité qui affecte la

qualité de vie des patients atteints hemophilie.
b) Pseudotumeurs :

La pseudotumeur est une affection propre a I’hémophilie susceptible de menacer
la vie ou d’occasionner la perte d’un membre. Elle est due a un saignement des tissus
mous qui n’a pas été correctement soigné, géenéralement dans les muscles adjacents
aux os, lesquels peuvent alors étre touches accessoirement. Elle survient généralement
au niveau des os longs ou du bassin. Si elle n’est pas traitée, la pseudotumeur peut
devenir énorme et causer des pressions sur les structures neurovasculaires adjacentes
et des fractures pathologiques. Une fistule peut se former a travers la peau sus-jacente
[33].

2. Complications liées au traitement :
a) Deéveloppement d’inhibiteurs :

La survenue d’un anticorps inhibiteur par allo-immunisation reste pour les
patients hémophiles la complication majeure du traitement substitutif de I’hémophilie
A. Cette complication présente 35% des cas d’hémophilie A sévere et 5% des cas

d’hémophilie B sévere selon les derniéres études [34-36].

En effet, cet événement peut compromettre I’efficacité immediate du traitement,
alourdir de facon trés significative la prise en charge thérapeutique et altérer la qualité

de vie a long terme.
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b) Complications infectieuses :

Le deuxiéme risque induit par le traitement substitutif chez un hémophile est
infectieux, bien qu’il soit devenu aujourd’hui tres faible, mais non nul. Ce risque est
avéré en ce qui concerne les infections virales (VIH, VHA, VHB, VHC...), méme si
dans les dix dernieres années, aucun accident de transmission iatrogéne d'un agent

pathogeéne n’est intervenu avec les médicaments dérivées du sang [37,38].

I1. Femmes porteuses et conductrices d’hémophilie :

A. Définitions.

Lorsqu’il y a une mutation d’un géne sur le chromosome X chez la femme,
I’activite normale du gene sur I’autre chromosome X vient compenser le déficit en
facteur de la coagulation, faisant d’elle une conductrice de la pathologie mais non
hémophile. Elle est alors dite « conductrice hémophile » lorsqu’elle porte I’anomalie et

peut la transmettre sans forcément I’exprimer cliniqguement [39].

On distingue deux types de conductrices : les conductrices obligatoires, et les
conductrices potentielles :

Les conductrices obligatoires ont forcément I’anomalie génétique de
I’hémophilie, celui-ci leur étant transmis par leur pére. Il est possible de dépister les
conductrices obligatoires en obtenant des antécedents familiaux detaillés (ce qu’on
appelle une généalogie).

» Les conductrices obligatoires sont [36] :
v" Les filles d’un pere hémophile.

v Les méres qui ont un fils hémophile et au moins un autre membre de la

famille hémopbhile (frére, grand-pére maternel, oncle, neveu ou cousin).
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v" Les meres qui ont un fils hémophile et au moins un autre membre de la
famille qui est une porteuse connue du gene de I’hémophilie (mere,

sceur, grand-meére maternelle, tante, niéce ou cousine).
v" Les méres d’au moins deux fils hémophiles.
» Les conductrices possibles sont :
v" Les filles d’une porteuse de I’hémophilie.

v' Les meéres qui ont un fils hémophile, lorsqu’il n’y a pas d’autres
hémophiles (ou de porteuses) dans la famille.

v' Les sceurs, méres, grands-meres maternelles, tantes, niéces et cousines
de porteuses.

B. Epidémiologie.
1. Au niveau mondial

La Fédération Mondiale de I’Hemophilie (FMH) rapporte qu’une femme ayant
un taux <40 % de facteur de coagulation (FVIII — hemophilie A, FIX — hémophilie B)
est considérée comme étant personne atteinte d’hémophilie et qu’une femme ayant un

taux de facteur supeérieur a 40 % est considérée comme conductrice.

Selon les derniéres statistiques faites en 2018 pour les pays ayant soumis des
données par sexe, il existe environ 7302 femmes hémophiles réparties comme suivant :
5229 femmes hémophiles A (3% du nombre total d’hémophiles A, hommes et
femmes, dans 125 pays), 1734 femmes hemophiles B (5% du nombre total
d’hémophiles B, hommes et femmes, dans 124 pays) et 339 femmes hémophiles dont
le type est inconnu (14% du nombre total d’hémophiles de type inconnu, hommes et

femmes, dans 84 pays) (Figure 4). [10]
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Nombre de
Troubles Pays patients Femmes Inconnu

Hémophilie A 173711 155139 5229 10224
Hémophilie B 124 34 289 29938 87 1734 5 1798 5
Hémophlie type inconnu 84 2454 1621 66 339 14 97 4

Figure 4: le nombre d’hommes et de femmes atteints d’hémophilie dans le monde (pour les pays

ayant soumis des données par sexe) [10].
2. En Afrique :

Selon la Fédération Mondiale de I’Hémophilie FMH, on compte a peu prés de 31
femmes hémophiles seulement dans 25 pays Africains (le Maroc n’y figure pas), dont
25 femmes sont des hémophiles A (0.5% du nombre total des hémophiles A, hommes
et femmes) et 9 femmes sont des hémophiles B (1% du nombre total des hémophiles

A, hommes et femmes) (Figure 5) [11].

Bleeding Disorders by Gender - Africa 2018

Hemophilia A

Hemophilia B

8] 5 10 15 20 25 30 35 40 45 50 55 60 65 70 5 80 85 90 95 100

Percentage

@® Male @ Female @ Unknown
Data source: WFH Annual Global Survey

Figure 5: le nombre d’hommes et de femmes atteints d’hémophilie A et B dans I’ Afrique (pour

les pays ayant soumis des données par sexe) [10].
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C. Diagnostic genétique du statut de conductrice et/ou du risque

hémorragique.

Le « diagnostic de conductrice » n’est pas toujours clairement détaillé dans la
littérature. Certains auteurs le rattachent au diagnostic génétique du statut de
conductrice évaluant le risque de transmettre la mutation du gene F8 ou F9 a la
descendance, et d’autres au diagnostic du risque hémorragique pour les conductrices

présentant des taux bas FVIII ou FIX.

Ces deux diagnostics peuvent étre réalisés soit en méme temps soit a des périodes
différentes de la vie. Par exemple, une recherche d’un FVIII ou FIX bas peut étre
testée dans I’enfance, le statut génétique de conductrice n’étant porté qu’a I’age adulte,

mais c’est souvent au préalable d’une grossesse que les 2 types de tests sont realises.

Cette distinction entre diagnostic genétique et diagnostic hémorragique n’est
pas toujours simple a concevoir pour les familles/patients. D’authentiques conductrices
d’hémophilie porteuses de la mutation familiale peuvent penser a tort ne pas avoir de
risque de transmettre la maladie sur lI'argument erroné d'un taux de FVIII ou FIX
normal. A cet égard, il est essentiel d'expliquer aux familles et aux conductrices
potentielles qu'un niveau normal de FVIII ou FIX n'exclut en rien le statut de
conductrice d'hémophilie. Seul un test genétique du gene codant pour le F8 /F9 pourra

confirmer ou infirmer ce diagnostic génétique.

Il est aussi utile de rappeler que les taux de FVIII augmentent au cours de la
grossesse et ne sont donc pas le reflet du taux le plus bas, ce qui ajoute au risque de

méconnaissance d’un risque hémorragique s’il s’agit du seul test realise. [2]

1. Taux abaisseé de FVIII ou FIX chez certaines conductrices
d’hémophilie :

Les femmes dont les deux chromosomes X ont une anomalie génétique,

présentent souvent des déficits modéres ou séveres en FVIII ou FIX. Ceci est observe
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dans des contextes extrémement rares tels que [40] :
= Un statut homozygote pour une anomalie donnée du géne F8 /F9.

= Un état hetérozygote composite (lorsque deux anomalies différentes sont
héritées de chacun des parents).

= Une aberration structurelle ou numérique du chromosome X comme dans :
v" Le Syndrome de Turner.
v" Le syndrome de Swyer.
v Certaines translocations.

= Un profil d’inactivation du chromosome X (ou lyonisation) déséquilibré
partiellement ou totalement.

2. Le phénomene d’inactivation du chromosome X ou de lyonisation :

La lyonisation est la conséquence d'un processus de methylation aléatoire au
debut de I'embryogenese conduisant a une expression d'environ 50 % de chaque allele
parental dans les cellules femelles. [41]

En général, le mosaicisme cellulaire dans I'expression du chromosome X paternel
ou maternel permet I'expression du FVIII ou du FIX normal dans la moitié des
cellules, tandis que l'autre moitié exprime le FVIII ou le FIX muté. Certaines
conductrices d'hémophilie peuvent exprimer en majorité le chromosome X non muté et
avoir des taux proches de la normalité de FVIII ou de IX. D'autres peuvent avoir une
majorité de cellules exprimant le chromosome X muté et présentent alors des taux bas.
Contrairement aux conditions extrémement rares citées ci-dessus, un déficit mineur en
FVIII ou FIX chez les femmes conductrices est fréquent, mais insuffisamment
reconnu. [42]

Dans chaque cellule somatique de la fille un seul X est fonctionnel. On parle de
phénomene de lyonisation. Au microscope, ce phénomene d’inactivation est visible
sous la forme du corpuscule de Barr au niveau du noyau des cellules.
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Au stade zygote et jusqu’au stade de division précoce, I’X maternel et I’X
paternel s’expriment. Puis, I’un des deux X est inactivé au hasard dans chaque cellule
a un stade tres précoce de I’embryogenése. Une femme adulte est donc toujours en
mosaique.

Chez la femme hétérozygote, il y a une inactivation aléatoire de I’allele muté ou
de I’allele sain, ce qui entraine une variation de I’expression de I’allele mute.
Globalement, une femme conductrice n’exprime pas la maladie. Mais si elle inactive
son X normal, le X malade s’exprime et des modifications biologiques voire cliniques
peuvent apparaitre. [43]

3. Proportion de conductrices d’hemophilie avec des taux bas de FVIII ou
FIX :

Avant la disponibilité d'un diagnostic moléculaire spécifique, les taux bas de
FVIII ou FIX eétaient utilisés pour deétecter les conductrices dans les familles
d'hémophilie A ou B. Cependant, des taux bas ne sont pas observés chez toutes les
conductrices, ce qui rend cette approche inappropriée pour assurer le diagnostic du
statut de conductrice. [44]

Deux grandes cohortes ont rapporté un écart important entre les taux de facteurs
chez les conductrices et les non conductrices de I'némophilie. Parmi les 274
conductrices d’hemophilie A ou B, le taux médian de facteur de coagulation était de
60 % (extrémes 5 a 219 %), contre 102 % (extrémes 45-328 %) dans 272 cas.
Soixante-deux (27,5 %) des 225 conductrices avaient un FVIII ou un FIX < 40 %,
comparativement a aucune des non conductrices [45]. La deuxiéme cohorte retrouve
également des taux médians de FVIII inférieurs chez 277 conductrices d’hémophilie A
(0,68 Ul/ml ; extrémes 0,19 - 2,00 Ul/ml), par rapport aux 44 non conductrices (128 %
; extrémes de niveau 49 - 230 %) (P < 0,001) [46]. Avec des seuils de facteur plus
élevés, une autre étude rapporte que 38,7 % des conductrices ont des taux de facteur <
50 % [47].
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Il a été calculé que pour un homme hémophile, on pouvait comptabiliser 2,7
conductrices potentielles et 1,5 conductrices confirmées [48]. Si environ un tiers des
conductrices présentent des taux comparables a ceux d’une hémophilie mineure, il est
donc attendu un nombre de 0,5 conductrice a taux abaissé pour un homme atteint
d’hémophilie. Cependant, le nombre de conductrices déclarées dans les bases de
données nationales ou internationales est nettement inférieur pointant une nette sous-
estimation du diagnostic des conductrices & taux bas. A titre d'exemple, sur un total de
166 075 personnes atteintes d'hémophilie et de sexe connu répertoriees dans I'enquéte
de la Féderation Mondiale de I'Hémophilie en 2016, seules 5 663 (3,4 %) sont des

femmes.

En raison de cette frequence, une éevaluation des taux de facteurs devrait étre
systématiquement proposé dans I’enfance ou au moins avant la menarche ou au
prealable d’un geste invasif pour les filles/adolescentes conductrices obligatoires ou
potentielles, afin de mettre en place la prise en charge adaptée en cas de taux abaissé.

4. Femmes hémophiles :

La désignation «femmes atteintes d'’hémophilie» fait souvent référence aux
filles/femmes extrémement rares présentant des deficits séveres ou modérés en FVIII
ou FIX. Elle est moins utilisée en cas de conductrices présentant un déficit mineur,

situation beaucoup plus fréquente [49].

La pratique actuelle et la terminologie utilisée dans la littérature impliquent
souvent une désignation génetique au detriment d'un trouble clinique de la coagulation

: «conductrice a taux bas de facteur» ou «conductrice symptomatique ».

Il nest pas rare de lire des termes plus ambigus tels que «conductrice
d’hémophilie mineure», insuffisamment précis et pouvant malheureusement é&tre

utilisé pour des sens differents :

= Une fille/femme présentant un facteur bas selon les critéres d’hémophilie
mineure (5-40 %)
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= Une conductrice d'une mutation responsable d'une hemophilie mineure chez
les hommes atteints de sa famille mais ayant elle-méme des taux de facteur

normaux

= Une conductrice d'une mutation responsable d'une hémophilie sévére chez
les hommes de sa famille atteints et présentant en outre un déficit mineur en

facteur.

La difficulté de prise en charge dans des contextes d’urgence, de saignement ou
de chirurgie des femmes conductrices a taux abaissés a conduit certains cliniciens et
patients a privilégier le terme de femme avec hémophilie pour désigner les
conductrices ayant des taux de facteur, méme en l'absence de situations génétiques
rares telles que citées ci-dessus [50]. Une nouvelle nomenclature de ces filles/femmes
est actuellement en cours d’étude par un groupe de travail international de I’ISTH
(International Society on Thrombosis and Haemostasis) pour tenter d’allier a la fois

des éléments genétiques, cliniques hemorragiques et les taux de FVIII ou FIX.
D. Conductrices d’hémophilie et manifestations hémorragiques.
1. Types d’épisodes hémorragiques :

Les saignements menstruels accrus, les saignements consécutifs a une extraction
dentaire et les hémorragies du post-partum sont les événements les plus frequemment
rapportés chez les conductrices a taux abaissé de facteur [47]. Ont egalement été
décrits des épistaxis, des ecchymoses faciles, des saignements postopératoires et plus

rarement des saignements articulaires [45,51].

Malgré le nombre tres limité de saignements articulaires habituellement decrits
chez les conductrices, une étude récente a montré une diminution de l'amplitude
articulaire chez 451 conductrices d'hémophilie de la base de données « Universal Data
Collection » en comparaison des femmes témoins. Dans la plupart des cas, les

amplitudes articulaires étaient significativement inférieures a celles des témoins,
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independamment de I'age et de la sévérité de I'hémophilie [52]. Dans une étude pilote
de 34 conductrices obligatoires d’hémophilie A avec des taux de FVIII dans les limites
de la normale, 22 (65 %) ont montré des modifications des tissus mous et/ou des

Iésions ostéochondrales [53].
2. Saignements menstruels abondants :

Dans une etude prospective, les saignements menstruels abondants étaient
retrouvés chez 64 % des 168 conductrices, avec ou sans déficit en facteur [47]. Le
risque de recevoir une supplémentation martiale était augmenté de 80 % (RR 1,8; IC
0,7 a 5,0) chez celles présentant un taux de facteur de coagulation inférieur ou égal a
40 % par rapport a celles avec un taux supérieur ou égal a 0,60 Ul/ml. Des restrictions
mineures a séveres dans la vie quotidienne dues a des pertes menstruelles excessives
ont été signalees par 18 % des femmes ayant un facteur de coagulation abaissé, en
comparaison de 9 % des femmes ayant un taux de facteur supérieur a 60 % (RR 2,3 ;
IC 1,0a5,6).

Une prise en charge spécifique doit étre envisagée avant les premieres
menstruations avec une évaluation du taux de facteur et du score clinique
hémorragique. Les conductrices potentielles et obligatoires doivent étre suivies
spécifiguement pendant cette période clé. L'évaluation de la perte de sang est facilitée
par l'utilisation du score PBAC (Figure 6) [54]. Il est prudent de déconseiller la
prescription de médicaments pouvant aggraver les saignements (tels que les anti-
inflammatoires non stéroidiens souvent prescrits pour soulager les douleurs

menstruelles).

Les antifibrinolytiques sont tres utiles et efficaces pour contrdler les saignements
menstruels abondants. Si I’efficacité est insuffisante, un traitement hormonal peut étre
utilisé en parallele et adapté au cours du temps. Un nombre limité de conductrices peut
nécessiter un traitement hémostatique spécifique ajouté : FIX pour les conductrices

d'’hemophilie B, desmopressine ou FVIII pour les conductrices d’hémophilie A [55,56].
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a) Score PBAC.

Le score PBAC (Pictorial Blood Loss Assessment Chart) est un score qui permet
d'évaluer les saignements anormaux menstruels quel que soit le mode de protection
(cup incluse) : metrorragies, menstruations abondantes (hyperménorrhée) ou longues

(ménorragie)...
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Grille d'évaluation des menstruations

Date du début des menstruations

Légérement imbibées

=

Modérément imbibées

(=

Trés imbibées

&=

Caillots
(petits ou gros)

Légerement imbibés

~—

Modérément imbibés

—~—

Trés imbibés

—~—

Caillots
(petits ou gros)

Score total :

Instructions

Faites un décompte du nombre de
serviettes ou de tampons gue vous
utilisez chague jour de votre cycle
menstruel et leur degre de
saturation. Veuvillez également
prendre en compte les caillots ou le
débordement. Les caillots de =1 cm
de taille sont considérés comme
importants.

Pointage

Senviettes (score par serviette)
Légérement imbibées : 1 point
Modérément imbibées : 5 points
Trés imbibées : 20 points

Tampons (score par tampon)

Legerement imbibés : 1 point
Modérément imbibés : 5 points
Trés imbibés : 10 points

Coillots
Petits : 1 point
Gros - 5 points

INTERPRETATION
Un pointage de = 100 points
indique une possible ménorragie.

Veuillez communiguer avec votre
meédecin ou le centre de traitement
des troubles de la coagulation le
plus prés de chez vous si vous avez
des inquiétudes concernant vos
saignements menstruels.

[wwnw. hemophilia.caffrfcentres-de-
traitement/ /treatment-centres)

Figure 6 : Score PBAC (Pictorial Blood Loss Assessment Chart) [57].



Un score supérieur a 100 points correspond a un saignement supérieur a 80 ml du
sang (définition de la ménorragie). Un score supérieur a 150 points nécessite la prise

en charge des méno-métrorragies, indication large du bilan d’hémostase.

b) Versions du pictogramme menstruel.
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Figure 7: Versions du Pictogramme menstruel.
A/Représentation du pictogramme menstruel original. [58]
B/ Une version modifiée du pictogramme menstruel. [59]

C/ Le pictogramme menstruel validé pour une utilisation avec des serviettes contenant des

polymeres super absorbants. [60]

E. Traitement et prévention des saignements chez les conductrices
d’hemophilie.

La prise en charge des conductrices a taux bas ou avec hémophilie devrait étre
identique a celles des hommes atteints d’hémophilie : remise d’une carte et d’un carnet
de maladie hémorragique, consultations régulieres, correction de I'némostase pour un
traumatisme ou avant une intervention chirurgicale ou des extractions dentaires. Une
attention particuliere devrait étre portée aux événements gynécologiques et

obstétricaux.

28



Pour les femmes ayant des taux bas de FIX, le traitement spécifique repose sur
des FIX. Pour les femmes présentant un déficit en FVIII, on peut utiliser du FVIII ou

de la desmopressine si la réponse a un test préalable est satisfaisante. [56]
F. Conductrices d’hémophilie et risque thrombotique.

Les causes de mortalité et de déces d'origine cardiovasculaire chez les
conductrices d’hémophilie ont été étudiées dans une vaste cohorte de 1 012 meéres de
patients hémophiles et comparées a la population féminine néerlandaise génerale,
ajustee pour I'age et la période civile. La mortalité globale a été réduite de 22 % (261
déces observeés sur 333,74 attendus ; ratio de mortalité normalisé (RSM) de 0,78 [IC a
95 % de 0,69 a 0,88]). Les deces par cardiopathie ischémique ont été réduits de 36 %
(39 déces observes sur 60,53 attendus ; SMR 0,64 [0,47-0,88]), mais pas par accident
vasculaire cérébral ischémique et hémorragique (28 déces observés sur 36,82 attendus
; SMR 0,76 [0,53-1,10]). [61]

G. Prise en charge obstétricale.

La gestion de la grossesse d’une conductrice d’hémophilie repose sur 4 grands

axes :
- Le conseil génétique.
- L’évaluation des taux de FVII/IX durant la grossesse.
- La prise en charge pluridisciplinaire.
- Le post-partum.
1. Le conseil génétique :

Un conseil genétique est proposé aux conductrices avant de débuter une

grossesse afin d’évaluer le risque précis de transmission aux enfants.
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a) Le diagnostic prénatal : [62,63]

En cas de grossesse et d’antécédents d’hémophilie A ou B sévere
(biologiquement ou cliniqguement), il est proposé au couple un diagnostic prénatal
(DPN). L’indication d’un diagnostic prénatal prend en compte la séverité de la
maladie, le vécu de I’hémophilie familiale, la possibilité de réaliser un diagnostic
précoce et les souhaits du couple quant a la poursuite de la grossesse.

La premiere étape du diagnostic prénatal est un diagnostic non invasif de sexe,
qui est effectué a partir d’un prélevement de sang maternel. L’ADN libre d’origine
feetale peut en effet étre détecté dans le sang maternel dés la dixieme semaine
d’aménorrhée. Le resultat de ce diagnostic de sexe est obtenu en moins d’une semaine.
Si le feetus est de sexe feminin, les investigations ne sont pas poursuivies. Si le feetus
est de sexe masculin et a risque potentiel d’hémophilie A ou B sévére ou modérée, un
diagnostic prénatal (DPN) est proposé au couple. Une interruption medicale de
grossesse est discutée avec les parents en cas de feetus masculin atteint d’une forme
sévere. A I’issue de la consultation, le généticien présente la demande du couple a un
centre pluridisciplinaire de diagnostic prénatal (CPDPN) qui donne son accord ou pas
pour la réalisation du DPN.

Lorsque le DPN est envisagé, celui-ci peut se faire par :

- Prelevement de villosités choriales ou choriocentese a partir de la 11leme
semaine d’aménorrhée. Le risque de fausse-couche lié a ce prélevement varie
entre 0,5 et 1 %,

- Ponction de liquide amniotique ou amniocentese a partir de la 14éme semaine
d’aménorrhée. Le risque de fausse-couche lié a ce prélevement varie entre
0,5 et 1 %,

- Prélevement de sang feetal ou cordocentese a partir de la 20éme semaine
d’aménorrhée. Le risque de fausse-couche lié a ce préléevement varie entre 1
et 5 %,
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Le résultat de ce DPN est obtenu en 2 a 4 semaines et est donné par le généticien
lors d’une consultation. En cas de feetus atteint d’une forme sévere d’hémophilie, le
couple décide de poursuivre la grossesse ou de demander une interruption médicale,

demande qui sera soumise en réunion de CPDPN.

Amniocentése

Transducteur echegraphigue

Aiguille

Vessie
Placenta Placenta
Vagin -Utérus Utérus
S Liquide Liquide —

amniotigue amniotique

& RelayHealth st/ou ase sociétés affilides, 2007, Tous droita réservés

Figure 8: Ponction de liquide amniotique ou amniocentése.

Biopsie de villosités choriales
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Figure 9: Prélevement de villosités choriales ou choriocentése.
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Les techniques de prélévement de tissus feetaux

Foetoscops optique

———__ Cordon ombilical

Pidce & biopsie (cathéter
draspiration ou pince)

L'amniocentése Le prélevement du sang feetal

Le prélévement des villosités choriales ou la biopsie

~

4

Culture des cellules feetales prélevées a 37°C

‘ Diagnostic des maladies géniques et des aberrations (anomalies) chromosomiques I

il

{1

Détection des maladies héréditaires
Analyse des protéines (recherche de protéines anormales)
ou
Analyse de ' ADN (recherche de génes anormaux)

Détection des aberrations chromosomiques
Réalisation du caryotype

Figure 10: Les techniques de prélevement des tissus feetaux lors du diagnostic prénatal.

b) Le diagnostic pré-implantatoire : [2]

Un diagnostic préimplantatoire (DPI), alternative a un DPN, peut étre proposé. Il
consiste a dépister I’anomalie génétique sur I’ceuf fécondé avant son implantation dans
I’utérus maternel. 1l est effectué a partir d’une ou deux cellules prélevées sur un
embryon ageé de 3 jours, issu d’une fécondation in vitro. Seuls les embryons indemnes
sont alors réimplantés dans I’utérus maternel. Cette technique complexe, non dénuée

d’échecs, a I’avantage d’éviter I’interruption médicale de grossesse au cas ou

I’embryon s’avérerait atteint.
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c) Options en matiére de conception pour les porteuses :

Tableau I: Options en matiere de conception pour les porteuses de I’hémophilie [65].

Procédure

Déroulement

Considérations

Fertilisation in
vitro (FIV) et
diagnostic
génétique
préimplantation
(DGPI)

Les ovules de la femme
sont prélevés et fertilisés en
laboratoire avec le sperme
de son conjoint. C’est ce
qu’on appelle la
fertilisation in vitro (FIV).

Lorsque les embryons sont
a un stade de
développement peu avancé,
on effectue un test pour
déterminer s’ils portent le
géne mutant de
I’hémophilie. Seuls les
embryons qui ne
contiennent pas le gene
mutant de I’hémophilie
sont implantés dans
I’utérus de la mére.

Cette intervention est colteuse, et
elle n’est pas disponible partout.
Le taux de réussite de la FIV est
d’environ 30 % par cycle.

La BVC (biopsie des villosités
choriales) ou I’amniocentese est
toujours recommandée afin de
confirmer que le feetus ne porte pas
le géne défectueux.

FIV avec don
d’ovules

Il est également possible
d’utiliser les ovules d’une
donneuse qui n’est pas
porteuse de I’hémophilie.
Dans ce cas, I’enfant ne
court pas le risque d’hériter
du géne de I’hémophilie de
sa mere.

La encore, la FIV est colteuse, et le
taux de réussite est d’environ 30 %
par cycle. 1l est plus élevé si la
donneuse est jeune.

Tri du sperme

Seul le sperme porteur du
chromosome X est utilisé.
Ceci assure la naissance
d’une fille.

La fille peut tout de méme hériter
du géne défectueux et pourrait étre
porteuse. Elle pourrait éprouver des
symptdmes hémorragiques et
transmettre le géne défectueux a ses
enfants.

Cette méthode n’est offerte que
dans des centres spécialisés, a titre
d’outil de recherche, et est encore
au stade d’évaluation.

34




2. Evolution des taux de FVIII/IX durant la grossesse : [2]

Physiologiquement, le taux de FVIII augmente tout au long de la grossesse (entre
1,5 a 4 fois) a la différence du taux de FIX qui n’augmente peu ou pas. Chi montre
ainsi que le taux moyen de facteur chez les conductrices d’hemophilie avant grossesse
et au troisieme trimestre de la grossesse est respectivement de 46 % (extrémes : 20 % a
85 %) et de 121 % (extrémes : 38 % a 205 %) pour les taux de FVIII alors qu’il est 31
% (extrémes : 21 % - 48 %) et de 48 % (extrémes : 36 % - 68 %) pour les taux de FIX.
Néanmoins I’augmentation du taux de FVIII n’étant pas systématique, il doit donc étre
verifié. Chez les conductrices a taux bas, il est donc important de vérifier ce taux en fin
de grossesse vers la 34eme semaine d’aménorrhée dans le but de préparer
I’accouchement. Si le taux de FVIII est inférieur a 50 %, le recours a un traitement par
desmopressine ou FVIII sera nécessaire pour les conductrices d’hémophilie A et aux
FIX pour les conductrices d’hémophile B.

3. Prise en charge pluridisciplinaire :

Au début de chagque grossesse, toute femme conductrice d’hémophilie
(obligatoire ou possible) doit consulter dans un centre spécialisé afin de bénéficier
d’une prise en charge pluridisciplinaire, de facon a limiter le risque hémorragique
maternel et celui du nouveau-ne, impliquant le gynécologue obstétricien,
I’hématologue, I’anesthésiste, le pédiatre, le biologiste, la sage-femme et le

pharmacien.
a) Prise en charge de la mere

Le suivi régulier de la grossesse doit étre assuré par un gyneco-obstétricien. La
naissance d’un enfant hémophile ou susceptible d’étre hémophile doit avoir lieu dans
une maternité de niveau 2 ou 3 disposant d’une unité de néonatologie et/ou de soins
intensifs de néonatologie, en relation avec le CRH, (Centre de Référence Hémophilie)
disposant d’une unité de néonatologie et/ou de soins intensifs de néonatologie et doit
étre planifiée.
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Chez les conductrices a taux bas en dehors de la grossesse, il est recommandé de
contréler le taux de FVIII ou IX juste avant un geste invasif et vers la 34éme semaine
de fagon a autoriser ou non I’anesthesie locorégionale et a savoir s’il est nécessaire de
corriger la coagulation pour [I’accouchement pour eviter les complications

hémorragiques. [66]

Si le taux de facteur est supérieur a 50 %, I’anesthésie locorégionale pourra étre

autorisée et aucun traitement substitutif ne sera mis en place pour I’accouchement.

= Dans le cas contraire, I’anesthésie locorégionale ne sera pas réalisée (un
hématome de I’axe cérébro-spinal peut &tre provoquée par le retrait d’un cathéter pour
anesthésie peridurale et par la suite une paralysie flasque, une dorsalgie et réapparition
de I’engourdissement, une faiblesse ou du dysfonctionnement intestinal et vésical). Un
traitement approprié (desmopressine, FAH) devra étre mis en place pour
I’accouchement, avec possibilité de proceéder a une analgésie a I’aide d’opioides
administrés par voie intraveineuse (p. ex.fentanyl, mépéridine) et/ou de protoxyde
d’azote.

Concernant le mode optimal d’accouchement, Les deux modes d’accouchement
(voie basse ou voie haute) sont possibles en fonction des conditions obstétricales. En
I’absence de facteur de risque identifié, la voie basse est recommandée, sinon devant
toute difficulté potentielle de cette derniere, un recours précoce a la césarienne devra

étre discuté.

Un certain nombre de publications ont établi un lien entre le mode
d’accouchement et le risque d’hémorragie intra-cranienne (HIC) ou extra-cranienne
(HEC) chez le nouveau-né hémophile. L’incidence cumulative d’HIC est beaucoup
plus élevée chez les nouveau-nés hémophiles que chez les non-hémophiles (3,6 %
versus 0,03 a 0,05 %). [67-70]
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Les procédures de monitoring invasif tels que les prélevements sanguins foetaux
au scalp et la pose d’electrodes feetales sont contre-indiqués car ils peuvent augmenter

le risque de saignement.
b) Prise en charge du nouveau-né :

Le nouveau-né doit étre considéré hémophile jusqu’a preuve du contraire. La
survenue d’une hémorragie chez le nouveau-né hémophile sévere en période néonatale
survient essentiellement la premiere semaine et est provoquée par un traumatisme
obstétrical (3 a 4 % d’HIC) ou apres un geste invasif (ponction veineuse,

intramusculaire, chirurgie...). [71]

En salle de naissance, sauf détresse vitale, les gestes systématiques d’aspiration
ou de recherche d’imperforation seront reportés apres résultat du diagnostic
d’hémophilie. La supplémentation par vitamine K est indispensable comme chez tout
nouveau-né et doit se faire par voie orale, la voie intramusculaire étant contre-
indiquée.

Deés la naissance, un dosage du FVIII ou du FIX devra étre effectué chez le
nouveau-né sur sang de cordon ou sur une voie veineuse périphérique facile d’acces
(de préférence sur le dos de la main). Ce prélevement sera suivi d’une compression
manuelle prolongée (10 minutes) et de la mise en place d’un pansement compressif
durant 24 heures. Tout dosage de FIX inférieur a 50 % a la naissance doit étre contr6lé
systématiquement entre 3 et 6 mois quel que soit le degré de sevérité de I’némophilie

familiale, compte tenu d’un taux physiologiquement bas de FIX a la naissance. [72]

Tout nouveau-né susceptible d’étre hémophile doit bénéficier d’un examen
clinigue minutieux, au minimum quotidien par un pédiatre et ce des la salle de
naissance afin de dépister des signes cliniques précoces pouvant témoigner d’un
saignement intracranien, qu’ils soient non spécifiques (cri anormal, pleurs incessants,

paleur, anémie, ictére, apnée, vomissement, baisse d’appétit, hypo/hypertonie) ou
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spécifiques (convulsions, fontanelle bombée, somnolence/léthargie, parésie des
membres, coma). Ces signes ne sont pas toujours immeédiats et peuvent étre retardes

(délai moyen de diagnostic de 4,5 jours. [73,74]

L’administration par voie orale de vitamine K (prévention de la maladie
hémorragique du nouveau-né), est a privilégier selon le schéma thérapeutique simple
en 3 doses de 2 mg chez le nouveau-né a terme et hebdomadaire chez le prémature
jusqu’a son terme corrigé. En cas de prématurité et d’un poids de naissance inférieure
a 1 500 g I’administration hebdomadaire se fera par voie intraveineuse lente,

I’injection intramusculaire étant contre-indiquée. [72]

Chez le nouveau-neé hémophile, un certain nombre de gestes, non indispensables,
sont formellement contre-indiqués : injection intramusculaire, prise de temperature
rectale. Les traitements de type immunisation (exemple de la prévention pour
I’hépatite B) peuvent étre faits par voie sous-cutanée avec le respect des précautions
habituelles (compression post-injection). Les injections d’antibiotiques seront faites
par voie intraveineuse. En revanche les gestes invasifs s’ils sont indispensables
peuvent étre effectués pour un diagnostic (type ponction lombaire, ponction
artérielle...) ou une situation d’urgence (par exemple : ponction pleurale) mais sous

couvert d’un traitement substitutif afin de corriger I’hémostase : [55,75,76]

Aucun geste chirurgical non urgent ne doit étre réalisé (circoncision par
exemple). Toute chirurgie urgente doit étre organisée en collaboration avec le médecin
du CRH afin de discuter le traitement par FAH.

b-1/ La place de I’imagerie : [55,75,76,77,78,79,80,81]

Il n’y a actuellement pas de recommandation concernant la réalisation d’une
imagerie ciblée, chez le nouveau-né hémophile. Il n’existe pas de haut niveau de
preuve en faveur de I’utilisation en routine de I’échographie transfontanellaire (ETF) ;

si cet examen est décidé, il n’y a pas non plus de consensus sur le moment optimal de
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réalisation. Si ’ETF est un examen simple et non invasif, elle est opérateur-dépendant
et ne permet pas d’exclure les hématomes sous-duraux ni les hémorragies de la fosse
postérieure. Seul le scanner cérébral pose le diagnostic, une ETF peut étre normale
méme en cas d’HIC vraie. Certains preconisent la réalisation d’un scanner cérébral
systématique dans les premieres 24 heures chez un nouveau-né hémophile, d’autres
seulement en cas de suspicion clinique. Certains auteurs préconisent egalement la
réalisation systématique d’un scanner durant la premiére semaine de vie d’un
hémophile sévere ou modéré, en cas d’accouchement traumatique. En cas de suspicion
cliniqgue d’HIC, lorsque le diagnostic d’hémophilie est fait, un traitement substitutif
par FAH est débuté immédiatement dans I’attente de la réalisation et des résultats d’un

scanner cérébral.
b-2/ Prématurite : [75,76,82,83,84]

Le nouveau-né prématuré est a risque de saignement important, risque en partie
lie & I'immaturité de son hémostase : chez le prématuré non hémophile, le risque de
présenter une HIC sévere (grade 3 ou 4) est d’environ 7 % pour un poids de naissance
inférieur ou égal a 1 500 g, de 5 % pour une naissance avant la 32éme semaine d’age

gestationnel et de 29 % de présenter une HIC tous grades confondus a 26-27 semaines.

L association ~ hémophilie-prématurité  peut  toutefois  faire  craindre
I’augmentation de ce risque hémorragique grave. A ce jour, il n’existe pas de
recommandation de traitement des hémophiles nés prématurément. Les rares donnees
publiées se réesument a quelques cas cliniques. Une enquéte réalisée au Royaume-Uni,
rapporte que 50 % des équipes réalisent une injection « préventive » de facteur anti-

hémophilique dans ce contexte de prématurité.
b-3/ La durée du séjour en maternite : [75,85,86]

Le risque d’HIC est maximal au cours de la premiére semaine de vie ce qui

justifie une surveillance rapprochée pendant cette période. De ce fait, une durée
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minimale de 5 jours d’hospitalisation est souhaitable. A défaut, les parents ayant eté
informés des signes d’alerte devront consulter au moindre doute. Si leur niveau de
compréhension est jugé insuffisant ou si le milieu social est défavorable, une
prolongation du séjour en maternité est souhaitable. Avant la sortie de maternité un
rendez-vous rapide doit étre organisé avec le CRH pour la poursuite de la prise en

charge.
C) Le post-partum

Le post-partum est une période critique pour les conductrices, notamment celles
qui ont un taux de facteur bas. Le taux de FVIII revient progressivement a son taux
basal dans les jours qui suivent I’accouchement. Un retour rapide a un taux de FVIII
bas peut contribuer au risque d’hémorragie du post-partum. Des saignements plus
abondants peuvent donc étre observes chez les conductrices d’hémophilie A a taux
bas. Selon les données de la litterature, I’incidence des complications hémorragiques
de I’accouchement et du post-partum est plus élevée chez les conductrices et varie de
10 a 48 % pour les hémorragies primaires du post-partum versus 5 % dans la
population générale et de 2 a 55 % pour les hémorragies secondaires versus 0,7 % dans

la population générale.

Un traitement par antifibrinolytiques peut étre mis en place associé a la
desmopressine ou des FVIII chez les conductrices d’hémophilie A a taux bas et des

FIX chez les conductrices d’hémophilie B a taux bas.

Des hémorragies importantes secondaires a une interruption médicale de
grossesse ou a une fausse couche spontanée ont également été décrites. Il convient
donc de rappeler que tout geste invasif chez les conductrices a taux bas présente un
risque hémorragique et necessite un traitement substitutif. Une surveillance réguliére
du taux de FVII/IX et du taux d’hémoglobine devra étre effectuée durant la période
du post-partum. [87-90]
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I. Matériels et méthodes

A. Type d’étude :
Il s’agit d’une enquéte transversale, descriptive et analytique.

L'étude a été approuvée par le comité d'éthique local et le consentement libre et
éclairé de toutes les patientes a été obtenu (Annexes 1,2).

B. Lieu de I’étude :

L’enquéte a été menée auprés des mamans des patients hémophiles suivis au
service d’Hématologie et Oncologie Pediatrique (SHOP) et du service des Urgences
Médicales Hospitalieres (UMH) de I'hopital universitaire Ibn Sina de Rabat.

C. Période de I’étude :

Les données ont été recueillies a la suite d’une collecte de données durant la
période de Février 2021 a Mars 2021.

D. Critéres d’inclusion et d’exclusion :
1. Criteres d’inclusion :

Sont inclus dans notre étude, toutes les mamans de patients hemophiles A ou B,
enfants ou adultes, suivis au niveau du SHOP et du service des UMH de I'nopital
universitaire Ibn Sina de Rabat (en étant un groupe réduit et fixe), et ayant consenti a
la participation a I’étude et qui ont été joignables par appel téléphonique pendant la
durée de la collecte.

Nous n’avons pas prévus un échantillonnage mais une inclusion de toutes les
mamans des patients hémophiles.

2. Critéeres d’exclusion :
Sont exclus de cette étude :
e Les femmes conductrices de I’hémophilie qui n’ont jamais eu d’enfant

hémophile.
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e Les mamans de patients hémophiles dont le numéro de téléphone n’est pas

mentionné dans le dossier medical.
e Les mamans de patients hémophiles non suivis au niveau des deux services.
e Toute personne ne voulant pas participer a I’étude.
e Toute personne injoignable pendant la période de collecte des donnees.

E. Variables a recueillir (annexes 3,4)
1. Variables relatives a la maman conductrice de I’hémophilie :
a) Caractéristiques Sociodémographiques :

- Age : en années.
- Région de résidence actuelle.
- Distance entre le lieu d’habitat et le centre de soins : estiméee en kilometres.
- Situation familiale : mariée, divorcée ou veuve.
- Niveau de scolarité : analphabete, primaire, collége, lycée ou université.
- Statut socio-économique : Avec ou sans emploi.

- Revenu : Moins de 1000dhs/mois, Entre 1000 Dhs et 2500 Dhs/ mois, Entre
2500 Dhs et 5000 Dhs/ mois, Plus de 5000 Dhs/mois.

- Assurance maladie : AMO (CNSS ou CNOPS), RAMED ou aucune.
b) Comorbidités et Antécédents
- Antécedents pathologiques personnels : oui ou non.

- Antécedents obstétricaux : Nombre de grossesses, nombre d’enfants vivants,

nombre d’avortements.
- Antécédent d’hémophilie dans la famille : oui ou non.

- Nombre d’enfants hémophiles.
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c) Connaissances de la maman sur la maladie
- La connaissance de la définition de I’hémophilie : oui, non.

-La connaissance du mode de transmission de I’némophilie (statut de conductrice

d’hémophilie) : oui, non.
d) Données cliniques et biologiques
- Signes cliniques hémorragiques : oui, non.

- Diagnostic du risque hemorragique (dosage des facteurs de coagulation) : oui,

non.
- Diagnostic génétique : oui, non.
- Connaissance du diagnostic prénatal : oui, non.
2. Variables relatives a I’enfant hémophile :
a) Caractéristiques Sociodémographiques :
- Age du patient hémophile en années.
- Patient vivant ou décédé.
- Niveau de scolarité : analphabete, primaire, collége, lycée ou université.
- Statut socio-économique : Avec ou sans emploi.
b) Expérience avec la maladie :
- Age de diagnostic en mois.

- Circonstances de deécouverte : accident hémorragique, antécédent familial
d’hémophilie, découverte fortuite.

- Type d’hémophilie : A, B, ou méconnu par la maman.
- Sévérite de I'némophilie : Sévere, modéré, minime ou meconnu par la maman.

- Nombre d'accidents hemorragiques par mois.
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- Nombre d’hospitalisations dans les 12 derniers mois.

- Le suivi de la maladie : oui, non. Fréquence.

- Consultation aux urgences : oui, non.

- Administration du traitement : par la maman, par une aide-soignante, autres.

3. Retentissement de la maladie sur la qualité de vie et psychologie des

mamans conductrices d’hémophilie :
- Sentiment de culpabilité : oui, non.
- Support de I'entourage dans la vie quotidienne : oui, non.
- Participation a la vie associative et groupes d’échange : oui, non.

- Décision de planification familiale : oui, non.
F. Les instruments de mesure :

1. Evaluation de la qualité de vie générale de la maman des patients
hémophiles :

a) Le questionnaire SF12 : Short-Form 12 (Annexe 5) :

La version arabe marocaine du SF-12 utilisée dans notre étude a été établie au
cours du travail d’Obtel et Al a la suite d’une procédure de traduction transculturelle a
deux etapes, donnant au final la version adaptée a la population marocaine, conforme
aux criteres de validité et de fiabilité. [91]

Il est constitue de 12 questions réparties en 8 dimensions, quatre d’entre elles ont
2 items chacune, les dimensions restantes n’ont en qu’un seul. Chaque questiona3 a5
niveaux de réponses, cotés de 1 a 5, permettant d’obtenir 2 scores sommaires, les
résumés de santé physique et mentale (PCS et MCS) en appliquant un algorithme de
cotation. . Le score obtenu pour le PCS et MCS varie entre 0 et 100, ou 0 signifie une

qualité de vie tres basse et 100 le meilleur niveau de qualité de vie.
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Les scores des questions et des échelles sont calculés en suivant trois étapes :

e Le codage des 12 questions [92] :

A pour but de calculer a partir des réponses aux questions les scores des échelles.

Plusieurs étapes sont nécessaires pour réaliser cette procedure :
» Changer les valeurs incohérentes en valeurs manquantes :

Les valeurs incohérentes sont les valeurs qui sont soit inférieures aux codes de la
liste du choix de réponses ou soit superieures aux codes de la liste du choix de
réponses. Elles s’expliquent genéralement par une erreur de saisie. Si possible, elles
doivent étre corrigées apres veérification des réponses sur le questionnaire original. Si
ce questionnaire (par exemple le document papier) n’est pas accessible, les valeurs
incohérentes doivent étre considérées comme des valeurs manquantes qui seront par la
suite estimeées. L’estimation de la valeur manquante est la moyenne des réponses du
méme sujet aux autres questions de I’échelle. 1l est conseillé d’estimer toutes les
valeurs manquantes pour tous les individus ayant répondu a plus de la moitié des

questions de I’échelle.
» Recoder les valeurs pour 12 questions.
» Estimer et remplacer certaines valeurs manquantes.
e le calcul des scores :

Les scores des 12 questions et des échelles sont calculés de fagon qu’un score

éleve corresponde a un meilleur état de sante.

» Pour le score activité physique (PF) : c’est la somme algebrique des valeurs
finales des questions 33a + 33b. Le score de cette échelle est calculé de facon a ce

qu’un score élevé indique une meilleure activité physique.
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» Pour le score limitations dues a I’état physique (RP) : c’est la somme
algébrique des valeurs finales des questions 34a + 34b. Le score de cette échelle est

calcule de fagon a ce qu’un score élevé indique I’absence de limitations dues a I’état
physique.
» Pour le score douleurs physiques (BP) : c’est la somme algébrique des valeurs

finales des questions 36. Le score de cette échelle est calculé de fagon a ce qu’un score

élevé indique une absence ou peu de douleurs physiques.

» Pour le score santé percue (GH) : c’est la somme algébrique des valeurs
finales des questions 32. Le score de cette échelle est calculé de fagon a ce qu’un score

élevé indique une meilleure santé pergue.

» Pour le score vitalite (VT) : c’est la somme algébrique des valeurs finales des
questions 37b. Le score de cette échelle est calculé de fagcon a ce qu’un score elevé

indique une meilleure vitalite.

» Pour le score vie et relation avec les autres (SF) : c’est la somme algébrique
des valeurs finales des questions 38. Le score de cette échelle est calculé de facon a ce

qu’un score élevé indique une meilleure vie relationnelle avec les autres (vie sociale).

» Pour le score limitations dues a I’état psychique (RE) : c’est la somme
algébrique des valeurs finales des questions 35a + 35b. Le score de cette échelle est
calculé de fagon a ce qu’un score élevé indique moins de limitations dues a I’etat

psychique.

» Pour le score santé psychique (MH) : c’est la somme algébrique des valeurs
finales des questions 37a + 37c. Le score de cette echelle est calculé de fagon a ce

qu’un score élevé indique une meilleure santé psychique.

47



Tableau I1: Dimensions et items du SF12 [93].

Dimensions ltems
['activité physique (PF=33a + 33b)
la vie et les relations avec les autres (SF= 38)
les douleurs physiques (BP= 36)
la santé percue (GH= 32)
la vitalité (VT= 37h)
les limitations dues a I’état psychique (RE= 35a + 35h)
les limitations dues a I’état physique (RP= 34a + 34b)
la santé psychique (MH= 37a + 370

e Transformation linéaire des scores de chaque échelle :

Cette étape a pour objectif de transformer le score d’origine de chaque échelle en
un score qui s’étend de 0 a 100. Cet objectif est obtenu par I’application de la formule

suivante [94].

Score transformé pour chaque échelle= (score d’origine de I’échelle — plus petit
score d’origine possible) / (étendue possible des scores d’origine pour cette échelle)
*100.

Les moyennes et les déviations standards sont issues de notre étude, les

ponderations sont issues des études réalisees aupres de la population américaine. [92]
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Tableau I11: Calcul des scores de SF12 (les informations nécessaires pour appliquer cette

formule) [93].

Calcul des scores d’origine de Plus petite et plus grande Etendue possible des
chaque échelle (aprés valeur possible du score scores d’origine
I'estimation des valeurs d’origine
manguantes)
PF’' 33a+33b 2-6 4
RP’ 34a+34b 2alo 8
BP’ 36 1a6 5
GH'32 Tab 4
VT'37b 146 5
SF’38 1a5 4
RE'35a+35b 2al1o 8
MH'37a+37b 2al2 10

Le calcul des scores resumés psychiques (MCS) et physiques (PCS) : se fait en

deux étapes :

> le calcul des scores standardisés pour chacune des échelles du SF12 en

utilisant les formules suivantes (Tableau 1V).

> le calcul des scores agregés physiques (PCS) et psychiques (MCS) en utilisant

les formules suivantes (Tableau V)
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Tableau I'V: Calcul des scores des 8 items de SF12 [93].

PFz (PF - 65,685)/-12,55
RPz (RP - 52,27125)/13,9625
BPz (BP =53,098)/19,11

GHz (GH - 40,8575)/11,05
VTiz (VT - 41,28)/5,228

SFz (SF - 63,4075)/12,0275
REz (RE-57,42)/8

MHz (MH - 40,044)/7,229

Tableau V: Calcul des scores des 8 items de SF12 [93].

PCS [(PFz*0,42402) + (RPz*0,35119) + (BPz*0,31754) + (GHz*0,24954) +

(VTz*0,02877) + (SFz*-0,0753) + (REz*-0,19206) + (MHz*-0,22069)]*10 + 50

MCS [(PFz*-0,22999) + (RPz*-0,12329) + (BPz*-0,09731) + (CHz*-0,01571)

+ (VIz*0,23534) + (SFz#0,26876) + (REZ*0,43407) + (MHZz*0,48581)]*10 + 50

2. Evaluation de la santé psychologique et mentale chez la maman des

patients hemophiles :
a) le questionnaire HADS : Hospital Anxiety and Depression scale

(Annexes 6,7) : [95]

La version arabe marocaine de I’HADS que nous avons utilisée pour notre travail
a ete validée en 2017, au cours d’un travail réalisé par Bendahhou et al. Cet instrument
est fait de deux sous-échelles, I’anxiéte et la dépression, comportant 7 items chacune et

tout item est cotée de 0 a 3, pour un total maximal de 21 pour chaque score. Afin de
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détecter les symptdbmes d’anxiété et de dépression, une stratification des scores

obtenus a eteé proposée :
- <7 : Pas de symptomes
- 8210 : symptbmes légers
- 11 a 15 : symptomes moderés
- > 15 : symptdmes séveres.
G. Le recueil des données et méthodologie :
Les mamans des patients hémophiles ont été contactées par appel téléphonique.

Les numeros de telephones ont été recueillis a partir des dossiers médicaux ,sous
forme papier et forme informatisee, de chaque patient hémophile que ¢a soit dans le
service d’hématologie et oncologie pédiatrique (SHOP) (pour les patients ayant moins
de 18ans), ou dans le service des urgences médicales hospitalieres (UMH) ( pour les

patients ayant plus de 18ans).

La note d’information et le consentement libre et éclairé ont été lus en premier,
afin d’informer chacune des mamans sur le but du travail et confirmer leur accord pour
participer au travail. Des enregistrements audio ont été pratiqués afin d’enregistrer leur
accord.

Toutes les donnees des variables relatives a la maman et a I’enfant hémophile ont
été recueillies en premier. Ensuite celles des deux questionnaires HADS : Hospital
Anxiety and Depression scale (pour évaluer leur santé psychologique et mentale) et

SF12 : Short-Form 12 (pour évaluer leur qualité de vie générale).

Les renseignements de chaque cas ont été notés sur les fiches d’exploitation,
permettant ainsi d’étudier le profil des mamans de patients hémophiles dans notre

population d’etude.
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H. Analyse statistique :

Les variables continues ont été présentées sous forme de moyenne * écart-type
pour les variables avec une distribution normale, et comme médiane et intervalle
interquartile (IQR) pour les variables avec des distributions asymétriques. Pour les
variables catégoriques, les pourcentages de patients dans chaque catégorie ont été

calculés.

La qualité de vie de la maman a été la variable dépendante. Les associations entre
La qualité de vie et la santé psychologique et mentale de la maman et les co-variables
d'intérét ont ete étudiées en régression linéaire univariée et multivariée. Une valeur P

bilatérale < 0,05 a été considérée comme statistiquement significative.

Les analyses statistiques ont été effectuées a l'aide de SPSS pour Windows
(SPSS, Inc., Chicago, IL, USA).

Il. Résultat
A. Analyse descriptive.

1. Population étudiée :

Un total de 270 patients hémophiles a été ciblé pour notre étude : 116 patients
hémophiles adultes au service des urgences médicales hospitalieres (UMH) et 154
patients hémophiles enfants au service d’hématologie et oncologie peédiatrique
(SHOP).

82 d’entre eux avaient des dossiers incomplets. 19 d’entre eux ont été exclus a
cause du déces de leurs mamans, 76 patients sont restés injoignables pendant la durée

de collecte de données, et 2 patients n’avaient pas de nationalité marocaine.

Finalement, les informations de 91 patients hémophiles, dont 69 mamans

conductrices de I’hemophilie, ont été utilisées pour I’établissement de notre travail.
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Nombre de personnes

2. Caractéristiques de la population étudiée :
a) Variables relatives a la maman conductrice de I’hémophilie :
+ Caractéristiques Sociodémographiques :
> Age:

L’age moyen des mamans était de 40.27 £ 10.7 ans, variant entre 22 et 67 ans.

I

w

]

0

22 24 2526 27 28 29 30 31 32 33 35 37 38 39 40 41 42 43 45 46 48 49 50 51 53 55 58 60 63 65 67
Age

H Total

Figure 12: Répartition selon I'age de la population étudiée.
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» Région de résidence :

Le lieu de résidence de notre population étudiée est largement varié, le tableau

V1 décrit cette répartition géographique.

Tableau VI: Distribution géographique selon la région de résidence actuelle.

Région N %
Tanger — Tétouan — Al Hoceima 20 28,99%
L'oriental 1 1,45%
Fés - Meknes 3 4,35%
Rabat - Salé- Kénitra 34 49,28%
Béni Mellal- Khénifra 2 2,90%
Casablanca- Settat 7 10,14%
Marrakech - Safi 1 1,45%
Daréa - Tafilalet 1 1,45%
Souss - Massa 0 0
Guelmim - Oued Noun 0 0
Laayoune - Sakia El Hamra 0 0
Dakhla-Oued Eddahab 0 0
Total 69 100
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Le découpage régional du Maroc
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1.45%
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Laayoune-Sakia El Hamra
Dakhla-Oued Eddahab

Figure 13: Distribution géographique selon la région de résidence actuelle.
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> Distance entre le lieu d’habitat et le centre de soins :

37 patients habitent a environ moins de 100km du centre de santé ; 16 patients
habitent entre 100 et 300 km du centre de santé, et 16 patient habitent a environ plus

de 300 km du centre de santé.

60,00%

53,62%
50,00%
40,00%

30,00%

23,18% 23,18%

Pourcentage %

20,00%

10,00%

0,00%
moins de 100km entre 100 et plus de 300km
300km

Distance entre milieu d'habitat et le centre de soins

Figure 14: Répartition selon la distance entre le lieu d’habitat et le centre de soins.
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> Situation familiale :

Parmi nos 69 mamans conductrices, 51 sont mariées, 10 sont divorcée, et 8 sont
Veuves.

80 73,9

70

60

R
> 50
4
€ 40
o
3 30
o
20 14,5
! 11,6
; - -
0
Mariée Divrocée Veuve

Statut marital

Figure 15: Répartition selon la situation familiale.

Parmi les 10 femmes divorcées, 6 ont signalé que des difficultés conjugales

menant au divorce sont survenues en raison de la présence de la maladie.
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H L'hémophilie était la cause du
divorce

M L'hémophilie n'était pasla cause
du divorce

Figure 16: Répartition des femmes divorcées selon la cause du divorce.
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> Niveau de scolarité :

29 participantes n’ont pas recu d’éducation académique, 13 sont allées a I’école
primaire, 8 ont atteint le collége, 12 ont atteints le lycée, et 7 ont fait des études

universitaires.

H Analphabéte
M Primaire

B Collége

M Lycée

M Université

Figure 17: Répartition selon le niveau de scolarité.
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> Statut socio-économique :

Dans notre étude, 17 mamans sont actives professionnellement, pendant que 52

sont sans emploi.

24,60%

M Oui

W Non

Figure 18: Répartition selon le statut socio-économique.
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> Revenu:

51 des participantes avaient un revenu inférieur a 1000 dirhams, 13 avaient un
revenu entre 1000 et 2500 dirhams, 5 personnes estimaient avoir un revenu entre 2500

et 5000 dirhams, et aucune participante n’avait un revenu plus de 5000 dirhams.

M Moins de 1000 dhs

M Entre 1000 et 2500 dhs
M Entre 2500 et 5000dhs
M Plus de 5000 dhs

Figure 19: Répartition selon le revenu personnel.
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» Assurance maladie :

Toutes nos participantes, a I’exception de 5, ont une couverture sociale :

5 ont la CNOPS (Caisse nationale des organismes de prévoyance sociale), 8 ont

la CNSS (Caisse nationale de sécurité sociale), 2 participantes bénéficient d’une

assurance des FAR (Forces Armées Royales), et 49 sont prestataires du RAMED.
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Figure 20: Répartition selon la couverture sociale.
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% Comorbidités et Antécédents :
» Antécédents obstétricaux :
y  Nombre de grossesses :
Le nombre de grossesses par maman est reparti comme suivant :

12 mamans sont tombées enceinte 1 fois, 14 mamans sont tombées enceinte 2
fois, 15 mamans sont tombées enceinte 3 fois, 11 mamans sont tombées enceinte 4
fois, 8 mamans sont tombées enceinte 5 fois, 5 mamans sont tombées enceinte 6 fois, 2
mamans sont tombées enceinte 7 fois, et 2mamans sont tombées enceinte 8 fois.

25%
22%

20%
20%
17%
16%
15%
12%
10% 1 1
7%
0, ‘ .
598 3% 3%
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1 2 3 4 5 7
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Pourcentage %

Nombre de grossesses

Figure 21: Répartition selon le nombre de grossesses.
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Yy  Nombre d’enfants vivants :

14 mamans ont un seul enfant vivant, 18 mamans ont 2 enfants vivants, 24
mamans ont 3 enfants vivants, 4 mamans ont 4 enfants vivants, 8 mamans ont 5

enfants vivants, et 1 maman a 6 enfants vivants.
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Figure 22: Répartition selon le nombre d’enfants vivants.
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Yy  Nombre d’avortements :

46 mamans n’ont jamais avorté, tandis que 17 ont avorté une seule fois, et 6 ont
avorté 2fois.

70% 67%
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Figure 23: Répartition selon le nombre d’avortements.
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» Antécédent d’hémophilie dans la famille :

La présence d’hémophilie dans la famille est confirmée chez 37 participantes,

tandis que les enfants de 32 femmes sont des cas uniques.

E NON

HOUl

Figure 24: Répartition selon les antécédents d’hémophilie dans la famille.
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>  Nombre d’enfants hémophiles :

47 patientes ont un seul enfant hémophile, alors que 22 patientes ont deux.

80%

68%
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40%

32%

Pourcentage %

30%

20%

10%
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Figure 25: Répartition selon le nombre d’enfants hémophiles pour chague maman.
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+»» Connaissances de la maman sur la maladie :
» Connaissance de la définition de I’hémophilie :

51 de nos mamans connaissent un minimum de notions concernant la pathologie

de I’hémophilie, et 18 patientes n’en connaissent pas la définition.

B0 74%
70%
60%
50%
40%
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NON Qul

Connaissance de la définition de I'hémophilie

Figure 26: Répartition selon la connaissance de la définition de I’hémopbhilie.
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» Connaissance du mode de transmission de I’hémophilie :

43 mamans sont conscientes du fait qu’elles sont des conductrices de
I’hémophilie et connaissent le mode de transmission de notre pathologie, tandis que 26

patientes ne le connaissent pas.
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Figure 27: Répartition selon la connaissance du mode de transmission de I’hémophilie.
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+ Données cliniques et biologiques :
> Signes cliniques hémorragiques :

18 personnes présentaient des signes cliniques hémorragiques anormaux, et 51

personnes ne présentaient aucune symptomatologie clinique hémorragique anormale.

M Oui
W Non

Figure 28: Répartition selon la présence de signes cliniques hemorragiques.
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> Diagnostic du risque hémorragique (dosage des facteurs de

coagulation) :

Aucune participante n’a bénéficié d’un diagnostic du risque hémorragique ou un

dosage de facteurs de coagulation FVIII ou FIX.
> Diagnostic génétique :

Aucune participante n’a fait un test génétique du géne codant pour le F8 /F9 pour

confirmer son statut de conductrice.
» La connaissance du diagnostic prénatal :

6 participantes seulement connaissent le diagnostic prénatal.

W Non

B Oui

Figure 29: Répartition selon la connaissance du diagnostic prénatal.
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b) Variables relatives a I’enfant hémophile (Rapportés par la

maman) :
+ Caractéristiques Sociodémographiques :
> Age du patient hémophile :

Dans notre échantillon de patients hémophiles, 1’age des patients hémophiles

varie entre 2 et 40 ans, avec une moyenne de 15,24 + 8.9 ans.

2 3 456 7 8 910111213 14151618 1920 21 22 23 24 25 26 27 28 30 31 33 35 37 40

Age des patients hémophiles

7

6

Nombre de personnes
%] w =Y w

=

o

Figure 30: Répartition selon I’age des patients hémophiles.

Parmi ces 91 patients hémophiles, 8 sont décédés a cause des complications de

I’hémophilie, tandis que 83 patients sont vivants.
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M Décédé

W Vivant

Figure 31: Répartition selon le pourcentage d’enfants hemophiles décédés et vivants.
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> Niveau de scolarité :

Trois patients hémophiles n’ont pas recu d’éducation académique, 15 sont en
préscolaire, 30 sont allés a I’école primaire, 18 ont atteint un niveau collégial, 19 sont

arrivés au lycée et 6 ont fait des études universitaires.

6;7% 3:3%

W Analphabete
M Préscolaire
M Primaire

m Collége

W Lycée

W Université

Figure 32: Répartition selon le niveau de scolarité des patients hemophiles.
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>  Statut socio-économique :

Dans notre étude, 71 patients étaient professionnellement actifs (10 avaient un
travail et 61 faisaient des études), pendant que 20 étaient sans emploi et ne faisaient

pas d’études.

W Avec emploi
M Etudiant

m Sans emploi

Figure 33: Répartition selon le statut socio-économique des patients hémophiles.
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“ Expérience avec la maladie :

> Aqge de diagnostic :

L’age médian du diagnostic est de 18mois + 25.52, variable entre 1 et 180 mois.

A noter qu’un enfant n’a été diagnostiqué hémophile qu’aprés son déces.

» Circonstances de découverte :

Le diagnostic de I’hémophilie a été pose suite a un accident hémorragique chez
69 patients, et suite a un antécédent familial d’hémophilies chez 21 patients. Tandis

qu’une seule personne a été diagnostiquée hémophile d’une maniére fortuite.

80 75,8
70
60
50
40

30

pourcentage %

20

10
1,1

Accident hémorragique Antécédent familial Découverte fortuite
d'hémophilie

circonstances de découverte

Figure 34: Répartition selon les circonstances de découverte de la maladie.
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> Type d'hémophilie :

Notre étude compte 57 patients hémophiles de type A, 12 patients hémophiles de

type B, et 22 patients ont un type méconnu par les mamans.

mA
mB

W Inconnu

Figure 35: Répartition selon le type d’hémophilie chez les patients hemophiles.
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> Séveérité de I'hémophilie :

Dans notre étude, 23 patients ont une forme d’hémophilie sévere, 15 ont une

forme modérée, et 13 ont une forme mineure, tous types confondus.

En revanche, les mamans de 40 patients ne connaissent pas le degré de sévérité

de leur maladie.

W Mineure
W Modéré
M Sévere

M Inconnu

Figure 36: Répartition selon la sévérité de I’hémophilie.
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> Nombre d'accidents hémorragiques par mois.

Le nombre d’accidents hémorragiques par mois chez les patients hémophiles

varie entre 0 et 8, avec une moyenne de 2.58 £ 1.5.

30

25

20
15
10 I
; O =
1 2 3 4 5

6 7 8

nombre de personnes

193]

nombre d'accidents hémorragiques/mois

Figure 37: Répartition selon le nombre d’accidents hémorragiques par mois.
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> Nombre d’hospitalisations dans les 12 derniers mois :

68 patients ont été hospitalisés moins de 5 fois au cours de I’année précédente,

tandis que 23 patients ont été hospitalisés 5 fois ou plus.

M < de 5 hospitalisations

W = de 5 hospitalisations

Figure 38: Répartition selon le nombre d’hospitalisations.
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> Le suivi de la maladie :

En dehors des cas urgents, la fréquence de suivi est estimée d’une fois par mois
pour 4 patients, une fois chaque 3 mois pour 4 patients, une fois chaque 6mois pour 24

patients, et une fois par an pour 13 patients.

46 patients ont choisis de ne pas faire un suivi.

60,0
50,5
50,0
R 40,0
[+3]
)
8
€ 30,0 26,4
2
2
2 20,0 ‘ 14,3
100 4,4 4,4 I
0,0 -
1fois/1mois 1fois/3mois 1fois/6mois une fois/an aucun suivi

Fréguence de suivi

Figure 39: Répartition selon la fréquence de suivi.
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» Consultation aux urgences :

Parmi nos 91 patients, 71 consultent aux urgences en cas d’accident

hémorragique, et 20 ne le font pas.

21,98%

W oui

Hnon

Figure 40: Répartition selon la consultation aux urgences.
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» Administration du traitement par la maman :

17 patients font leurs injections a I’aide de leurs mamans, contrairement aux 74

autres patients.

18,68%

W oui

Hnon

Figure 41: Répartition selon I’administration du traitement par la maman.
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c) Retentissement de la maladie sur la qualité de vie et psychologie

des_mamans conductrices d’hémophilie
% Sentiment de culpabilité :

33 mamans se sentent coupables envers la situation de leurs enfants,

contrairement aux 36 mamans restantes.

52,20%

H Oui

W Non

47,80%

Figure 42: Répartition selon le sentiment de culpabilité éprouvé par les mamans.
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¢ Support de I'entourage dans la vie quotidienne :

35 mamans rapportent avoir recu de I’aide (matériel et/ou moral) de la part d’un

membre (ou plusieurs) de leur entourage, tandis que 34 mamans n’en regoivent pas.

M Oui

W Non

Figure 43: Répartition selon la contribution de I’entourage.
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+ Participation a la vie associative et groupes d’échange :

27 mamans ont décidé d’étre membres d’une association ou d’un groupe
d’échange et de participer a des évenements dédiés aux patients hémophiles, et 42

mamans ont choisis le contraire.

H Oui

39,10%

W Non

Figure 44: Répartition selon la participation a la vie associative et groupes d’échanges.
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+ Décision de planification familiale :

29 mamans ont pris la décision de réduire le nombre des naissances dans leur

couple contrairement aux 40 autres mamans.

M Oui

W Non

Figure 45: Répartition selon la décision de planification familiale.
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Les tableaux suivants sont un recapitulatif des résultats de I’analyse descriptive

des caracteristiques de notre population étudiée :

Tableau VII: récapitulatif des caractéristiques de la population étudiée : Variables relatives a la

maman conductrice de I’hémophilie.

Patients (n=69)

Variables N %
Caractéristiques sociodémographiques et anthropométriques
Age (en années), moyenne (ET) 40,3 (10,3)
Résidence (par régions)
Tanger — Tétouan — Al Hoceima 20 28,99
L'oriental 1 145
Fes - Meknes 3 4,35
Rabat - Salé- Kénitra 34 49,28
Béni Mellal- Khénifra 2 29
Casablanca- Settat 7 10,14
Marrakech - Safi 1 145
Daréa - Tafilalet 1 1,45
Souss - Massa 0 0
Guelmim - Oued Noun 0 0
Ladyoune - Sakia El Hamra 0 0
Dakhla-Oued Eddahab 0 0
Statut marital
Mariée 51 73,9
Divorcée 10 145
Veuve 8 11,6
Cause du divorce
Liée a I'némophilie 6 8,7
Non liée a I'hnémophilie 4 5,8
Niveau de scolarité
Analphabete 29 42
Primaire 13 18,8
College 8 11,6
Lycée 12 17,4
Université 7 10,1
Statut socio-économique/profession
Oui 17 24,6
Non 52 75,4
Valeur approximative du revenu/mois en Dirhams
Moins de 1000Dhs 51 73,9
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Entre 1000 et 2500Dhs 13 18,8
Entre 2500 et 5000Dhs 5 7,2
Plus de 5000Dhs 0 0
Couverture sociale
RAMED 49 71
CNOPS 5 7.2
CNSS 8 11,6
FAR 2 29
SANS 5 7.2
Comorbidités et Antécédents
Antécédents pathologiques personnels
Oui 19 275
Non 50 72,5
Antécédents obstétricaux
Nombre de grossesses
1 12 17,4
2 14 20,3
3 15 21,7
4 11 15,9
5 8 11,6
6 5 7,2
7 2 2,9
8 2 2,9
Nombre d'enfants vivants
1 14 20,3
2 18 26,1
3 24 34,8
4 4 58
5 8 11,6
6 1 14
Nombre d'avortement
0 46 66,7
1 17 24,6
2 6 8,7
Antécédent d’hémophilie dans la famille
Oui 37 53,6
Non 32 46,4
Nombre d'enfants hémophiles
1 47 68,1
2
22 31,9
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Connaissances sur la maladie

Connaissance de la définition de I'hémophilie

Oui 51 73,9
Non 18 26,1
Connaissance du mode de transmission de
I'hémophilie
Oui 43 62,3
Non 26 37,7
Données cliniques et biologiques
Signes cliniques hémorragiques
Oui 18 26,1
Non 51 73,9
Diagnostic du risque hémorragique
Oui 0 0
Non 69 100
Diagnostic génétique
Oui 0 0
Non 69 100
Connaissance du diagnostic prénatal
Oui 6 9
Non 63 91
Retentissement psychosocial
Sentiment de culpabilité
Oui 33 47,8
Non 36 52,2
Support de I'entourage
Oui 35 50,7
Non 34 49,3
Participation a la vie associative et/ou groupes d'échanges
Oui 27 39,1
Non 42 60,9
La décision de planification familiale
Oui 29 42,6
Non 39 57,4

ET : Ecart-type
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Tableau VIII: récapitulatif des caractéristiques de la population étudiée : Variables relatives au
patient hémophile.

Patients (n=91)
Variables N %
Caractéristiques sociodémographiques et anthropométriques
Age (en années), moyenne (ET) 15,2 (8,9)
Vivant ou décédé
Vivant 83 91,2
Décédé 8 8,8
Niveau de scolarité
Analphabete 3 3,3
Préscolaire 15 16,5
Primaire 30 33
College 18 19,8
Lycée 19 20,9
Université 6 6,6
Statut socio-économique/Profession
Oui 71 78
Non 20 22
\ Expérience avec la maladie
Age de diagnostic (en mois), moyenne (ET) 18,86 (25,52)
Circonstances de découverte
Accident hémorragique 69 75,8
Antécédent familial d'hémophilie 21 23,1
Découverte fortuite 1 11
Type d'hémophilie
A 57 62,6
B 12 13,2
Inconnu 22 24,2
Sévérité de I'némophilie
Sévere 23 25,3
Modéré 7 7,7
Mineure 13 143
Inconnu 48 52,7
Nombre d'accidents hémorragiques par mois,
moyenne (ET) 2,58 (1,5)
Nombre d'hospitalisations dans les 12 derniers
mois
<5 fois 68 74,7
>5 fois 23 25,2
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Fréquence de suivi de la maladie
une fois/ 1mois
une fois/ 3mois
une fois/ 6mois

Une fois/ an

Aucun suivi

Consultation en cas d'urgence
Oui
Non

Administration du traitement par la maman

Oui
Non

I

24
13
46

71
20

17
74

4.4

4.4
26,4
14,3
50,5

78,0
22,0

17
74

ET : Ecart-type
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3. Analyse des instruments utilisés :
a) Analyse descriptive des questionnaires :
% SF-12:

La moyenne du Score Résume Physique de I’SF-12 a été de 60,55 + 9,64, tandis
que celle du Score Résumé Mental était de 29,46 + 14,59.

Le tableau et la figure schématisent les résultats des différentes dimensions de
I’SF-12.

Tableau IX; Résultats des différentes dimensions du SF-12.

Dimensions Moyenne / ET Minimum Maximum
Activité physique (PF) 52,85 £ 7,56 22,1 56,46
Limitation physique (RP) 525791 20,32 57,17
Douleur physique (BP) 55,22 + 5,76 26,86 57,44
Santé générale (GH) 54,48 +7,6 29,64 61,98
Score Résumé Physique (PCS) 60,55 + 9,64 18,51 73,59
Vitalité (VT) 45,27 + 9,97 27,62 67,87
Activité sociale (SF) 30,66 + 10,74 16,17 56,56
Limitation psychique (RE) 33,38 £ 10,54 11,34 56,07
Santé mentale (MH) 38,74 + 11,78 15,77 64,54
Score Résumé Mental (MCS) 29,46 + 14,59 -0,94 52,68

ET : Ecart-type
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MW Santé mentale (MH)

M Limitation psychique (RE)
M Activité sociale (SF)

W Vitalité (VT)

m Santé générale (GH)

m Douleur physique (BP)

M Limitation physique (RP)

M Activité phsique (PF)

0 10 20 30 40 50 60

Figure 46: Moyennes des différentes dimensions du SF-12

94



s HADS_ Anxiété :

La médiane des résultats de la sous-échelle de I’'HADS a été de 14 (11 ; 17,5)
avec un score minimal de 5 et un maximum de 21. Au total, 60 (86,95%) femmes ont

un score supérieur a 7, et 9 (13,04%) sont considérées comme sans aucun symptéme

d’anxiété.

Pourcentage %

20,0
18,0
16,0
14,0
12,0
10,0

8,0

11 12 13 14 15 16 17 18 20 21
Score Hads-Anxiété

Figure 47: Résultats de 'HADS_Anxiété.

13,04%

10,14% M Pas de symptomes
W Symptomes légers
W Symptémes modérés

W Symptémes sévéres

Figure 48: Répartition de la population selon les résultats de 'THADS_Anxiéte.
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% HADS_ Dépression :

La médiane de la dépression mesurée par I’HADS_Dépression était de 14 (10 ;
17) avec un minimum de 1 et un maximum de 21. Au total, 60 (86,95%) femmes ont

un score supérieur a 7, et 9 (13,04%) sont considérées comme sans aucun symptéme
de dépression.

14,0
12,0

10,0

|
8,0
6,0 : ‘
4,0 B R ‘
2,0 B ‘ |
l N | | l
0,0

1 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21
score Hads-Dépression

Pourcentage %

Figure 49: Résultats de 'HADS_Dépression.

M Pas de symptomes
39,13%

W Symptomes légers

W Symptémes modérés

W Symptémes sévéres

34,78%

Figure 50: Répartition de la population selon les résultats de I'HADS_Deépression.
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B. Analyse univariée :

o Les facteurs associes a la modification de la santé psychique et mentale chez
la maman des patients hémophiles sont :

y L’anxiété : p (IC95%) p
Distance entre le lieu d'habitat et le centre de soins : 1,46(0,51;2,40) <0,01
Cause du divorce liée a I’hemophilie : 2,66(-0,43;5,76) 0,09
La présence d’antécédents d’avortements : -1,84(-3,51;-0,18) 0,03
La connaissance du mode de transmission de I’némophilie : 1,34(-0,28;2,97) 0,10
La presence de Sentiment de culpabilité : -1,09(-2,67;0,49) 0,17
Le soutien de I'entourage : 1,85(0,28;3,41) 0,02
Le nombre d’hospitalisations par an est moins de 5 fois : 1,79(-0,41;3,99) 0,11
L administration du traitement par la maman : -3,13(-5,53;-0,72) 0,01
) Ladepression : g (IC95%) p
Distance entre le lieu d'habitat et le centre de soins : 0,70(-0,25;1,66) 0,14
La présence d’une profession chez la maman : 1,50(-0,31;3,33) 0,10
La presence d’un seul enfant hémophile : -1,37(-3,07;0,31) 0,11
La connaissance de la définition de I'némophilie : 1,95(0,17;3,73) 0,03
La connaissance du mode de transmission de I'hnémophilie : 1,89(0,28;3,50) 0,02
La présence de sentiment de culpabilité : -1,16(-2,74;0,41) 0,15
Le soutien de I'entourage : -1,43(-3,00;0,14) 0,07

L administration du traitement par la maman : -1,70(-4,12;0,72) 0,16
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o Les facteurs associes a la modification de la qualité de vie chez la maman des

patients hémophiles sont :
y La santé physique : p (IC95%) p
Le niveau de scolarité : 0,98(-0,12;2,09) 0,08
L’augmentation du nombre d’enfants vivants : -1,12(-2,36;0,12) 0,07
La connaissance de la définition de I'hémophilie : 3,61(0,02;7,20) 0,04
La présence de sentiment de culpabilité : -5,50(-8,56;-2,43) <0,01
Le soutien de I'entourage : 3,01(-0,14;6,16) 0,06
y Lasanté mentale : p (IC95%) p
Le niveau de scolarité : -1,70(-3,38;-0,03) 0,04
La valeur approximative du revenu/mois en Dirhams : -5,09(-8,99;-1,19) 0,01
La connaissance de la définition de I'hémophilie : -4,99(-10,44,0,44) 0,07
La présence de sentiment de culpabilité : -3,66(-8,46;1,14) 0,13

La participation a la vie associative et/ou groupes d'échanges : 3,41(-1,50;8,33)
0,17

Nombre d'accidents hémorragiques par mois : -2,70(-4,64;0,76) <0,01
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Dimensions / Parametres

Anxiété (HADS)

Dépression (HADS)

Physique (SF12)

Psychique (SF12)

B (1C95%) p

B (1C95%) p

B (1C95%) p

B (1C95%) p

Caractéristiques sociodémographiques et anthropométriques

Age (en années) 2
Distance entre le lieu d'habitat et le
centre de soins 2

Statut marital
Mariée
Divorcée
Veuve
Cause du divorce
Liée a I'hémophilie
Non liée a I'hémophilie
Niveau de scolarité 2
Statut socio-économique/profession
Oui
Non

Valeur approximative du revenu/mois en
Dirhams 2

-0,20 (-0,09,0,05) 0,60

1,46(0,51;2,40) <0,01

-0,20(-2,53;2,49) 0,98
1,10(-2,03;4,23) 0,49
Réf

2,66(-0,43;5,76) 0,09

Réf
-0,27(-0,83,0,28) 0,33

0,82(-1,02;2,67) 0,38
Réf

0,38(-0,93;1,69) 0,57

0,03(-0,04;0,10) 0,40

0,70(-0,25;1,66) 0,14

-0,04(-2,55;2,47) 0,97
-0,07(-3,20;3,05) 0,96
Réf

1,75(-3,07;6,57) 0,47
Réf
-0,21(-0,77:0,34) 0,45

1,50(-0,31;3,33) 0,10
Réf

0,03(-0,11;0,18) 0,67

-0,62(-2,56;1,31) 0,52

2,30(-2,73;7,33) 0,37
2,22(-4,05;8,50) 0,48
Réf

1,71(-6,01;9,45) 0,66
Réf
0,98(-0,12;2,09) 0,08

-1,68(-5,38;2,01) 0,37
Réf

-0,06(-0,28:0,16) 0,59

0,38(-2,55;3,32) 0,79

-4,51(-12,11;3,07) 0,24
-4,97(-14,45;4,50) 0,30
Réf

-6,65(-19,43;6,12) 0,30
Réf
-1,70(-3,38;-0,03) 0,04

-1,15(-6,76;4,45) 0,68
Réf

Variables 0,56(-0,74;1,87) 0,39 1,28(-1,34;3,91) 0,33 -5,09(-8,99;-1,19) 0,01
relatives a la Comorbidités et Antécédents
maman du | Antécédents pathologiques personnels
héI%eEitle Oui 0,16(-1,62;1,95) 0,85 0,62(-1,14;2,40) 0,48 -1,35(-4,91,2,22) 0,45 -1,96(-7,36;3,43) 0,47
femophie. Non Réf Réf Réf Réf
Antécédents obstétricaux
Nombre de grossesses 2 -0,13(-0,57;0,30) 0,55 -0,06(-0,50;0,37) 0,77 -0,25(-1,13;0,63) 0,57 0,42(-0,91;1,75) 0,53
Nombre d'enfants vivants 2 0,16(-0,46;0,79) 0,60 0,07(-0,54;0,70) 0,80 -1,12(-2,36;0,12) 0,07 0,85(-1,04;2,75) 0,37

ATCD avortement
Oui
Non
Nombre d'enfants hémophiles
1
2

-1,84(-3,51;-0,18) 0,03
Réf

0,41(-1,29;2,12) 0,63
Réf

-1,21(-2,89,0,45) 0,15
Réf

-1,37(-3,07;0,31) 0,11
Réf

0,35(-3,03;3,74) 0,83
Réf

2,03(-1,37:5,44) 0,24
Réf

-0,66(-5,79;4,46) 0,79
Réf

-1,96(-7,14;3,21) 0,45
Réf

Connaissances sur la maladie

Connaissance de la définition de
I'hémophilie

Oui

Non
Connaissance du mode de transmission

0,79(-1,01;2,61) 0,38
Réf

1,95(0,17;3,73) 0,03
Réf

3,61(0,02,7,20) 0,04
Réf

-4,99(-10,44,0,44) 0,07
Réf




de I'hémophilie
Oui
Non

1,34(-0,28;2,97) 0,10
Réf

1,89(0,28;3,50) 0,02
Réf

1,09(-2,19;4,38) 0,51
Réf

1,63(-3,34;6,62) 0,52
Réf

Retentissement psychosocial

Sentiment de culpabilité
Oui
Non

Soutien de I'entourage
Oui
Non

Participation a la vie associative et/ou

groupes d'échanges

-1,09(-2,67;0,49) 0,17
Réf

1,85(0,28;3,41) 0,02
Réf

-1,16(-2,74,0,41) 0,15
Réf

-1,43(-3,00;0,14) 0,07
Réf

-5,50(-8,56;-2,43) <0,01
Réf

3,01(-0,14;6,16) 0,06
Réf

-3,66(-8,46;1,14) 0,13
Réf

-2,38(-7,20;2,43) 0,33
Réf

Variables
relatives au
patient
hémophile.

Oui 1,16(-0,46;2,78) 0,16 -0,97(-2,59;0,64) 0,23 -1,75(-5,01;1,50) 0,29 3,41(-1,50;8,33) 0,17
Non Réf Réf Réf Réf
Planification familiale
Oui 0,94(-0,67;2,55) 0,25 -0,39(-2,00;1,21) 0,62 -1,56(-4,79;1,65) 0,34 -2,07(-6,96;2,81) 0,40
Non Réf Réf Réf Réf
Caractéristiques sociodémographiques et anthropométriques
Age de I'enfant (en années) 2 -0,03(-0,14;0,07) 0,49 0,04(-0,06;0,14) 0,43 -0,01(-0,25;0,22) 0,88 -0,19(-0,53;0,13) 0,24

Vivant ou décédé

Vivant -1,01(-4,43;2,41) 0,56 -0,93(-4,69;2,82) 0,62 -4,87(-12,28;2,53) 0,19 3,97(-6,65;14,61) 0,46
Décédé Réf Réf Réf Réf
Expérience avec la maladie
Age de diagnostic (en mois) 2 -0,01(-0,04;0,03) 0,74 -0,01(-0,04;0,03) 0,91 0,02(-0,05;0,11) 0,53 0,05(-0,06;0,17) 0,36
Nombre d'accidents hémorragiques par
mois A -0,43(-1,07;0,20) 0,18 -0,33(-0,96;0,30) 0,30 1,51(0,13;2,89) 0,03 -2,70(-4,64,0,76) <0,01
Nombre d'hospitalisations/an
<5 fois 1,79(-0,41;3,99) 0,11 0,34(-1,85;2,53) 0,76 -0,57(-5,44;4,29) 0,81 1,65(-5,28;8,59) 0,63
>5 fois Réf Réf Réf Réf
Consultation en cas d'urgence
Oui -0,09(-2,43;2,25) 0,93 0,78(-1,51;3,08) 0,50 2,83(-2,24;7,91) 0,27 -2,23(-9,51;5,04) 0,54
Non Réf Réf Réf Réf
Administration du traitement par la
maman
Oui -3,13(-5,53;-0,72) 0,01 -1,70(-4,12;0,72) 0,16 0,69(-4,73;6,12) 0,80 -2,00(-9,74;5,73) 0,61
Non Réf Réf Réf Réf
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C. Analyse multivariée :

o Les facteurs associés a la modification de la santé psychique et mentale chez

la maman des patients hémophiles sont :
y L’anxiété : p (IC95%) p
Le soutien de I'entourage : -7,75(-10,28;-5,22) <0,01

o Les facteurs associes a la modification de la qualité de vie chez la maman des

patients hémophiles sont
y Lasanté physique : p (IC95%) p
La connaissance de la définition de I'némophilie : 4,80(1,08;8,53) 0,01
La présence de sentiment de culpabilité : -5,99(-8,98;-3,00) <0,01
Le soutien de I'entourage : 3,18(0,12;6,23) 0,04
) Lasanté mentale : p (IC95%) p

La participation a la vie associative et/ou groupes d'échanges : 6,53(0,91;12,15)
0,02

Le nombre d'accidents hémorragiques par mois : -3,37(-5,34;-1,40) <0,01
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Dimensions / Paramétres

Anxiété (HADS)

Dépression (HADS)

Physique (SF12)

Psychique (SF12)

B (1C95%) p

B (1C95%) p

B (1C95%) p

B (1C95%) p

Connaissances sur la maladie

Connaissance de la
définition de I'hémophilie

Oui 4,80(1,08;8,53) 0,01
Non Réf Réf Réf Réf
Retentissement psychosocial
Données | Sentiment de culpabilité
relatives a la Oui -5,99(-8,98;-3,00) <0,01
%ﬁnsu Non Réf Réf Réf Réf
patien . .
hémonhile Soutien de I'entourage
Oui -7,75(-10,28;-5,22) <0,01 3,18(0,12;6,23) 0,04
Non Réf Réf Réf Réf
Participation a la vie
associative et/ou groupes
d'échanges
Oui 6,53(0,91;12,15) 0,02
Non Réf Réf Réf Réf
Données Expérience avec la maladie
relatives au
patient Nombre d'accidents
hémophile | hémorragiques par mois A -3,37(-5,34;-1,40) <0,01
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I. Les mamans de patients hémophiles :

Des recherches limitées ont été menées sur la fagcon dont la maman d’enfant(s)

hémophile(s) expérimente sa vie avec ce(s) dernier(s).

Nous présentons les résultats de deux ou trois études qualitatives qui étudient le
vecu des porteuses de mutation genétique de I’hémophilie et des mamans de patients

hémophiles en les comparant avec les notres.
A. Caractéristiques sociodémographiques et anthropometriques :

e L’4ge moyen de nos mamans était de 40.27 + 10.7 ans, avec des extrémes de
22 et 67 ans. En comparaison avec 2 études [96,97], nos résultats rejoignent ceux

retrouvés dans la littérature.

Tableau X: Age moyen des femmes porteuses de mutations génétiques de I’hémophilie et de
mamans d’enfants hémophiles dans différentes études :

Etude Nombre de cas  Age (moyenne) Extrémités d'age

L. MYRIN-WESTESSON, F.

BAGHAEI et F. FRIBERG (suéde) 13 44 28-83
Osman ABALI, Osman Bulent

ZULFIKAR, Sevcan KARAKOC

DEMIRKAYA, Hamza AYAYDIN,

Fuat KIRCELLI, Mehtap DUMAN 40 43.02 30 - 65

Notre étude 69 40.27 22 - 67
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e 73.9% de nos mamans (51) sont mariées, ce qui rejoigne les resultats retrouves
dans la littérature [96] :

Tableau XI: statut marital des femmes porteuses de mutations génétiques de I’hémophilie et des
mamans d’enfants hémophiles dans différentes études :

Nombre de
femmes
Etude Nombre de cas mariées Pourcentage
L. MYRIN-WESTESSON, F.
BAGHAEI et F. FRIBERG
(suede) 13 9 69,23%
Notre étude 69 51 73.9%

e Parmi les 10 mamans divorcées de notre étude, 6 (8,7%) ont signalé que des
difficultés conjugales menant au divorce sont survenues en raison de la présence de la

maladie. Ce qui rejoigne aussi les résultats retrouves dans la littérature. [98]

Tableau XI1I: La cause de divorce chez les mamans des patients hémophiles selon différentes

études :
Etude Nombre de cas Statut marital Nombre pourcentage
Divorcée (a
Madden NA, Terrizzi J, Friedman cause de la
SB (USA) 24 présence de la 2 8.30%
maladie de
Notre étude 69 I'hnémophilie) 6 8,70%

e Sur le plan éducationnel et socio-economique, 42% des mamans sont
analphabeétes, 75.4% sont sans aucune profession, et 73.9% ont un revenu inférieur a
1000dhs. Selon I’enquéte nationale sur I'emploi faite en 2019 [99,100], 41.5% des
femmes au Maroc sont analphabetes, et 67.01% sont inactives professionnellement.
Confirmant ainsi nos résultats.

B. Comorbidités et antécédents :

e Dans notre étude, 53,6% des mamans ont des cas similaires d’hémophilie dans
la famille, tandis que I’étude faite en Suéde [90], trouve que seules 23.07% des

mamans et/ou porteuses ont ces antécédents.
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C. Connaissances sur I’hémophilie :

e Dans notre recherche, nous avons constaté que 26.1% des mamans ne
connaissent pas ce que c’est I’hemophilie et 37.7% ne connaissent pas son mode de
transmission. Ce qui veut dire qu’elles ne sont pas conscientes du faite qu’elles sont

conductrices obligatoires ou potentielles de la maladie.

Pour étre en mesure de comprendre la situation de son enfant et de lui assurer une
bonne qualité de soins et de vie, il est important d’informer les mamans sur la

définition de la pathologie en question et sur ses différents mécanismes.

Ce type de soutien peut étre une ressource inestimable pour les mamans chez qui

le diagnostic d’hémophilie est recent.
D. Données cliniques et biologiques :

e 26.1% des mamans présentent des signes hémorragiques anormaux par rapport
aux autres, mais aucune femme n’a jamais bénéficié d’un conseil génétique ni de
dosage de facteurs de coagulation dans le sang. De plus, aucune maman ne connait le

diagnostic prénatal.

Nous avons détaillé dans le chapitre « CONDUCTRICES D’HEMOPHILIE
ET MANIFESTATIONS HEMORRAGIQUES » les différentes manifestations
hémorragiques que peuvent présenter les femmes porteuses d’anomalie génétique de
I’hémophilie.

Parmi les etudes citées, nous trouvons celle de James PD et ses collégues qui
estime que les saignements menstruels abondants étaient retrouvés chez 64 % des 168

conductrices, avec ou sans déficit en facteur [47].

Deux grandes autres cohortes ont rapporté un écart important entre les taux de
facteurs chez les conductrices et les non conductrices de I'némophilie. La premiere cite

que parmi les 274 conductrices d’hemophilie A ou B, le taux median de facteur de
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coagulation était de 60 % (extrémes 5 a 219 %), contre 102 % (extrémes 45-328 %)
dans 272 cas. Soixante-deux (27,5 %) des 225 conductrices avaient un FVIII ou un
FIX < 40 %, comparativement a aucune des non conductrices [39]. La deuxieme
cohorte retrouve également des taux médians de FVIII inférieurs chez 277
conductrices d’hémophilie A (0,68 Ul/ml ; extrémes 0,19 - 2,00 Ul/ml), par rapport
aux 44 non conductrices (128 % ; extrémes de niveau 49 - 230 %) (P < 0,001) [46].

Retentissement psychosocial:

e L’une des manifestations les plus répandues du retentissement psychosocial de
I’hémophilie sur la maman, est le sentiment de culpabilité. Dans notre population, 33

femmes (47,8%) se sentent coupables envers la situation de leurs enfants.

La présence de sentiment de culpabilité a été évaluee aussi dans une étude en

USA [92] en se basant sur des réponses de la mere au questionnaire numerote suivant :
1. Aucun sentiment de culpabilité n'a été exprimé.

2. Une certaine conscience de culpabilité a été exprimée, mais les sentiments

n'étaient pas forts.
3. De forts sentiments de culpabilité ont été exprimés.

Les réponses de 15 meres ont été notées 1, avec aucun sentiment de culpabilite.
Les réponses de 6 femmes ont été notées 2, avec une sensation modérée de culpabilité.
Et les réponses de 3 femmes seulement ont été notées 3 avec de forts sentiments de
culpabilité.

Signifiant ainsi que 37.5% des participantes dans cette étude éprouvent un

sentiment de culpabilite.

e En matiere de support matériel et/ou moral, 35 mamans de notre population
(50,7%) rapportent avoir recu de I’aide de la part d’un membre (ou plusieurs) de leur
entourage, contrairement aux 34 autres mamans (49,3%).
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D’apres I’étude de Madden NA et ses collegues [92], un total de 17 mamans sur
24 (70.8%) a reporté qu’un membre de la famille proche ou lointaine a présenté un

soutien important.

Malheureusement, de nombreux membres de la famille, comme les grands-
parents, et les amis prennent parfois leurs distances par rapport a I’enfant et/ou la
maman. Garder un enfant hémophile ou offrir de I’aide a ses parents semble étre
difficile et incompréhensible.

e D’un autre cote, et selon notre recherche, toutes les difficultés qu’affronte la
maman dans son chemin, la poussent a prendre la décision de réduire le nombre de
naissances dans son couple. Environ la moitie des participantes dans notre étude
(42.6%) ont pris cette déecision de planification familiale apres avoir diagnostiqué leurs
enfants d’hémophilie.

I1. Les instruments de mesure de la maman des patients hémophiles :

A. La qualité de vie

Afin d’étudier la qualité de vie générale de la maman, nous avons utilisé le
questionnaire SF-12. C’est ainsi que nous avons trouvé que la moyenne du Score
Résumé Physique (PCS) de I’SF-12 est de 60,55 + 9,64, tandis que celle du Score
Résumé Mental (MCS) est de 29,46 + 14,59. Ce qui signifie que la composante
mentale est remarquablement plus altéree que la composante physique.

Ce resultat est expliqué par I’impact important que la maladie des patients
hémophiles et leur vécu ont sur I’état mental de leurs mamans : la naissance d‘un
enfant hémophile est pour les parents en général et les mamans en particulier un
événement faisant surgir beaucoup d‘inquiétudes, de souffrances, d’accusations, de
culpabilité et de sentiments d’incompétence et de solitude. De plus, vivre avec I’idée
de transmettre une maladie grave a leurs fils engendre de lourdes conséquences sur la

santé psychologique et mentale des mamans.
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B. La santé psychologique et mentale :

Pour etudier le retentissement de I’hémophilie sur la santé psychologique et
mentale de la maman des patients hémophiles, nous avons utilisé I’échelle de I’anxiéte
et depression en hospitalier HADS. Nous avons conclu qu’en terme d’anxiété, 60
(86,95%) femmes ont un score supérieur a 7 (7 ont des symptomes legers, 27 ont des
symptdmes moderés et 26 ont des symptomes séveres), et 9 (13,04%) sont considérées
comme sans aucun symptome. Pour la dépression 60 (86,95%) femmes ont un score
supérieur a 7 (9 ont des symptomes légers, 24 ont des symptdmes modérés et 27 ont
des symptomes séveres) et 9 (13,04%) sont considérées comme sans aucun symptome.

Une recherche menée en Turquie [91], a étudié I’anxiété chez les mamans des
hémophiles a I’aide du score SCARED (Screen for Child Anxiety Related Disorders)
(annexe 8) et a trouve que parmi 40 mamans, 15 (37.5%) ont montré un trouble
anxieux important selon les scores totaux SCARED (scores > 25).

I11. Facteurs liés a la santé psychologique et mentale de la maman des
patients hémophiles
A. L’anxiéte :

Dans I’analyse univariée, nous avons associé 5 facteurs a une pire santé
psychologique et mentale : L’augmentation de la distance entre le lieu d'habitat et le
centre de soins, la cause du divorce liee a I’hémophilie, la connaissance du mode de
transmission de I’hémophilie, le support de I'entourage, I’hospitalisation de I’enfant
moins de 5 fois par an. Et 3 facteurs a une meilleure santé psychologique et mentale :

la présence d’antécédents d’avortements, la présence de sentiment de culpabilité, et

I’administration du traitement par la maman.

Lorsque mis dans un modele multivarié, incluant tous les facteurs précédents, un

seul facteur s’est averé significatif : le soutien de I’entourage (p<0,01).
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) Ceci signifie que la disponibilité de soutiens sociaux semble étre importante
pour déterminer la réaction de la mere d’un enfant atteint d’hémophilie. La ou le

soutien familial et/ou social était disponible, moins d'anxiété était ressentie.

La contribution de I’entourage peut passer pour un biais d'adaptation : c'est-a-dire
qu'elle peut aider l'individu a contrdler son interprétation vis-a-vis des événements

stressants de la vie et ses réponses émotionnelles a ceux-ci.

La raison pour laquelle il est important de mobiliser I’entourage en genéral et la
famille en particulier pour aider (matériellement et moralement) la maman d'un enfant

hémophile, en les impliquant dans la prise en charge de ce dernier.
B. La déepression :

Dans I’analyse univariée, nous avons associé 4 facteurs a une pire santé
psychologique et mentale : I’augmentation de la distance entre le lieu d'habitat et le
centre de soins, la présence d’une profession chez la maman, la connaissance de la
definition de [I'némophilie, et la connaissance du mode de transmission de
I’hémophilie. Et 4 facteurs a une meilleure santé psychologique et mentale : la
présence d’un seul enfant hémophile, la présence de sentiment de culpabilite, le

soutien de I'entourage, et I’administration du traitement par la maman.

Lorsque mis dans un modéle multivarié, incluant tous les facteurs précédents,

aucun facteur n’est avéré significatif.
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IV. Facteurs liés a la qualité de vie de la maman des patients hémophiles

A. Lasanté physique :

Dans I’analyse univariée, nous avons associé 2 facteurs a une pire santé
physique : L’augmentation du nombre d’enfants vivants, et la présence de sentiment
de culpabilité. Et 3 facteurs a une meilleure santé physique : un haut niveau de
scolarité, la connaissance de la définition de I'hémophilie, et la contribution de

I'entourage.

Aprés avoir mis ces facteurs dans un modele multivarié, 3 facteurs sont averés
significatifs : La connaissance de la définition de I'hnémophilie avec un p égal a 0.01
(p=0.01), la présence de sentiment de culpabilité avec un p inférieur a 0.01 (p <0,01),

et le soutien de I'entourage avec un p égal a 0.04 (p=0.04).

) La connaissance de la définition de I’hémophilie semble aider la maman a
avoir une bonne santé physique. Se renseigner sur la pathologie de son enfant et sur
ses implications peut garantir une meilleure qualité de vie et de soins au patient. Ce qui

allege la charge que ressent la maman sur ses epaules.

) La présence de sentiment de culpabilité a un effet néfaste sur la santé de la
maman. En effet, éprouver trop de culpabilité peut étre un frein a I'épanouissement,

une source de stress et de demoralisation. Ce qui peut impacter négativement la santé.

) Le soutien de I'entourage positif peut contribuer a diminuer I'impact négatif de
divers facteurs stressants sur la santé. S'entourer et créer des liens avec son entourage

est un facteur positif pour se tenir en bonne sante, de corps et d'esprit.
B. Lasanté mentale :

Dans I’analyse univariée, nous avons associé 4 facteurs a une pire santé mentale :
Le niveau de scolarité, I’augmentation de la valeur approximative du revenu/mois, la

connaissance de la définition de I'némophilie, la présence de sentiment de culpabilité,
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et I’augmentation du nombre d'accidents hémorragiques par mois. Et un seul facteur a
une meilleure santé mentale : la participation a la vie associative et/ou groupes

d'échanges.

Aprés avoir mis ces facteurs dans un modele multivarié, deux facteurs sont
avéres significatifs : La participation a la vie associative et/ou groupes d'échanges avec
un p égal a 0.02 (p=0.02) et I’augmentation du nombre d'accidents hémorragiques par
mois avec un p inférieur a 0.01 (p <0,01).

) Les rencontres et les échanges faites avec des personnes ayant une expérience
similaire peuvent apaiser les doutes et les inquiétudes de la maman, ils peuvent aussi
répondre a ses questionnements et lutter contre sa solitude et sa sensation d’isolement.
Ceci explique pourquoi la femme qui participe dans des associations ou qui partage

son vecu, expérimente une meilleure santé mentale.

C’est pourquoi il est indispensable de créer des ateliers de réflexion et groupes
d’échanges pour partager ses obsessions et préoccupations et écouter celles des autres.

> Un nombre élevé d'accidents hémorragiques chez le patient hémophile pourra

affecter négativement la santé mentale de sa maman.

Une crise émotionnelle aigué déclenchée par la menace de perdre son enfant
engendre plusieurs sentiments negatifs d’échec, d’angoisse, d’agressivité,

d’impuissance, et de culpabilite.

Points forts et limitations :

e Rares sont les études qui étudient la qualité de vie et psychologie de la maman
d’un enfant hémophile. La plupart des recherches antérieurs sont quantitatives
n’abordant que le coté médical.

e A notre connaissance, aucune étude qualitative sur la psychologie et qualité de
vie de la femme maman de patient hémophile n’a été faite au Maroc ou au niveau du

monde arabe.

112



e L utilisation des deux questionnaires génériques et spécifiques pour
Evaluation de la qualité de vie générale et de la santé psychologique et mentale,
validés et adaptés a notre population, en plus d’étre corrélés entre eux, a permis

d’obtenir de bons résultats.

e La taille de notre échantillon est également intéressante, permettant ainsi

d’analyser correctement les résultats retrouves.
Toutefois, notre étude a des limites.

e La communication par telephone demande une attention particuliere dans la
mesure ou nous sommes privés d’étudier le langage du corps et émotions de notre
interlocuteur et aussi la vue directe de ce dernier, sa posture, sa gestuelle et de ses
mimiques. Et ceci est di en premier lieu a la situation épidémiologique que connait

notre pays depuis I’apparition du virus COVID-19.
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Recherche systematique de la mutation génétique responsable de
I’lhémophilie chez le patient et chez les conductrices (mamans et sceurs du

patient).

Signaler le risque de complications hémorragiques que les porteuses de
mutation géneétique de I’hémophilie peuvent présenter, et les inciter a

consulter des spécialistes de santé.

Les conductrices potentielles d’hémophilie devront bénéficier d’un dosage de
facteurs de coagulation dans le sang des I’enfance afin d’évaluer le risque
d’avoir des complications hémorragiques dans le futur. Elles doivent aussi
étre sujettes de conseil génétique avant de songer a avoir un enfant, sans

oublier de les renseigner sur ses limites et barrieres.

Proposer des soins et des traitements appropriés aux porteuses de mutation
génetique de I’hémophilie pour éliminer un nombre non négligeable de

problémes qui les affligent.

Renseigner les parents sur la pathologie de I’hémophilie et sur ses
implications pour les porteuses pour garantir une meilleure qualité de vie et

de soins au patient.

Organiser des seances d’éducation thérapeutique pour les parents pour
prendre éventuellement le contréle de la situation. Les meres porteuses et
leurs conjoints apprendront a accepter I’hémophilie et reprendront leur
confiance en soi, tout en élevant leurs enfants (hémophiles ou pas) pour en

faire des adultes autonomes et accomplis.

Constituer un réseau d’entraide pour parler avec d’autres femmes ayant vecu

la méme expérience.

115



8.

10.

11.

Organiser des seances d’éducation thérapeutique a I’intention de la famille
proche et des amis des patients hemophiles afin de leur expliquer la nature de
cette pathologie. Ils peuvent ainsi étre rassurés par rapport a leur aptitude a
contribuer aux soins de I’enfant hémophile. ceci permettra de soulager de

maniere indirecte les inquiétudes de la maman.

Etablir plus de recherches étudiant la qualité de vie des parents vis-a-vis de la

maladie de leurs enfants.

Creer un réseau de soutien specifique pour la maman du patient hemophile
(Associations, groupes d’échange, personnels administratifs, personnels de

santé...), a coordonner avec les centres de traitement de I’hémophilie.

Voici quelques conseils utiles lorsqu’on éleve des enfants atteints
d’hémophilie :

Laissez-vous le temps d’accepter la nouvelle.

Acceptez I’aide offerte par votre entourage.

Vous n’étes pas seules.

Souvenez-vous bien que des gens ont pu traverser cette épreuve avant vous.

Et que la plupart d’entre eux seront ravis de vous aider.
Si vous avez des questions et/ou inquiétudes, contactez un professionnel.

Souvenez-vous que ce n’est pas utile de se sentir coupable, et que ce n’est

pas de votre faute que votre enfant est malade.
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Au terme de ce travail, nous avons décrit le profil des mamans de patients hémophiles
enfants et adultes, suivis au SHOP et aux UMH, et évalué leur qualité de vie et leur santé
psychologique et mentale, et par la suite, nous avons analysé les différents facteurs quiy sont

associés.

Nous avons trouve que la disponibilité de soutiens sociaux semble étre importante pour
la maman et que la ou le soutien familial et/ou social était disponible, moins d'anxiété était

ressentie.

Savoir un minimum de connaissance sur la pathologie de son enfant (dont la définition)
semble aider la maman a avoir une bonne santé physique. Se renseigner sur la pathologie de
son enfant et sur ses implications peut garantir une meilleure qualité de vie et de soins au
patient. Ce qui allege la charge que ressent la maman sur ses épaules.

Eprouver un sentiment de culpabilité a un effet néfaste sur la santé de la maman.
En effet, trop de culpabilité peut étre un frein & I'épanouissement, une source de stress et
d’écceurement. Ce qui peut impacter négativement sa santé corporelle.

Le soutien de I'entourage positif peut contribuer aussi a diminuer I'impact négatif de
divers facteurs stressants sur la santé. S'entourer et créer des liens avec son entourage est un
facteur positif pour se tenir en bonne santé, de corps et d'esprit.

La femme qui participe dans des associations ou qui partage son vécu, expérimente une
meilleure santé mentale. Ceci est expliqué par le fait que les rencontres et les échanges faites
avec des personnes ayant une expérience similaire peuvent apaiser les doutes et les
inquiétudes de la maman, ils peuvent aussi répondre a ses questionnements et lutter contre sa
solitude et sa sensation d’isolement.

Un nombre élevé d'accidents hémorragiques chez le patient hémophile pourra affecter
négativement la santé mentale de sa maman. Une crise émotionnelle aigué déclenchée par la
menace de perdre son enfant engendre plusieurs sentiments négatifs d’échec, d’angoisse,
d’agressivité, d’impuissance, et de culpabilité.

Au final, des recommandations ont été déduites, pour le seul et unique
objectif d’améliorer la qualité de vie et psychologie des mamans, sans pour autant alourdir
leurs culpabilité et responsabilités.
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Résumeée

Titre: charge psychologique et qualité de vie des mamans des hémophiles.
Auteur: BENDADA Firdaous.

Mots clés: Mamans des hémophiles; Hémophilie; qualité de vie; conductrice.

Introduction:

La naissance d'un enfant hémophile modifie les liens familiaux et peut donner lieu a des
sentiments de culpabilité chez la maman, et engendrer de lourdes conséquences sur sa santé physique
et mentale, sa vie sociale, sa scolarité, sa carriére et sa vie de couple.

Ce travail a pour objectif de décrire le profil de la maman des hémophiles au Maroc, d’évaluer
leur charge psychologique et leur qualité de vie, et d’en sortir avec des recommandations.

Matériels et méthodes:

Il s’agissait d’une enquéte transversale, descriptive et analytique réalisée entre Février 2021 et
Mars 2021 aux centres de traitement d’hémophilie (enfants—adultes) de I'h6pital universitaire lbn Sina,
Rabat.

La fiche d’exploitation contenait les caractéristiques de la maman et du patient. Les instruments
de mesure comprenaient le questionnaire de mesure de la QDV:SF-12 et de I’évaluation de la santé
mentale et psychologique:HADS.

Les données ont été traitées a I’aide du logiciel d’analyse statistique SPSS.

Résultats:

Nous avons évalué la QDV et santé psychologique et mentale chez 69 mamans avec un age
moyen de 40.27£10.7ans.

Le soutien de I'entourage-7,75(-10,28;-5,22)(p<0,01) a été identifié comme facteur associé a une
meilleure santé psychologique et mentale.

La connaissance de la définition de I'némophilie 4,80(1,08;8,53)(p=0,01), le soutien de
I'entourage 3,18(0,12;6,23)(p=0,04) et la participation a la vie associative 6,53(0,91;12,15)(p=0,02) se
sont aveérés facteurs d’amélioration de la QDV générale.

Le nombre mensuel d'accidents hémorragiques-3,37(-5,34;-1,40)(p<0,01), et la présence de
sentiment de culpabilité -5,99(-8,98;-3,00)(p<0,01) ont été décrit comme facteurs associés a une pire
QDV générale.

Conclusion:

A étre en mesure d’assurer une bonne qualité de soins et de vie du patient hémophile, il est
important de comprendre la psychologie et la qualité de vie de sa maman.
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Abstract

Title: psychological load and quality of life of the mothers of patients with haemophilia.
Author: BANDADA Firdaous.

Keywords: mothers of patients with haemophilia; hemopbhilia; quality of life; conductress.

Introduction:

The birth of a child with haemophilia changes the family ties. It can provoke feelings of guilt in
the mother, and therefore have serious consequences on her physical and mental health, her social life,
her education, her career and her life as a couple.

This work aims to describe the profile of mothers of patients with haemophilia in Morocco,
assess their psychological and mental load and their quality of life, and come out with
recommendations.

Materials and methods:

This was a cross-sectional, descriptive and analytical survey carried out between February 2021
and March 2021 at the haemophilia treatment centers (children — adults) of the lbn Sina University
Hospital in Rabat.

The operating sheet contained the characteristics of the mother and the patient with
haemophilia. In addition, the measuring instruments included the QOL:SF-12 and the Mental and
Psychological Health Assessment: HADS questionnaire.

Data were processed using SPSS statistical analysis software.

Results:

We assessed the QOL and psychological and mental health in 69 mothers with a mean age of
40.27+10.7 years.

Support from friends and family -7.75(-10.28;-5.22)(p <0.01) was identified as a factor
associated with better psychological and mental health.

Knowledge of the definition of hemophilia 4.80(1.08;8.53)(p=0.01), support from friends and
family 3.18(0.12;6.23)(p=0.04) and participation in associative life 6.53(0.91; 12.15)(p=0.02) were
found to be factors in improving the general quality of life.

On the other hand, the number of hemorrhagic accidents per month -3.37(-5.34;-1.40)(p<0.01),
and the presence of a feeling of guilt -5.99(-8.98;-3,00)(p<0.01) were described as factors associated
with a worse general quality of life.

Conclusion:

To be able to ensure a good quality of care and of life for the patient with haemophilia, it is
important to understand the psychology and the quality of life of his mother.
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Annexe 1 : Note d’information et formulaire de consentement libre et

éclairé version arabe :
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Annexe 2 : Note d’information et formulaire de consentement libre et

éclairé version francaise :

NOTE D’INFORMATION POUR LES MAMANS

e Cheres mamans,

Vous étes face a un travail dont I'objectif est de décrire le profil sociodémographique de

la maman conductrice de I’hémophilie a Rabat, d’évaluer la charge psychologique et la

qualité de vie de la maman conductrice de I’némophilie, d’évaluer la qualité de vie des

patients hémophiles et enfin, d’étudier la corrélation entre la qualité de vie et la

psychologie de la maman conductrice et celle de ses enfants hémophiles (enfants ou

adultes).

e Les questionnaires que vous avez entre les mains comportent plusieurs questions.
Nous vous demandons de répondre avec précision et objectivité, honnéteté et
indépendance. Nous vous informons qu’il s’agit d’une enquéte anonyme et que vos

réponses sont confidentielles et ne seront utilisées que pour I'étude scientifique.

e L’enquéte se déroulera comme suivant : vous serez contactés par appel téléphonique. La
note d’information et le consentement libre et éclairé seront lus en premier, afin de vous
informer sur le but du travail et confirmer votre accord pour participer au travail. Des

enregistrements audio pourront étre pratiqués afin d’enregistrer votre accord.
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LE CONSENTEMENT LIBRE ET ECLAIRE

e Je certifie donner mon accord pour participer a I'étude « charge psychologique et
qualité de vie des mamans conductrices de I’'hémophilie : relation avec la qualité de
vie du patient hémophile ». Je certifie avoir été informé des objectifs de I'étude.

e Jai conscience que je peux décider a tout moment de quitter I’étude sans avoir a me
justifier.

e Au cours de cette étude, j'accepte que soit réalisés des enregistrements audio. Ces
enregistrements sont destinés uniquement a I’étude et dont le but principal est
d’enregistrer mon accord pour participer au travail. Ces données sont anonymisées.
Les enregistrements seront détruits a I’échéance de la fin du mois de janvier (fin de la
période de I'étude)

e Mon identité n’apprétera donc dans aucun document résultant de cette étude

e Je certifie avoir compris les objectifs de I’étude et son déroulement. J'ai eu I'occasion

de poser toutes les questions nécessaires et j'ai obtenu des réponses satisfaisantes.

Signature suivie de la mention lu et approuve :
Signature du responsable de I'étude : Signature du participant :
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Annexe 3 : Fiche d’enguéte version arabe :
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Annexe 4 : Fiche d’enguéte version francaise :

|. Généralités
Age

Ville de résidence

Distance entre le lieu d'habitat et le centre

de soins (CHOP / UMH)

Situation familiale actuelle

Si vous étes divorcée, est ce que
I'hémophilie en était la cause?

Niveau de scolarité

Statut socio-économique

Revenu

Couverture sociale

Antécédents pathologiques personnels:

Antécédents obstétricaux:

Antécédents d'hémophilie dans la famille:

Nombre d'enfants hémophies

0 Moins de 100 Km

0 Entre 100 Km et 300Km
O Plus de 300 Km

o Mariée

o Veuve

o Divorcée

OAULKeS ...oooeeviiienn

o Oui

o Non

o Primaire

o College

O Lycée

o Université

o Analphabete

o Femme au foyer
o Fonctionnaire
OAutre: ..o

0 Moins de 1000 Dhs/mois

o Entre 1000 Dhs et 2500 Dhs/ mois
O Entre 2500 Dhs et 5000 Dhs/ mois
o Plus de 5000 Dhs/mois

o RAMED

o CNOPS

o CNSS

o Autres.......

o Oui
o Non

Nombre de grossesses .................
Nombre d'enfants vivants ..
Nombre d'avortements ................

o Oui
o Non
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Il. Le statut de conductrice

Avez-vous une idée sur la définition de
I'némophilie

Avez-vous une idée sur le mode de
transmission de I'hémophilie?

Avez-vous fait un dosage de facteurs de
coagulations?

Avez-vous déja fait un test génétique?

savez-vous ce que c'est un diagnostic
prénatal?

Ill. Le patient hémophile

Votre enfant hémophile a quel age?

Niveau de scolarité

statut socio-économique actuel

Age de diagnostic :

Circonstances de découverte :

Type d’hémophilie:

Sévérité de I'némophilie

Nombre d'accidents hémorragiques par
mois :

Nombre d'hospitalisations dans les 12
derniers mois:

fréquence du suivi de la maladie:

En cas d'urgence, ramenez vous votre
enfant aux urgences?

o Oui

o Oui

o Oui

o Oui

o Oui

Enfantvivant: ............ccccove
Enfant décedé: ............

o Primaire

o College

o Lycée

o Université

o Analphabete

o Etudiant

o Fonctionnaire
o Sans emploi
O Autres

o Accident hémorragique

o Antécédent familial d'hémophilie
o Découverte fortuite :

g Hémophilie A o Hémophilie B
O Sévere

o Modérée

o Minime

O Inconnu

o Oui

o Non

o Non

o Non

o Non

o Non

olnconnu

o Non
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Administration du traitement par la maman:

V. Le retentissement

Recevez vous de I'aide morale ou physique ?
Est-ce que vous vous sentez coupable?
Participez-vous a la vie associative et/ ou

des groupes d'échange?

Avez-vous pensé a la planification familiale?

O oui

g non

o Oui

o Oui

o Oui

o Oui
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Annexe 5 : SF-12 version arabe :
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Annexe 6 : HADS version arabe :
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Annexe 7 : HADS version francaise :

Dans la série de questions ci-dessous, cochez la réponse qui exprime le mieux ce que vous avez

éprouveé au cours de la semaine qui vient de s’écouler. Ne vous attardez pas sur la réponse a faire :
votre réaction immédiate a chaque question fournira probablement une meilleure indication de ce
gue vous éprouvez, qu’une réponse longuement méditée.

Chaque réponse correspond a un chiffre. En additionnant ces chiffres, on obtient un score total par
colonne (anxiété et dépression). Si le score d’une colonne est supérieur ou égal a 11, cela signifie que
vous souffrez d’anxiété ou de dépression (selon la colonne concernée).

Scors Anxiste Score Dapreasion
Je me sens tendu ou enene - Je prends plaisr aux mémes choses aquautrefois
30O laplupart du temps 0| O o, bout autant
2 (3O souvent 1| O pas awiant
130 detemps en temps 2| 3O unpeuzeulzment
0] O jamais 1| O presque plus
J'ai une sensadion de peur comme = guelgue chose Je ris faciement i vais Je bon cobé des chases
d'horible allait m'arriver 0| O awtant gue par le passé
30 ow ires nettement 1| O plues autant qu'avant
2 (O ow mais ce nest pas grave 2| O vraiment moins qu avani
1|3 unpeu, mais cefa ne m'inguicte pas 1| O plusdu fout
0|0 pas duiout
Je me fais du souci : Je suis de bonne humeur
3 O trés souvent 3 3 jamais
2 3 assez souvent 2 3 rarement
i O cceasionmellement i 3 azzez souvent
a 3 trés occasionnellement 0 3 la plupart du temps
Je peux rester iranquillement assis 3 ne den faire 2t Jai l'impression de fonchionmer au ralenti
me sentir decontracts - O presqus fTujours
i} 3 cui, guoi gu'il arrive 2 1 trés souvent
1 3 oui, en gendral 3 parfois
2 O rarement 0 3 jamais
3 3 jamais
J'éprouve des sensations de geur et (3 'estomac Je ne mntEresse plus & mon apparencs
AOUE 3| O plus dufout
a 3 jamais 2| 3O jen'yaccorde pas aufant d attention que je le devrais
i O parfois 3 il 32 pewt que j2 n'y fasse plus autant attention
2 O assez souvent 1| O [y préte autant d'attention que par le passe
3 O tres souvent
1]
J'ai la bowgeotte et i arvive pas a fenir en place : Je me réjous d'avance & lidés de faire ceraines choses
3 owi, c'est bout A fait e cas 3 autant qu'auparavant
a O un peu ] O un peu moins guavant
2 3 pas telement 1 3 bien moins gquavant
1 O pas du tout 2 O presqus @mais
] 3
J'éprouve des sensations sowdaines de panique : Je paux prendre plaisic 3 un bon Bvre ou 3 ure bomne
O vraEment trés sowvent &mizsion radho ou de television -
3 O assez souvent 0 O soanvent
2 3 pas tres souvent 1 3 parfois
1 3 jamais 2 3 rarement
1] 3 3 frés rarement
v Total du acore pour Fanxists v Total du score pour |a deprassion
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Annexe 8 : SCARED score :

Screen for Child Anxiety Related Disorders (SCARED) Youth Version

Directions: Below is a list of sentences that describe how people feel.
Read each phrase and decide if it is "Not True or Hardly Ever True", or
"Somewhat True or Sometimes True", or "Very True or Very Often True"
for you. Then, for each sentence, write the number that corresponds to
the response that seems to describe you for the last 3 months.

0 = Not True or Hardly
Ever True

1= Somewhat True or
Sometimes True

2= Very True or Often
True

. When | feel frightened, it is hard to breathe

. | get headaches when | am at school.

. I don't like to be with people | don’t know well.

. | get scared if | sleep away from home.

. | worry about other people liking me.

. When | get frightened, | feel like passing out.

. | am nervous.

. | follow my mother or father wherever they go.

OO0 N |0~ |W(IN |-

. People tell me that | look nervous.

[EEN
o

. | feel nervous with people | don’t know well.

[ERY
[N

. | get stomachaches at school.

[EEN
N

. When | get frightened, | feel like | am going crazy.

[EEN
w

. | worry about sleeping alone.

[ERN
AN

. | worry about being as good as other kids.

[EEN
a1

. When | get frightened, | feel like things are not real.

[EEN
(o2}

. I have nightmares about something bad happening to my parents.

[EEN
\l

. | worry about going to school.

[EEN
oo

. When | get frightened, my heart beats fast.

[EEN
(o]

. | get shaky.

20. | have nightmares about something bad happening to me.
21. I worry about things working out for me.
22. When | get frightened, | sweat a lot.

N
w

. | am a worrier.

N
N

. | get really frightened for no reason at all.

N
(62}

. | am afraid to be alone in the house.

N
[o2]

. It is hard for me to talk with people | don't know well.

N
~

. When | get frightened, | feel like | am choking.

N
o]

. People tell me that | worry too much.

N
[(e]

. I don't like to be away from my family.

w
o

. | am afraid of having anxiety (or panic) attacks.
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31. | worry that something bad might happen to my parents.
32. | feel shy with people | don’t know well.

33. | worry about what is going to happen in the future.

34. When | get frightened, | feel like throwing up.

35. I worry about how well | do things.

36. | am scared to go to school.

37. | worry about things that have already happened.

38. When | get frightened, | feel dizzy.

39. | feel nervous when | am with other children or adults and | have to
do something while they watch me (for example: read aloud, speak, play
a game, play a sport).

40. | feel nervous when | am going to parties, dances, or any place
where there will be people that | don’t know well.

41. 1 am shy.

' TOTAL SCORE: 0
' A total score of = 25 may indicate the presence of an Anxiety Disorder. Scores
» higher than 30 are more specific.

 Panic Disorder or significant somatic symptoms. 0
i A score of 7 foritems 1, 6, 9, 12, 15, 18, 19, 22, 24, 27, 30, 34, 38 may indicate !
i Panic Disorder or significant somatic symptoms. !

' Generalized Anxiety Disorder. Y

' A score of 9 foritems 5, 7, 14, 21, 23, 28, 33, 35, 37 may indicate Generalized
' Anxiety Disorder.

' '
et N T Tt TS T TS TS S S s mmossmsm—ooom------ '

} Separation Anxiety Disorder. 10

1 A score of 5 for items 4, 8, 13, 16, 20, 25, 29, 31 may indicate Separation

1 Anxiety.

:Social Anxiety Disorder. o
1 A score of 8 for items 3, 10, 26, 32, 39, 40, 41 may indicate Social Anxiety

: Disorder.

: Significant school avoidance. g

A score of 3 foritems 2, 11, 17, 36 may indicate significant school avoidance.

For children ages 8 to 11, it is recommended that the clinician explain all questions, or have the child answer the
guestionnaire sitting with an adult in case they have any questions.

Developed by Boris Birmaher, MD, Sunneet Khetarpal, MD, Marlane Cully, MEd, David Brent, MD, and Sandra
McKenzie, PhD, Western Psychiatric Institute and Clinic, University of Pittsburgh (October, 1995). Email:
birmaherb@upmc.edu.

See Birmaher, B., Brent, D.A., Chiappetta, L., Bridge, J., Monga, S., & Baugher, M. (1999). Psychometric
properties of the Screen for Child Anxiety Related Emotional Disorders (SCARED): A replication study. Journal
of the American Academy of Child and Adolescent Psychiatry, 38 (10),1230-6.

Fangzi Liao developed the scorable template.
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Serment d'Hippocrate

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m'engage

solennellement a consacrer ma vie au service de I'humanité.

A\

Je traiterai mes maitres 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 I'nonneur et
les nobles traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

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 des la conception.

Méme sous la menace, je n‘'userai pas de mes connaissances

médicales d'une fagon contraire aux lois de I'humanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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