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Pr. SAYAH Rochde Chirurgie Cardio-Vasculaire 
Pr. SEDDIK Hassan * Gastro-Entérologie 
Pr. ZERHOUNI Hicham Chirurgie Pédiatrique 
Pr. ZINE Ali * Traumatologie Orthopédie 
 
AVRIL 2013 
Pr. EL KHATIB MOHAMED KARIM * Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale 
 
MARS 2014 
Pr. ACHIR Abdellah Chirurgie Thoracique 
Pr. BENCHAKROUN Mohammed * Traumatologie- Orthopédie 
Pr. BOUCHIKH Mohammed Chirurgie Thoracique 
Pr. EL KABBAJ Driss * Néphrologie 
Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira * Biochimie-Chimie  
Pr. HARDIZI Houyam Histologie- Embryologie-Cytogénétique 
Pr. HASSANI Amale * Pédiatrie 
Pr. HERRAK Laila Pneumologie 
Pr. JANANE Abdellah * Urologie 
Pr. JEAIDI Anass * Hématologie Biologique 

* Enseignants Militaires 

 



Pr. KOUACH Jaouad* Génycologie-Obstétrique 
Pr. LEMNOUER Abdelhay* Microbiologie 
Pr. MAKRAM Sanaa * Pharmacologie 
Pr. OULAHYANE Rachid* Chirurgie Pédiatrique  
Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar CCV  
Pr. SEKKACH Youssef* Médecine Interne 
Pr. TAZI MOUKHA Zakia Génécologie-Obstétrique  
 
DECEMBRE 2014 
Pr. ABILKACEM Rachid* Pédiatrie 
Pr. AIT BOUGHIMA Fadila Médecine Légale 
Pr. BEKKALI Hicham * Anesthésie-Réanimation  
Pr. BENAZZOU Salma Chirurgie Maxillo-Faciale  
Pr. BOUABDELLAH Mounya Biochimie-Chimie 
Pr. BOUCHRIK Mourad* Parasitologie 
Pr. DERRAJI Soufiane* Pharmacie Clinique 
Pr. DOBLALI Taoufik Microbiologie 
Pr. EL AYOUBI EL IDRISSI Ali Anatomie 
Pr. EL GHADBANE Abdedaim Hatim* Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL MARJANY Mohammed* Radiothérapie 
Pr. FEJJAL Nawfal Chirurgie Réparatrice et Plastique  
Pr. JAHIDI Mohamed* O.R.L  
Pr. LAKHAL Zouhair* Cardiologie 
Pr. OUDGHIRI NEZHA Anesthésie-Réanimation 
Pr. RAMI Mohamed Chirurgie Pédiatrique 
Pr. SABIR Maria Psychiatrie  
Pr. SBAI IDRISSI Karim* Médecine préventive, santé publique et Hyg.  
 
AOUT 2015 
Pr. MEZIANE Meryem Dermatologie  
Pr. TAHIRI Latifa Rhumatologie 
 
PROFESSEURS AGREGES : 
 
JANVIER 2016 
Pr. BENKABBOU Amine Chirurgie Générale  
Pr. EL ASRI Fouad* Ophtalmologie 
Pr. ERRAMI Noureddine* O.R.L 
Pr. NITASSI Sophia O.R.L 
 
JUIN 2017 
Pr. ABBI Rachid* Microbiologie 
Pr. ASFALOU Ilyasse* Cardiologie 

* Enseignants Militaires 

 



Pr. BOUAYTI El Arbi* Médecine préventive, santé publique et Hyg.  
Pr. BOUTAYEB Saber Oncologie Médicale  
Pr. EL GHISSASSI Ibrahim Oncologie Médicale 
Pr. HAFIDI Jawad Anatomie 
Pr. OURAINI Saloua* O.R.L 
Pr. RAZINE Rachid Médecine préventive, santé publique et Hyg.  
Pr. ZRARA Abdelhamid* Immunologie  
 
NOVEMBRE 2018 
Pr. AMELLAL Mina Anatomie 
Pr. SOULY Karim Microbiologie 
Pr. TAHRI Rajae Histologie-Embryologie-Cytogénétique  
 
NOVEMBRE 2019 
Pr. AATIF Taoufiq * Néphrologie 
Pr. ACHBOUK Abdelhafid * Chirurgie Réparatrice et Plastique 
Pr. ANDALOUSSI SAGHIR Khalid * Radiothérapie 
Pr. BABA HABIB Moulay Abdellah * Gynécologie-obstétrique 
Pr. BASSIR RIDA ALLAH Anatomie 
Pr. BOUATTAR TARIK Néphrologie 
Pr. BOUFETTAL MONSEF Anatomie 
Pr. BOUCHENTOUF Sidi Mohammed * Chirurgie Générale 
Pr. BOUZELMAT Hicham * Cardiologie 
Pr. BOUKHRIS Jalal * Traumatologie-orthopédie 
Pr. CHAFRY Bouchaib * Traumatologie-orthopédie 
Pr. CHAHDI Hafsa * Anatolmie Pathologique 
Pr. CHERIF EL ASRI Abad * Neurochirugie 
Pr. DAMIRI Amal * Anatolmie Pathologique 
Pr. DOGHMI Nawfal * Anesthésie-réanimation 
Pr. ELALAOUI Sidi-Yassir Pharmacie Galénique 
Pr. EL ANNAZ Hicham * Virologie  
Pr. EL HASSANI Moulay EL Mehdi * Gynécologie-obstétrique 
Pr. EL HJOUJI Aabderrahman * Chirurgie Générale  
Pr. EL KAOUI Hakim * Chirurgie Générale 
Pr. EL WALI Abderrahman * Anesthésie-réanimation 
Pr. EN-NAFAA Issam * Radiologie 
Pr. HAMAMA Jalal * Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale 
Pr. HEMMAOUI Bouchaib * O.R.L 
Pr. HJIRA Naoufal * Dermatologie 
Pr. JIRA Mohamed * Médecine Interne 
Pr. JNIENE Asmaa Physiologie 
Pr. LARAQUI Hicham * Chirurgie Générale 
Pr. MAHFOUD Tarik * Oncologie Médicale 

* Enseignants Militaires 

 



Pr. MEZIANE Mohammed * Anesthésie-réanimation  
Pr. MOUTAKI ALLAH Younes * Chirurgie Cardio-vasculaire 
Pr. MOUZARI Yassine * Ophtalmologie 
Pr. NAOUI Hafida * Parasitologie-Mycologie 
Pr. OBTEL Majdouline Médecine préventive, santé publique et Hyg.  
Pr. OURRAI Abdelhakim * Pédiatrie 
Pr. SAOUAB Rachida * Radiologie 
Pr. SBITTI Yassir * Oncologie Médicale 
Pr. ZADDOUG Omar * Traumatologie Orthopédie 
Pr. ZIDOUH Saad * Anesthésie-réanimation  
 
 

* Enseignants Militaires 

 



2 - ENSEIGNANTS-CHERCHEURS SCIENTIFIQUES 
 
3. PROFESSEURS/Prs. HABILITES 

 

Pr. ABOUDRAR Saadia Physiologie 
Pr. ALAMI OUHABI Naima Biochimie-chimie 
Pr. ALAOUI KATIM Pharmacologie 
Pr. ALAOUI SLIMANI Lalla Naïma Histologie-Embryologie 
Pr. ANSAR M’hammed Chimie Organique et Pharmacie Chimique 
Pr .BARKIYOU Malika Histologie-Embryologie 
Pr. BOUHOUCHE Ahmed Génétique Humaine 
Pr. BOUKLOUZE Abdelaziz Applications Pharmaceutiques  
Pr. CHAHED OUAZZANI Lalla Chadia Biochimie-chimie 
Pr. DAKKA Taoufiq Physiologie 
Pr. FAOUZI Moulay El Abbes Pharmacologie 
Pr. IBRAHIMI Azeddine Biologie moléculaire/Biotechnologie 
Pr. KHANFRI Jamal Eddine Biologie 
Pr. OULAD BOUYAHYA IDRISSI Med Chimie Organique 
Pr. REDHA Ahlam Chimie 
Pr. TOUATI Driss Pharmacognosie 
Pr. YAGOUBI Maamar Environnement,Eau et Hygiène 
Pr. ZAHIDI Ahmed Pharmacologie 
 
 
 

 
 

Mise à jour le 11/06/2020 
KHALED Abdellah 

Chef du Service des Ressources Humaines 
FMPR 

 

 

 

 

 * Enseignants Militaires 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

Dédicaces 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

A Allah, 

Pour sa présence à mes côtés et son amour infini. 

 

  



 

 

 

 

A la mémoire de mon grand-père paternel, 

Les mots me manquent. Les larmes ne me quittent pas en pensant à toi.  

En la mémoire des moments de bonheur et de complicité qui nous ont toujours 

réunis. Je te dédie cette étape importante de ma vie,  

en témoignage de la place que tu auras toujours dans mon cœur et de la profonde 

tendresse qui nous lie. 

Repose en paix. 

 

 

  



 

A mes parents : 

Aucun mot ne pourrait exprimer à sa juste valeur la tendresse et l’amour que je 

vous porte. 

Papa, mon support dans ma vie. Je retiendrai de toi ta passion de soutenir les 

plus démunis.  

Je te remercie de m’avoir appris le courage, la persévérance et le droit au rêve et 

aux belles ambitions. 

Maman, ma source d’amour et de bonté. Je retiendrai de toi ta passion pour la 

médecine et le savoir.  

Je te remercie de m’avoir appris le sens du partage, du sacrifice, de la dévotion et 

la force de la résilience. 

à vous qui m’avez offert une vie ornée de bienveillance et de générosité.  

Cet accomplissement exprime 

ma profonde gratitude et reconnaissance pour votre soutien, présence et 

encouragements inconditionnels. 

Tout mon amour 

 

 

 



 

 

 

 

A mes grands parents 

à mon grand-père maternel, militant de l’éducation, à toi qui aurait aimé lire ce 

travail. Tout mon respect de nous avoir transmis l’amour du savoir. 

 

A mes très chères grands-mères, deux grandes dames. Toute ma gratitude pour la 

joyeuse enfance à vos côtés. 

 

Reposez en paix. 

 

  



 

 

 

A mon frère Simohamed, 

Mon grand frère, du plus loin que je me souvienne, tu es toujours présent comme 

un ange-gardien. 

Merci pour ta bienveillance et ta générosité. 

Je te dédie ce travail, pour manifester ma joie et ma fierté d’être ta petite sœur. 

 

 

A ma petite sœur Malika, 

Mon rayon de soleil, avec toi la vie de famille est palpitante. 

Merci de mettre des couleurs dans nos vies. 

Pour notre douce complicité et toute l’affection que je te porte,  

je te dédie ce travail. 

 

  



 

 

 

 

A toute ma famille, 

Je vous dédie ce travail avec l’expression de ma sincère affection et ma 

reconnaissance pour votre soutien et vos encouragements continus. 

 

 

A mes amis, 

A ceux que je porte dans mon cœur, acteurs de précieux souvenirs. 

Je vous dédie ce travail en exprimant ma gratitude et ma sincère amitié. 

 

 

  

 

  



 

A Docteur Siham ELMSAADI,  

A Docteur Manal MEKNASSI. 

A Madame Aziza El ASSOULI,  

A Madame Aicha,  

A Madame Samira El fourati 

Et à tous les membres du service des UMHs 

Pour votre soutien et aide dans la collecte des données. 

Pour tous les soins que vous prodiguez aux patients adultes hémophiles. 

En notre nom et les leurs, veuillez accepter tous nos remerciements. 

 

Aux adultes hémophiles du service des UMHs 

Pour votre combat quotidien… Pour le sourire et l’optimisme que vous conservez face à la 

difficulté. Veuillez trouver ici le témoignage de notre profonde estime. 

 

A tous les enseignants 

Pour votre participation dans notre formation durant toutes ces années d’étude. Veuillez 

accepter le témoignage de notre grande gratitude et reconnaissance. 

 

A tous ceux qui ont participé de loin ou de près à l’élaboration de ce travail.  



 

 

 

 

 

 

 

 

 

A tous les hémophiles 



 

 

  

  

Remerciements 

  

  

  



 

 

 

 

 

A notre président de jury de thèse,  

Monsieur le Professeur Redouane ABOUQAL 

Professeur en réanimation médicale 

 

En acceptant de présider notre jury, vous nous avez fait un grand honneur. 

Votre passion pour la recherche est un modèle pour nous vos étudiants. 

Que ce travail soit le témoin de notre sincère reconnaissance pour votre confiance 

et votre accueil au sein de votre équipe du service des UMHs.  

Veuillez accepter l’expression de notre gratitude. 

 

  



 

 

 

 

A notre Maître et directeur de thèse,  

Madame le Professeur Jihane BELAYACHI 

Professeur en réanimation médicale 

 

Pour votre confiance en acceptant d’encadrer ce travail. Votre bienveillance, 

votre patience, votre aide et vos conseils précieux et avisés ont été déterminants 

dans la réalisation de ce travail.  

Enfin, permettez-nous de vous exprimer notre sensibilité à votre engagement 

envers les patients hémophiles adultes. 

Avec l’espoir que ce travail, aussi infime soit-il, puisse servir cette cause. 

Veuillez accepter le témoignage de notre profond respect. 

 

 

  



 

 

 

 

 

A notre Maître et juge de thèse,  

Monsieur le Professeur Moulay Omar LAMRANI 

Professeur de traumatologie 

 

Nous vous remercions pour avoir accepté de juger notre travail mais aussi pour 

votre aide. Pour l’intérêt que vous portez à ce travail , veuillez y trouver 

l’expression de tous nos respects. 

 

  



 

 

 

 

A notre Maître et juge de thèse,  

Madame le Professeur Fatema zahrae LAAMRANI 

Professeur assistant en Radiologie 

 

Nous avons été touchée par le soutien et la disponibilité dont vous avez fait 

preuve à notre égard. Pour votre précieuse participation dans la réalisation de ce 

travail, veuillez y trouver l’expression de tous nos remerciements. 

 

  



 

 

 

 

A notre Maître et juge de thèse,  

Monsieur le Professeur Mohammed KHORASSANI 

Professeur en Pédiatrie 

 

Vous avez aimablement accepté de juger notre travail. Permettez-nous de vous 

transmettre le témoignage des patients hémophiles adultes de notre étude :  

« Le Professeur khorassani nous a toujours soutenu ».  

Pour votre dévouement indéniable envers les enfants hémophiles, veuillez 

accepter l’expression de toute notre considération. 

 

  

  



 
 

 

 

 

 

 

Liste des illustrations  

 

  



 
 

Liste des figures 

 

Figure 1: Le modèle de la coagulation proposé en 1905. ........................................................... 8 

Figure 2: Les deux voies de la coagulation et les tests d’exploration. ....................................... 9 

Figure 3:Les trois constituants impératifs de l’hémostase. ...................................................... 11 

Figure 4: Les composants d'une articulation synoviale ............................................................ 30 

Figure 5: Les facteurs prédisposant l'hémophile au saignement articulaire ............................. 34 

Figure 6:Représentation d’une articulation normale et d’une arthropathie hémophilique ....... 35 

Figure 7: Physiopathologie de l'arthropathie hémophilique: synovite, dégénérescence 

cartilagineuse et destruction osseuse. ....................................................................................... 35 

Figure 8: Le processus d'hypertrophie et d'inflammation de la synoviale lors d’une synovite 36 

Figure 9:Le processus de la néo-vascularisation lors d'une synovite ....................................... 37 

Figure 10: La réaction de Fenton et son action sur la dégénérescence du cartilage ................ 39 

Figure 11: La voie RANKL/RANK/OPG : déséquilibre entre la formation et la résorption 

osseuse chez le patient hémophile ............................................................................................ 41 

Figure 12: Le cercle vicieux de l'arthropathie hémophilique ................................................... 42 

Figure 13: Arthropathie hémophilique du genou ..................................................................... 48 

Figure 14: Arthropathie hémophilique de la cheville ............................................................... 49 

Figure 15: Arthropathie hémophilique du coude ..................................................................... 49 

Figure 16: Arthropathie hémophilique de l'épaule ................................................................... 50 

Figure 17: Arthropathie hémophilique de la hanche ................................................................ 50 

Figure 18: L'évolution radiologique de l'arthropathie hémophilique du genou ....................... 51 

Figure 19: Image échographique d'une arthropathie hémophilique du coude ......................... 52 

Figure 20:Les nouvelles thérapies de la prise en charge de l’atteinte articulaire hémophilique.

 .................................................................................................................................................. 60 

Figure 21: Flow chart ............................................................................................................... 87 

Figure 22:Répartition des patients selon l’âge ......................................................................... 88 

Figure 23:Répartition des patients selon le statut marital ........................................................ 88 

Figure 24:Répartition des patients selon le niveau d’éducation ............................................... 89 



 
 

Figure 25:graphique étudiant la notion de déscolarisation des patients de l’étude .................. 89 

Figure 26: Répartition des patients selon le nombre d’années de scolarité ............................. 90 

Figure 27:Répartition des patients selon l’insertion professionnelle ....................................... 90 

Figure 28:Répartition de l’échantillon de l’étude selon la distance entre l’adresse du patient et 

le centre d’hémophilie en kilomètre ......................................................................................... 91 

Figure 29: Répartition de l’hémophilie chez la fratrie du patient. ........................................... 93 

Figure 30: Répartition des patients selon l’avènement du décès d’un frère hémophile. .......... 93 

Figure 31: Répartition des patients selon l’antécédent familial ( autre que la fratrie) 

d’hémophilie. ............................................................................................................................ 93 

Figure 32: Répartition des patients selon l’âge au diagnostic .................................................. 94 

Figure 33: Répartition des patients selon les circonstances du diagnostic de l’hémophilie .... 94 

Figure 34: Répartition des patients selon le type de l’hémophilie. .......................................... 95 

Figure 35: Répartition des patients selon le degrés de sévérité de l’hémophilie ..................... 95 

Figure 36: Répartition des patients selon la positivité des Anticorps anti facteur hémophilique

 .................................................................................................................................................. 96 

Figure 37: Répartition des patients selon l’antécédent d’une infection virale ......................... 96 

Figure 38: Répartition des patients selon l’antécédent d’hémorragie digestive ....................... 97 

Figure 39: Répartition des patients selon l’antécédent d’hémorragie du tractus urinaire ........ 97 

Figure 40: Répartition des patients selon l’antécédent d’hémorragie cérébrale ...................... 97 

Figure 41:Répartition selon la notion de prise de prophylaxie ................................................ 98 

Figure 42:Répartition selon la durée de la prophylaxie en mois .............................................. 98 

Figure 43: Répartition selon le motif d’arrêt de la prophylaxie ............................................... 99 

Figure 44: Répartition des patients selon le suivi régulier avec un spécialiste de l’appareil 

locomoteur .............................................................................................................................. 103 

Figure 45: Répartition des patients selon la pratique d’une kinésithérapie régulière. ........... 104 

Figure 46: Répartition selon la douleur ressentie le dernier mois (score WFH-PE) .............. 105 

Figure 47:Répartition des patients selon le nombre d’hémarthrose durant une période de 

6mois ...................................................................................................................................... 106 

Figure 48: Évaluation du saignement articulaire l’année en cours (près de 3mois) par le score 

WFH ....................................................................................................................................... 106 



 
 

Figure 49: les scores HJHS articulaires spécifiques ............................................................... 111 

Figure 50:Répartition des patients selon le score articulaire HJHS du Genou gauche .......... 112 

Figure 51:Répartition des patients selon le score articulaire HJHS du Genou droit .............. 112 

Figure 52: Répartition des patients selon le score articulaire HJHS du coude gauche .......... 113 

Figure 53: Répartition des patients selon le score articulaire HJHS du coude droit .............. 113 

Figure 54: Répartition des patients selon le score articulaire HJHS de la cheville gauche ... 114 

Figure 55:Répartition des patients selon le score articulaire HJHS de la cheville droite ...... 114 

Figure 56:Répartition des patients selon le score HJHS global ............................................. 115 

Figure 57: Répartition des patients selon le score Haem-a-Qol global. ................................. 121 

Figure 58: Profil de la QDVLS selon l'Haem-A-QoL............................................................ 121 

Figure 59: Répartition des patients selon le siège de l’articulation la plus invalidante ......... 124 

Figure 60: Répartition des patients selon la notion l’indication chirurgicale posée et non 

réalisée. ................................................................................................................................... 125 

Figure 61: Répartition des patients selon la notion l’indication chirurgicale posée et non 

réalisée. ................................................................................................................................... 125 

Figure 62: Comparaison des patients selon le score haem-a-Qol global et le niveau 

d'éducation .............................................................................................................................. 129 

Figure 63:Comparaison des patients selon le score HJHS global et la douleur articulaire 

chronique ................................................................................................................................ 129 

Figure 64: Comparaison des patients selon le score HJHS global et le niveau d'éducation .. 130 

Figure 65:Comparaison des patients selon le score HJHS global et le saignement articulaire

 ................................................................................................................................................ 130 

Figure 66: Comparaison des patients selon le score HJHS global et le nombre d'hémarthroses

 ................................................................................................................................................ 131 

Figure 67: Comparaison des patients selon le score HJHS global et le degrés de sévérité de 

l'hémophilie ............................................................................................................................ 131 

 

  



 
 

Liste des tableaux 

Tableau 1:les facteurs de la coagulation. ................................................................................... 7 

Tableau 2: la prévalence de l'hémophilie à l'échelle mondiale ................................................ 14 

Tableau 3: les localisations hémorragiques de l'hémophilie .................................................... 18 

Tableau 4: la prévalence de chaque localisation hémorragique de l'hémophilie ..................... 18 

Tableau 5: classification de la sévérité de l'hémophilie ........................................................... 20 

Tableau 6: le traitement prophylactique de l'hémophilie ......................................................... 23 

Tableau 7: le protocole de malmö ............................................................................................ 23 

Tableau 8: le protocole Utrecht ................................................................................................ 23 

Tableau 9: les produits améliorant la demi-vie du traitement anti-hémophilique .................... 24 

Tableau 10: les inhibiteurs des anticoagulants naturels ........................................................... 26 

Tableau 11: La thérapie génique .............................................................................................. 27 

Tableau 12:les articulations à risque d’hémarthrose selon le pourcentage de fréquence. ........ 44 

Tableau 13:Les caractéristiques de l’arthropathie chronique au niveau des trois sites de 

prédilection au saignement articulaire. ..................................................................................... 46 

Tableau 14:les signes radiologiques de l’arthropathie hémophilique ...................................... 47 

Tableau 15: les lésions de l’arthropathie hémophilique explorées par l’IRM ......................... 53 

Tableau 16: Les traitements antalgiques usuelles et les posologies respectives.. .................... 58 

Tableau 17: les études adoptant le score HJHS chez les adultes hémophiles. ......................... 64 

Tableau 18: définition de l'hémarthrose mineure et majeure ................................................... 76 

Tableau 19:Les caractéristiques sociodémographiques de l’échantillon de l’étude ................ 92 

Tableau 20 :  Les caractéristiques de l’hémophilie : les antécédents familiaux et personnels

 ................................................................................................................................................ 100 

Tableau 21: Les caractéristiques de l’hémophilie : la maladie de l’hémophilie et le traitement

 ................................................................................................................................................ 101 

Tableau 22: le siège des articulations cibles. ......................................................................... 103 

Tableau 23:Les caractéristiques de l’atteinte articulaire de l’échantillon de l’étude ............. 107 

Tableau 24: Caractéristiques des différents items du score HJHS pour les 6 articulations 

explorées chez la population de l’étude. ................................................................................ 110 

Tableau 25: les caractéristiques du score HJHS. .................................................................... 116 

Tableau 26: le score de Petterson ........................................................................................... 118 

Tableau 27: Les caractéristiques du questionnaire Haem-a-Qol. ........................................... 123 



 
 

Tableau 28: les caractéristiques de l'évaluation complémentaire........................................... 128 

Tableau 29: l’intervalle d’âge des adultes hémophiles dans les études d'évaluation articulaire 

et ou de la QDVLS. ................................................................................................................ 135 

Tableau 30: Niveau d'éducation des adultes hémophiles dans les études d'évaluation 

articulaire et ou de la QDVLS. ............................................................................................... 137 

Tableau 31: Pourcentage des adultes hémophiles ayant un niveau académique dans les études 

d'évaluation articulaire et ou de la QDVLS. .......................................................................... 137 

Tableau 32: L'insertion professionnelle chez les adultes hémophiles dans les études 

d'évaluation articulaire et ou de la QDVLS. .......................................................................... 139 

Tableau 33: Pourcentage des adultes hémophiles sans insertion professionnelle dans les 

études d'évaluation articulaire et ou de la QDVLS. ............................................................... 140 

Tableau 34: La moyenne d'âge au diagnostic de l'hémophilie dans différents pays. ............. 142 

Tableau 35: le régime thérapeutique des adultes hémophiles dans les études d'évaluation 

articulaire et de la QDVLS. .................................................................................................... 145 

Tableau 36: le statut viral des adultes hémophiles dans les études d'évaluation articulaire et ou 

de la QDVLS. ......................................................................................................................... 147 

Tableau 37: La présence d'articulation cible chez les adultes hémophiles dans les études 

d'évaluation articulaire. .......................................................................................................... 149 

Tableau 38:Le score HJHS 2.1 global chez les adultes hémophiles dans les études d'évaluation 

articulaire. ............................................................................................................................... 155 

Tableau 39:Le score HJHS 2.1 global maximum chez les adultes hémophiles dans les études 

d'évaluation articulaire. .......................................................................................................... 155 

Tableau 40:comparaison des scores HJHS 2.1. ...................................................................... 156 

Tableau 41:comparaison des scores HJHS articulaires spécifiques. ...................................... 156 

Tableau 42:Résultats d’une étude multinationale évaluant l'impact du régime thérapeutique 

sur le score HJHS 2.1 (2020) ................................................................................................. 157 

Tableau 43: Une étude grecque évaluant l’impact des nouveaux produits anti-hémophiliques à 

demi-vie prolongée sur le score HJHS 2.1 ............................................................................. 158 

Tableau 44: Les résultats de l'Haem-A-QoL dans les études d'évaluation de la QDVLS chez 

les adultes hémophiles. ........................................................................................................... 163 

  



 
 

 

 

 

 

Liste des abréviations 

 

 

  



 
 

Ac  : Anticorps 

ADM  : Amplitude des mouvements 

ADP  : Adénosine diphosphate 

AH  : Arthropathie hémophilique 

AINS  : Anti-inflammatoire non-stéroïdien 

AMU  : Acute Medical Unit 

BU  : Bethesda Units 

CHU  : Centre hospitalier universitaire 

CNOPS  : Caisse Nationale des Organismes de Prévoyance Sociale 

CNSS  : Caisse Nationale de Sécurité Sociale 

CPE  : Colorado physical Examination Score 

CTH  : Centre de traitement de l’hémophilie 

DDAVP  : 1-désamino-8-D-arginine vasopressine 

DMO  : Densité minérale osseuse 

EHTSB  : European Haemophilia Therapy Standardization Board 

FAH  : Facteur anti-hémophilique 

FDA  : US food and drug administration 

FT  : Facteur tissulaire 

FvW : Facteur de Von Willbrand 

GP  : Glycoprotéine 

Haem-A-Qol  : The Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults 



 
 

HEAD- US  : Haemophilia Early Arthropathy Detection with Ultrasound 

HJHS  : Hemophilia joint health score 

HVB  : Hépatite virale B 

HVC  : Hépatite virale C 

ICF  : International classification of functioning, disability and health 

IL  : Interleukine 

IPSG  : International prophylaxis study group 

IRM  : Imagerie par resonnance magnétique 

MMPs  : Metalloprotéinases matricielles 

OCDE  : Organisation de coopération et de développement économiques 

OMS  : Organisation mondiale de la santé 

OPG  : Ostéoprotégérine 

PARs  : Récepteurs d’activation des protéinases 

PJS  : Petrini joint score 

PVD  : Pays en voie de developpement 

QDVLS  : Qualité de vie liée à la santé 

Ramed  : Régime d’assistance médicale 

RANK  : Receptor activator of nuclear factor kappa B 

RICE  : Rest, Ice, Compression and Elevation. 

SIDA  : Syndrome d'immunodéficience acquise 

TAFI  : Thrombin activatable fibrinolysis inhibitor 



 
 

TF  : Taux de facteur 

TFPI  : Tissue factor pathway inhibitor 

TM  : Thrombomoduline 

TNF  : Tumor necrosis factors 

TP  : Taux de Prothrombine 

t-PA  : L’activateur tissulaire du plasminogène 

UMH  : Urgences médico-chirurgicales 

VIH  : Virus de l'immunodéficience humaine 

WFH  : World federation of hemophilia 

WFH -PE  : WFH-Physical Exam 

  



 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Sommaire 

 

 

 

 

  



 
 

Introduction ................................................................................................................................ 1 

Rappel ......................................................................................................................................... 5 

I. L’hémostase .................................................................................................................... 6 

1. L’hémostase primaire .................................................................................................. 6 

2. La coagulation plasmatique ......................................................................................... 7 

2.1. Modèle classique de la coagulation = coagulation in vitro : ................................ 8 

2.2. Nouveau modèle de la coagulation= coagulation in vivo .................................. 10 

II. L’hémophilie : ........................................................................................................... 12 

1. Définition : ................................................................................................................. 12 

2. Histoire : .................................................................................................................... 12 

3. Épidémiologie :.......................................................................................................... 13 

3.1. La FMH= fédération mondiale d’hémophilie : .................................................. 13 

3.2. Dans le monde : .................................................................................................. 13 

3.3. L’hémophilie et le niveau de richesse économique : ......................................... 13 

3.4. Cas du Maroc : ................................................................................................... 15 

4. Hérédité et Génétique : .............................................................................................. 15 

4.1. Hémophilie A ..................................................................................................... 15 

4.2. Hémophilie B : ................................................................................................... 16 

4.3. Intérêt de l’analyse génétique : ........................................................................... 16 

5. Manifestations cliniques : .......................................................................................... 17 

6. Diagnostic et classification : ...................................................................................... 19 

6.1. Diagnostic ........................................................................................................... 19 

6.2. Classification : .................................................................................................... 19 

7. Traitement de l’hémophilie : ..................................................................................... 20 

7.1. L’évolution du traitement : ................................................................................. 20 

7.2. Modalités du traitement : .................................................................................... 21 

7.3. Les limites des produits de facteurs recombinants : ........................................... 24 

7.4. Nouvelles thérapies : .......................................................................................... 25 

7.5. Le suivi d’un patient dans un centre d’hémophilie selon la EHTSB: ................ 28 

 



 
 

Revue de littérature .................................................................................................................. 29 

I. Atteinte articulaire et hémophilie : ................................................................................ 30 

1. Généralités : ............................................................................................................... 30 

2. Prédisposition : .......................................................................................................... 31 

2.1. L’expression inégale du facteur tissulaire(TF) : ................................................ 32 

2.2. Le déséquilibre du système de régulation de la coagulation au niveau synoviale :

 32 

2.3. L’hyperfibrinolyse synoviale : ........................................................................... 33 

3. Physiopathologie : ..................................................................................................... 35 

3.1. La synovite : ....................................................................................................... 36 

3.2. La Dégénérescence cartilagineuse : ................................................................... 38 

3.3. La Destruction osseuse : ..................................................................................... 40 

4. Formes cliniques : ...................................................................................................... 43 

4.1. Localisations de prédilection au saignement articulaire : .................................. 43 

4.2. Stade clinique : ................................................................................................... 44 

5. Imagerie : ................................................................................................................... 46 

5.1. La radiographie standard : .................................................................................. 46 

5.2. L’Échographie : .................................................................................................. 52 

5.3. L’IRM : .............................................................................................................. 52 

6. Prise en charge : ......................................................................................................... 55 

6.1. L’hémarthrose aigue : ......................................................................................... 55 

6.2. L’arthropathie hémophilique chronique : ........................................................... 57 

 La prophylaxie : ................................................................................................. 57 

 Le traitement de la douleur : cas de l’adulte ...................................................... 57 

II. L’adulte hémophile : .................................................................................................. 61 

1. L ‘espérance de vie et comorbidités .......................................................................... 61 

2. L’arthropathie chronique ........................................................................................... 61 

III. La santé articulaire selon l’OMS : ............................................................................. 62 

IV. Instruments d’évaluation de l’atteinte articulaire chez l’adulte hémophile : ............. 62 

1. Les scores cliniques : ................................................................................................. 62 



 
 

1.1. Fréquence d’études chez l’adulte hémophile : ................................................... 63 

1.2. Méthode : ............................................................................................................ 64 

2. L’avènement du score HJHS : ................................................................................... 66 

2.1. Du score de Gilbert au score HJHS : .................................................................. 66 

2.2. Le choix du score HJHS : ................................................................................... 66 

3. Les scores radiologiques :.......................................................................................... 67 

3.1. Les scores de La radiographie standard : ........................................................... 67 

3.2. Les scores de l’IRM : ......................................................................................... 68 

3.3. Le score de l’échographie : ................................................................................ 68 

3.4. Le choix du score de Petterson : ......................................................................... 69 

Matériels  et  Méthodes ............................................................................................................ 70 

I. Design de l’étude : ......................................................................................................... 71 

1. Type de l’étude : ........................................................................................................ 71 

2. Lieu de l’étude : ......................................................................................................... 71 

3. Période de l’étude ...................................................................................................... 71 

4. Population : ................................................................................................................ 71 

5. Critères d’inclusion : ................................................................................................. 71 

6. Critères d’exclusion : ................................................................................................. 71 

II. Recueil de données : .................................................................................................. 72 

1. Procédure de recueil des données : ............................................................................ 72 

2. Données socio-démographiques : .............................................................................. 72 

3. Les caractéristiques de l’hémophilie : ....................................................................... 73 

3.1. Les antécédents familiaux et personnels : .......................................................... 73 

3.2. la maladie de l’hémophilie : ............................................................................... 73 

3.3. Le traitement : .................................................................................................... 74 

4. Les caractéristiques de l’atteinte articulaire : ............................................................ 74 

4.1. La lésion articulaire : .......................................................................................... 74 

4.2. La douleur : ........................................................................................................ 75 

4.3. Le saignement articulaire : ................................................................................. 76 

III. Instruments ................................................................................................................ 77 



 
 

1. Le score HJHS 2.1 : Haemophilia joint health score ................................................. 77 

1.1. Le recueil de données : ....................................................................................... 77 

1.2. Les scores HJHS : .............................................................................................. 78 

2. Le score de Pettersson : ............................................................................................. 80 

2.1. Exploitation du score de Petterson : ................................................................... 80 

2.2. Recueil de données : ........................................................................................... 80 

2.3. Les scores de Petterson : .................................................................................... 80 

3. L’Haem-A-QOL: Haemophilia specific quality of life ............................................. 82 

3.1. Exploitation de l’Haem-A-QoL : ....................................................................... 82 

3.2. Recueil de données : ........................................................................................... 82 

3.3. Les scores de l’Haem-A-QoL : .......................................................................... 82 

IV. Évaluations complémentaires : .................................................................................. 84 

1. Le siège de l’articulation invalidante : ...................................................................... 84 

2. Imagerie par résonnance magnétique : ...................................................................... 84 

3. Évaluation traumatologique spécialisée : .................................................................. 84 

V. Analyse statistique : ...................................................................................................... 85 

Résultats ................................................................................................................................... 86 

I. Analyse descriptive ....................................................................................................... 87 

1. Flow chart .................................................................................................................. 87 

2. Les données socio démographiques: ......................................................................... 88 

2.1. L’âge : ................................................................................................................ 88 

2.2. Le statut marital : ................................................................................................ 88 

2.3. le niveau d’éducation du patient : ...................................................................... 89 

2.4. L’insertion professionnelle : ............................................................................... 90 

2.5. La couverture sociale : ....................................................................................... 91 

2.6. La distance domicile/CTH : ............................................................................... 91 

2.7. Tableau récapitulatif des données socio-démographiques : ............................... 92 

3. Les caractéristiques de l’hémophilie : ....................................................................... 93 

3.1. Les antécédents familiaux et personnels : .......................................................... 93 

3.2. La maladie de l’hémophilie : .............................................................................. 95 



 
 

3.3. Le traitement : .................................................................................................... 98 

3.4. Tableaux récapitulatifs des caractéristiques de l’hémophilie : ......................... 100 

4. Les caractéristiques de l’atteinte articulaire : .......................................................... 102 

4.1. La lésion articulaire : ........................................................................................ 102 

4.2. La douleur articulaire : ..................................................................................... 105 

4.3. Le saignement articulaire : ............................................................................... 105 

4.4. Tableau récapitulatif des caractéristiques de l’atteinte articulaire : ................. 107 

II. Instruments : ............................................................................................................ 109 

1. HJHS :...................................................................................................................... 109 

1.1. Les scores des items HJHS : ............................................................................ 109 

1.2. Les scores HJHS articulaires spécifiques : ....................................................... 111 

1.3. Le score HJHS de la marche globale : ............................................................. 115 

1.4. Le score HJHS global : ..................................................................................... 115 

1.5. Tableau récapitulatif : ....................................................................................... 116 

2. Le score de Petterson : ............................................................................................. 117 

2.1. Le score Petterson Joint : ................................................................................. 117 

2.2. Le score Petterson Patient : .............................................................................. 117 

2.3. Tableau récapitulatif du score de Petterson : ................................................... 118 

3. Haem-A-QoL : ......................................................................................................... 119 

3.1. Le score Haem-A-QoL global : ........................................................................ 121 

3.2. Les scores des dimensions Haem-a-Qol : ........................................................ 121 

3.3. Tableau récapitulatif de l’Haem-a-Qol. ........................................................... 123 

III. Évaluations complémentaires : ................................................................................ 124 

1. Le siège de l’articulation invalidante : .................................................................... 124 

2. L’IRM réalisée : ....................................................................................................... 125 

3. L’indication chirurgicale actuelle : .......................................................................... 125 

4. Tableau récapitulatif des évaluations complémentaires : ........................................ 128 

IV. Analyse statistique ................................................................................................... 129 

1. Corrélation bivariée : ............................................................................................... 129 

1.1. Haem-a-Qol et niveau d’éducation : ................................................................ 129 



 
 

1.2. HJHS et douleur articulaire : ............................................................................ 129 

1.3. HJHS et niveau d’éducation : ........................................................................... 130 

1.4. HJHS et le score du saignement articulaire WFH : .......................................... 130 

1.5. HJHS et le nombre d’hémarthroses :................................................................ 131 

1.6. HJHS et le degrés de sévérité de l’hémophilie : ............................................... 131 

Discussion .............................................................................................................................. 132 

I. Données sociodémographiques : ................................................................................. 134 

1. Nos résultats : .......................................................................................................... 134 

2. Comparaison avec les autres études : ...................................................................... 134 

II. Les caractéristiques de l’hémophilie : ..................................................................... 141 

1. Nos résultats : .......................................................................................................... 141 

2. Comparaison avec les autres études : ...................................................................... 141 

III. Les caractéristiques de l’atteinte articulaire : .......................................................... 148 

1. Nos résultats : .......................................................................................................... 148 

2. Comparaison avec les autres études : ...................................................................... 148 

IV. Instruments : ............................................................................................................ 153 

1. Le score HJHS 2.1 : ................................................................................................. 153 

2. Le score de Petterson : ............................................................................................. 159 

3. La qualité de vie liée à la santé : Haem-a-Qol ......................................................... 159 

V. Évaluations complémentaires : .................................................................................... 164 

VI. Comment améliorer les scores articulaires et les scores de la qualité de vie liée à la 

santé : 165 

1. La prophylaxie : ....................................................................................................... 165 

2. Une prise en charge multi disciplinaire : ................................................................. 166 

Conclusion .............................................................................................................................. 167 

Résumés ................................................................................................................................. 170 

Annexes .................................................................................................................................. 174 

Bibliographie .......................................................................................................................... 185 

 



1 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Introduction 

  



2 

L’hémophilie est une pathologie héréditaire de la coagulation, à transmission récessive liée 

au chromosome X. Les sujets féminins sont porteuses et conductrices. Tandis que la maladie 

s’exprime chez les sujets masculins.  

On distingue l’hémophilie A et l’hémophilie B qui correspondent respectivement à un 

déficit en facteur VIII et IX. Le déficit en ces facteurs impacte la voie de la coagulation sanguine, 

exposant ainsi l’hémophile à des tableaux hémorragiques récurrents.  

La probabilité de survenue des épisodes hémorragiques est étroitement liée au degrés de 

sévérité de l’hémophilie. Ce dernier est défini en fonction du taux de concentration en facteur VIII 

et IX. On distingue ainsi l’hémophilie sévère, modérée et légère [1][2]. 

La découverte de la maladie se fait généralement à l’âge de la marche à quatre pattes[1][2]. 

Les progrès réalisés dans le traitement et la qualité de soins de la maladie de l’hémophilie 

ont permis une augmentation considérable de l’espérance de vie du patient hémophile. Ainsi, de 

nombreux pays voient l’émergence d’une population hémophile d’âge adulte. [3]  

Les hémorragies de l’hémophilie affectent principalement l’appareil musculo-squelettique. 

Les articulations représentent 65 à 85% des localisations hémorragiques. il s’agit 

principalement des genoux, chevilles et coudes, conduisant, après une phase de synovite 

hémophilique, aux arthropathies chroniques. L’évolution pathologique est très variable d’un 

patient hémophile à un autre, dépendant en particulier de la précocité́ et de la rigueur des 

traitements de chaque accident hémorragique [4]. 

Il a été démontré que les lésions articulaires augmentent de façon linéaire avec l’âge chez 

les patients hémophiles. Arrivé à l’âge adulte, le patient hémophile se trouve confronté à des 

saignements liés à l’hémophilie et à des comorbidités liées à l’âge. L’arthropathie chronique est la 

principale comorbidité chez l’adulte hémophile [5]. 

Le patient hémophile peut autant souffrir d’une hémorragie mortelle, mais aussi des 

tableaux cliniques qui altèrent la qualité de vie quotidienne. L’hémophilie peut donc être 

meurtrière dans l’aigu et un souffre-martyr dans le chronique . Et Selon les études internationales, 

un patient hémophile bien traité peut bénéficier d’une vie normale en étant un membre actif de la 

société. Une mauvaise qualité de soin impacte la santé physique et psychologique du patient 

hémophile. Ce qui engendre une prise en charge financière considérable [6]. Ainsi la qualité de 

vie liée à la santé du patient hémophile se trouve compromise notamment à l’âge adulte. 
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La base du traitement est la substitution par des concentrés de facteur VIII et IX. Dans les 

pays développés le traitement substitutif prophylactique a considérablement amélioré la situation 

des hémophiles en contrôlant les saignements et en évitant les lésions articulaires chroniques.  

La fédération mondiale de l’hémophilie ou la WFH ainsi que l’OMS ont établi un 

« programme de soin complet » prenant en charge la santé physique et psychosociale, améliorant 

ainsi la qualité de vie en diminuant la morbidité et la mortalité. Le patient hémophile se doit 

d’avoir accès à un centre de soin spécialisé comprenant les professionnels de santé suivant : un 

hématologue, un pédiatre ou un médecin ayant une expertise dans les pathologies de l’hémostase ; 

un infirmier coordinateur ; un spécialiste de l’appareil musculo-squelettique (orthopédiste, 

rhumatologue, radiologue et physiothérapeute) ; un biologiste et pour finir un spécialiste dans le 

domaine psycho-social familiarisé aux ressources locales disponibles. [2]  

Au Maroc, le budget alloué par le ministère de la santé public a permis l’accès aux facteurs 

de remplacement à la demande. Mais la prophylaxie et le traitement à domicile ne sont pas 

disponibles pour tous les patients hémophiles. Il existe des centres de traitement de l’hémophilie 

qui reçoivent les patients à travers un circuit d’urgence. Ceci diminue la qualité de soins du patient 

hémophile.  

Les freins financiers du système sanitaire et du contexte socio-économique engendrent un 

traitement incomplet, et un défaut de sensibilisation et de collaboration avec le patient hémophile 

et son entourage familial.  

De façon similaire l’absence de recommandations codifiées ou de programme nationale de 

la prise en charge de l’adulte hémophile marocain, entraîne un bouleversement de son schéma 

corporel articulaire et un handicap fonctionnel qui détériore sa qualité de vie.  

Le développement de centres multidisciplinaires spécialisés dans la prise charge de 

l’hémophilie est le meilleur moyen pour pallier à cette situation. Ainsi le centre AMU du CHUIb 

Sina Rabat Maroc a démarré son activité en 2016. Ce centre reçoit sans circuit d’urgence 24h/7j 

les patients hémophiles qui ont atteint l’âge de 16ans.  
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Selon l’OMS les affections ostéo-articulaires et musculaires sont le premier facteur 

d’handicap dans le monde [7]. Et La qualité de vie est un concept très large qui peut être influencé 

de manière complexe par la santé physique du sujet, son état psychologique et son niveau 

d’indépendance, ses relations sociales et sa relation aux éléments essentiels de son environnement 

( OMS, 1993). Mais L’absence de données sociodémographiques et des études d’évaluation 

articulaire et de la QDVLS de l’adulte hémophile marocain, compromet le développement d’un 

plan de prise en charge optimale et adaptée.  

Ainsi pour établir une photographie de la prise en charge de l’hémophilie au sein du centre 

AMU, il a été jugé nécessaire d’évaluer l’atteinte articulaire et la QDVLS en adoptant des outils et 

des scores valides.  

L’Objectif de notre étude était de décrire la population adulte hémophile au service des 

UMHs , d’évaluer l’état des lieux de l’arthropathie chez l’adulte hémophile ; de décrire le type de 

lésions articulaires chez ces patients ; de définir le sous-groupe de patients au stade chirurgical ; et 

enfin d’évaluer l’impact de l’arthropathie sur la qualité de vie de l’hémophile. 
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I. L’hémostase 

L’hémostase est un terme dérivé du mot grec traduit par sang et stase (arrêt). 

Notre compréhension de la coagulation sanguine est intimement liée à l’histoire de la 

civilisation. Avec l’avènement de l’écriture il y’a 5000ans , les premiers symboles du sang ,du 

saignement et de la coagulation pourraient représenter « les premiers écrits » concernant la 

voie de la coagulation.[8]  

L’hémostase est définie par l’ensemble des mécanismes qui concourent à l’arrêt d’un 

saignement, comprenant trois phases successives : l’hémostase primaire, la coagulation 

plasmatique(hémostase secondaire) et la fibrinolyse [9] [10]  

Avant de nous intéresser de près à l’étape de la coagulation plasmatique, un bref rappel 

de l’hémostase primaire s’impose.  

1. L’hémostase primaire 

L’hémostase primaire résulte d’interactions complexes entre les plaquettes, la paroi des 

vaisseaux (l’endothélium) et les protéines adhésives ou des facteurs plasmatiques de la 

coagulation; on cite le Facteur de Von Willebrand et le Fibrinogène [9] [10] . 

Ainsi, une brèche vasculaire déclenche une vasoconstriction reflexe, une adhésion 

plaquettaire directe au sous endothélium ou sous la forme d’un pont entre le collagène sous 

endothéliale et la plaquette par l’intermédiaire du FvW fixé au site plaquettaire GPIb ; et une 

activation des plaquettes qui se chargent de la sécrétion de facteurs pro agrégants ( ADP, 

thromboxane A2, sérotonine et fibrinogène)et d’un facteur activant la coagulation 

plasmatique: Facteur V.  

Ces mécanismes interviennent simultanément pour aboutir à une agrégation plaquettaire 

grâce au fibrinogène qui se fixe sur un site plaquettaire GPIIb IIIa : Le clou plaquettaire est 

ainsi formé [9] [10].  
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2. La coagulation plasmatique 

Le concept de coagulation du sang remonte aux années 1960 lorsque Davie, Ratnoff et 

Macfarlane ont décrit la théorie de la cascade soulignant le principe fondamental de la 

cascade de proenzymes menant à l’activation des enzymes en aval.  

Bien que souvent utilisé de façon impropre pour désigner tous les aspects de la 

formation du caillot, le terme « coagulation »fait plus spécifiquement référence au mécanisme 

conduisant directement à la conversion du fibrinogène, qui est une protéine plasmatique 

soluble, en polymère de fibrine rigide et insoluble. Et le terme « cascade de la coagulation » 

décrit l’activité séquentielle des facteurs de la coagulation(Tableau 1 ) [8]. 

Tableau 1:les facteurs de la coagulation. 

N Nom Fonction 

I Fibrinogène>Fibrine(I activé) Forme des caillots(Fibrine) 

II Prothrombine> Thrombine( II activé) Active I,V,VIII,XI,XIII, protéine C, 

plaquettes.  

III Facteur tissulaire Active le facteur VII 

IV Calcium Lien phospholipide/facteur 

V Proaccélérine Augmente l’activité enzymatique du co-

facteur Xa 

VI Accélérine   

VII Proconvertine Active IX,X  

Vitamine K dépendant  

VIII Facteur ani-hémophilique A Augmente l’activité enzymatique du co-

facteur IX 

IX Facteur Chrismas ou anti-hémophilique B Active le facteur X 

Vitamine K dépendant 

X Facteur Stuart Prower Active le facteur II 

Vitamine K dépendant 

XI Facteur Rosenthal Active le facteur XII,IX et 

prékallikréine 

XII Facteur Hageman Active prékallikréine et fibrinolyse 

XIII Facteur fibrin stabilizing Stabilise la fibrine 
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En 1905 le Dr. Paul Morawitz a mis en place le premier modèle de le coagulation 

comprenant thromboplastine, calcium, thrombine et fibrinogène ( Figure 1) [8]. 

 

Figure 1: Le modèle de la coagulation proposé en 1905. 

En 1935 le Dr. Armand Quick a publié la méthode de mesure du Taux de Prothrombine 

(TP)encore appelée aujourd’hui le temps de Quick. Il s’est appuyé sur le modèle à quatre 

composants de la voie extrinsèque. Dans sa première publication le Dr Quick observa un 

déficit de sensibilité du TP chez les patients souffrant de symptômes d’hémophilie. Ainsi, in 

vitro un caillot de sang peut se former tout en se privant de thromboplastine. Il est donc 

évident que le plasma comprend des facteurs intrinsèques nécessaires à la coagulation 

sanguine. Durant les années 1960s Davie, Ratnoff et Macfarlane ont décrit la théorie de la 

cascade soulignant le principe fondamental de la cascade de proenzymes menant à l’activation 

des enzymes en aval.[8] 

2.1. Modèle classique de la coagulation = coagulation in vitro : 

• La voie intrinsèque 

Le facteur XII est activé par l’exposition du collagène et d’autres composants du sous 

endothélium chargés négativement. L’activation du XII conduit à l’activation consécutive des 

facteurs XI, IX et VIII( comme cofacteur), X et de la prothrombine. [8]  

•  La voie extrinsèque 

Le facteur tissulaire (thromboplastine= FIII) forme un complexe avec le VII, ce qui 

déclenche l’activation des facteurs VII, X et de la prothrombine.  
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Les voies intrinsèques et extrinsèques s’achèvent par la voie commune finale, dans 

laquelle le facteur X activé, en association avec le facteur Va en cofacteur, en présence de 

phospholipides et de calcium, convertit la prothrombine en thrombine, qui convertit à son tour 

le fibrinogène en fibrine.  

Cependant, les voies physiologiques in vivo ne semblent pas aussi simples, puisque des 

patients souffrant d’un déficit héréditaire en F XII, prékallikréine ou en kininogène de haut 

poids moléculaire ne présentent pas de phénotype hémorragique ou thrombotique.  

Ce qui nous emmène au nouveau modèle de la coagulation. Mais avant de le décrire, il 

est nécessaire de souligner l’importance du modèle classique dans la compréhension des tests 

diagnostiques de laboratoire. [8] (Figure 2) 

 

Figure 2: Les deux voies de la coagulation et les tests d’exploration. 

TP : taux de prothrombine ; TTPa : temps de céphaline activée ; FT : Facteur tissulaire [11] 
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2.2. Nouveau modèle de la coagulation= coagulation in vivo  

Ce modèle décrit quatre phases : initiation, amplification, propagation et stabilisation.  

• L’Initiation :  

A la suite d’une lésion vasculaire , le facteur tissulaire (FIII) est activé. Il forme un 

complexe avec le FVIIa existant en traces, le calcium et les phospholipides. Ce complexe 

active le FX qui active à son tour la prothrombine en thrombine(IIa).  

• L’Amplification :  

La thrombine qui commence à être produite, entraine l’activation du facteur V. Le 

complexe d’amplification (FVa-FXa), ou prothrombinase est formé. Il amplifie 

considérablement la capacité à générer de la Thrombine.  

• La Propagation :  

La thrombine active le facteur VIII. Le complexe de propagation est formé( FVIIIa-

FIXa). Il permet une production très importante de La thrombine à travers l’activation du FX. 

Et la thrombine convertit le fibrinogène en fibrine.  

• La Stabilisation :  

La thrombine générée entraine l’activation du FXIII qui stabilise la fibrine. Et pour finir 

la thrombine active le TAFI ( thrombin activatable fibrinolysis inhibitor) qui protège le caillot 

de la fibrinolyse. 

Finalement, on comprend que l’hémostase est un mode de défense essentiel qui 

contribue à restaurer l’intégrité du système vasculaire après une blessure.. On peut parler de 

système hémostatique sous la forme d’un triangle (Figure 3) équilatéral où les sommets 

représentent les trois constituants impératifs de ce système : les protéines de la coagulation, 

les plaquettes et l’endothélium. [8] 
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Figure 3:Les trois constituants impératifs de l’hémostase. 

Si un maillon manque à la chaine il en résulte soit une tendance thrombotique soit une 

tendance hémorragique qui est à la base de la maladie de l’hémophilie. 

Ainsi en l’absence de facteur VIII ou IX, la diminution très importante de génération de 

FXa puis de FIIa est responsable du syndrome hémorragique observé dans l’hémophilie. 

[8][12] 
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II. L’hémophilie : 

L’hémophilie a toujours attiré la curiosité des savants à travers l’histoire de l’humanité. 

Aujourd’hui l’hémophilie est reconnue comme une maladie génétiquement transmissible. Elle 

entraîne des saignements spontanés, particulièrement au niveau des articulations, ce qui 

engendre des tableaux d’arthropathie chronique. [13] 

1. Définition : 

L’hémophilie est une pathologie congénitale liée à l’X secondaire à un déficit ou une 

dysfonction d’une protéine de la coagulation. On distingue le déficit en FVIII :hémophilie A 

et le déficit en F IX : hémophilie B = Maladie de Christmas. Nous allons nous intéresser à ces 

deux types d’hémophilie ; mais avant il est important de rapporter l’existence de l’hémophilie 

C. Cette dernière correspond à un déficit en facteur XI non lié au sexe , elle atteint l’homme et 

la femme.[13] 

2. Histoire : 

Aucun écrit concernant l’hémophilie ne peut être entamé sans se référer à la riche 

histoire de cette maladie.  

L’histoire de l’hémophilie remonte au IIᵉ siècle avant J-C, décrite dans le Talmud 

Hébraïque. Le rituel de la circoncision a révélé les symptômes de cette affection. [14][13] 

Abu Al Qasim al Zhrawi (930-1013), chirurgien arabe de l’Espagne ou Andalousie 

musulmane a décrit l’hémophilie dans son livre AL Tasrif où des hommes trouvent la mort à 

la suite d’hémorragies consécutives à des blessures mineures. On peut le considérer comme le 

premier écrit médical de l’histoire à propos de l’hémophilie.[15]  

En 1803 aux États Unis, le Journal « The Medical Repository » a publié l’article du Dr 

John Otto Travaillant à l’hôpital de New York. Il est intitulé « à propos de l’existence d’une 

prédisposition hémorragique chez certaines familles ». Il a conclu : La maladie est héréditaire 

et transmise de mère en fils. [14]  
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Le premier terme de référence était Hemorrhaphilia signifiant « attirance pour les 

saignements ». Il évolue vers le mot « Hémophilie » dont la date et l’origine exacte est 

discutée : le XIX siècle ou 1820-1840 par des médecins allemands.[16]  

Le monde a appris à s’intéresser d’avantage à cette maladie à travers la famille royale : 

en passant par l’Angleterre, la Russie, l’Espagne et L’Allemagne [14][13].  

3. Épidémiologie : 

3.1. La FMH= fédération mondiale d’hémophilie : 

Depuis plus de 50ans la FMH a pour mission d’améliorer la prise en charge des 

personnes atteintes d’hémophilie ou d’autres troubles de la coagulation héréditaires, et ceci à 

l’échelle mondiale.(WFH.org)  

Par rapport à l’épidémiologie de l’hémophilie, une étude menée en 2010-2012 avait 

objectivé que la FMH est aujourd’hui la meilleure source d’informations.[17] Nous allons 

donc rapporter les chiffres de la FMH.  

3.2. Dans le monde : 

L’hémophilie est rare. L’hémophilie A affecte moins d’une personne sur 10 000.  

L’hémophilie B affecte moins d’une personne sur 50 000. (WFH.org) 

On estime à l’échelle mondiale 400 000 hémophiles. 25% ne reçoivent pas de traitement 

adéquat. La majorité meurent avant l’âge de 20ans. [18] 

L'incidence globale de l'hémophilie ne varie pas beaucoup entre les différents groupes 

ethniques.[17] 

En Australie, aux USA et d’autres pays développés, 90% des patients sont 

diagnostiqués et enregistrés. Alors que dans les pays en voie de développement soit 5% sont 

enregistrés soit la notion de registre est absente [19].  

3.3. L’hémophilie et le niveau de richesse économique :  

L’enquête de 2010-2012 a fait une comparaison entre différents pays. Ainsi elle a 

rapporté le nombre de patients hémophiles sur 100 000 personnes de sexe masculin 

enregistrés entre l’année 1998 et 2006. Des moyennes de prévalence allant de la plus élevée à 

la plus basse sont rapportés au tableau suivant :[17], [20] (Tableau 2)  
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Tableau 2: la prévalence de l'hémophilie à l'échelle mondiale 

 HÉMOPHILIE A HÉMOPHILIE B 

Pays à revenu élevé 
membre de l’OCDE 

de 5.3/ 100 000 hommes en Corée  
à 38.6/100 000 en Islande   

de 0.47/100 000 hommes en 
Luxembourg  
à 8.07 en Irlande  

Pays à revenu élevé non 
membre de l’OCDE 

de 1.0 en Arabie Saoudite  
à 16.3 en Slovénie  

de 0.30 En Arabie Saoudite à 6.39 
à Chypre  

Pays à revenu 
moyen/intermédiaire 

de 2.9 en Liban  
à 17.5 en Hongrie  

de 0.58 Au Mexique  
à 4.23 en Hongrie  

Pays à revenu 
moyen/intermédiaire de la 
tranche inférieure 

de 0.1 en Indonésie  
à 16.2 en Macédoine 

de 0.02 en Indonésie  
à 6.41 en Macédoine.  

Pays à faible revenu de 0.04 au Togo  
à 6.0 en Ouzbékistan  

de 0.01 au Nigeria  
à 0.70 au Zimbabwe 

France 12.2 2.37 

Canada 13.2 3.23 

USA 7.8 2.37 

Suède 15.3 0.05 

Pays-Bas 17.2 2.07 

Brésil   

Iran 9.4 1.96 

Algérie 4.1 0.88 

 

Le pourcentage des patients hémophiles est de 44% pour la tranche d’âge : 0-18ans et 

donc 56% ont plus de 18ans. Des Études suggèrent que dans les pays à faible revenu moins de 

patients hémophiles atteignent l’âge adulte.  

L'incidence globale de l'hémophilie ne varie pas beaucoup entre les différents groupes 

ethniques. 

L’Enquête a constaté une augmentation de la prévalence de l’hémophilie au fil des 

années probablement secondaire à : [17], [20] 

- Une augmentation de l’espérance de vie des hémophiles 

- L’amélioration de la prise en charge thérapeutique et de centres 

multidisciplinaires  

- La migration des patients vers des zones avec une meilleure prestation sanitaire 

- L’instauration de registre national par un plus grand nombre de pays.  
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3.4. Cas du Maroc : 

Concernant le Maroc, seul le rapport de l’année 1998 est retrouvé au niveau des 

registres de la FMH. Le manque de données statistiques atteint une majorité de pays en voies 

de développement. L’Algérie a rempli les années 1998-2001-2002-2004 et 2006. L’Égypte a 

rempli les années 1999-2000-2001-2002-2004-2005 et 2006.  

En 2018, le registre de la World bleeding disorder a rapporté 1181 cas d’hémophilie 

dont 52% sont originaires de pays en voie de développement.  

Il est évident que les données épidémiologiques sont d’une importance primordiale pour 

élaborer un plan national et déterminer des budgets réalistes et prioritaires en vue d’améliorer 

l’accès au traitement et la prise en charge des patients hémophiles. Et notamment dans 

L’Urgence au Maroc. 

Sans oublier l’importance des données épidémiologiques se consacrant aux effets 

secondaires des traitements. Ainsi les laboratoires pharmaceutiques pourront améliorer leurs 

produits.  

L’association Marocaine d’hémophilie compte à ce jour 1200 hémophiles.  

Le dernier recensement établi par le Ministère de la Santé Public du Maroc avait 

objectivé 3000 patients hémophiles à l’échelle national.  

4. Hérédité et Génétique :  

4.1. Hémophilie A 

• Le gène F8 : 

Le gène humain F8 a été cloné entre 1982 et 1984 [21][22].  

• Les anomalies moléculaires de l’hémophilie A : 

On distingue :  

- (1) les réarrangement géniques de gènes 

- (2) Les insertions et les délétions d’une séquence génétique  

- (3) des substitutions simples de bases d’ADN. 
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L’anomalie la plus commune est le réarrangement de gènes (inversion) impliquant 

l’intron 22 (40-45% des hémophiles sévères) et l’intron 1 (1-6% des hémophiles 

sévères)[23][24].  

À ce jour ,2591 anomalies moléculaires ont été décrites et enregistrées dans la base de 

données mondiale du facteur VIII [25].( http://www.factorviii-db.org ) [26] [27] 

4.2. Hémophilie B : 

• le gène F9 : 

La séquence complète du gène entier F9 a été publiée en 1985.[28] 

• Les anomalies moléculaires dans l’hémophilie B :  

1094 anomalies moléculaires ont été décrites et enregistrées dans la base de données 

mondiale du facteur IX. (http://www.factorix.org ) [27] [29] 

Dans l’hémophilie B on ne retrouve pas d’anomalie génétique commune et fréquente 

contrairement au cas de l’hémophilie A avec l’inversion de l’intron 22.  

• L’Hémophilie B leyden : 

Il s’agit d’une variation particulière de l’hémophilie B résultant de mutations qui 

entrainent un phénotype sévère de la maladie à la naissance. Elle a la particularité de se 

résorber progressivement à partir de la puberté pour atteindre un taux normal de facteur IX à 

l’âge adulte. [30] 

4.3. Intérêt de l’analyse génétique : 

• Diagnostique : 

l’analyse génétique permet d’identifier dans une famille les femmes porteuses de la 

mutation génétique des gènes des facteurs de la coagulation VIII et IX. Ainsi, la possibilité 

d’établir un dépistage ou un diagnostic prénatale. [31]  

• Thérapeutique :  

Le clonage des gènes F8 et F9 ont permis le développement du traitement par le facteur 

recombinant. ( se référer au chapitre : Traitement) 

http://www.factorviii-db.org/
http://www.factorix.org/
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• La compréhension des complications thérapeutiques : 

le développement des inhibiteurs est l’une des complications les plus dramatiques du 

traitement actuel.[32] On pense qu’un déficit génétique augmenterait de 40 % le risque de 

développer des inhibiteurs. Dans l’ensemble, les délétions de grande taille et les mutations 

non-sens présentent un risque plus élevée, tandis que les mutations faux-sens et d’épissage 

présentent un risque plus faible. 

• Le futur : 

le développement de la thérapie génique qui pourra révolutionner le sort des patients 

hémophiles. [27][16] 

5. Manifestations cliniques : 

A la lumière des chapitres précédents, il est évident que les symptômes cliniques de la 

maladie de l’hémophilie sont l’apanage des manifestations hémorragiques. 

Selon une étude menée en 2014 les tableaux cliniques dans l’hémophilie A et B sont 

largement similaires[33]. Cependant le risque d’hémorragie varie en fonction de la sévérité de 

la maladie et de l’âge du patient.[27]  

Ces hémorragies ont la particularité de survenir spontanément et de durer plus 

longtemps en cas de traumatisme. 

Tous les systèmes ou organes du corps peuvent être la cible d’un épisode hémorragique, 

mais le système musculo-squelettique et tout particulièrement le saignement articulaire 

compte pour 80% des manifestations hémorragiques[2]. 

Avant de nous intéresser à la relation entre l’hémophilie et l’atteinte articulaire : qui est 

l’objet de notre étude ; citons les tableaux cliniques fréquemment retrouvés dans l’hémophilie. 

Parmi les plus graves on retrouve les hémorragies cérébrales qui peuvent survenir à tout 

âge affectant selon une étude 3-10% des patients hémophiles sous traitement à la demande 

[34]. Ainsi dans les pays à bon niveau sanitaire, 3.5-4% des nouveaux nés hémophiles sévères 

sont victimes d’hémorragie intracérébrale entraînant des séquelles neurologiques [35] , et 

pour la plupart dans un contexte d’accouchement traumatique [36]. Nous enchaînons avec les 
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hémorragies digestives allant de la plus massive et donc cataclysmique à celle de faible 

abondance avec un simple syndrome gastrique[37]. Une étude a objectivé que l’ulcère 

gastroduodénale est responsable d’une hémorragie digestive chez les hémophiles dans 53%-

85% des cas[38]. On retrouve aussi des hémorragies du tractus génito-urinaire allant de 

l’hématurie à l’insuffisance rénale aigue ou chronique[39]. À ce propos on cite la circoncision 

qui représente une circonstance de découverte très fréquente[40]. 

Par rapport aux muscles et tissus mous, il s’agit généralement des mollets, fesses, 

l’iliopsoas et les avants bras. Dans de rares cas le saignement peut atteindre le mésentère, le 

scrotum, la paroi vésicale…. [41] 

La WFH divise les localisations de saignement en deux types : celles qui engagent le 

pronostic vital et celles qui n’engagent pas le pronostic vital [2] [42] (Tableau 3)  

Tableau 3: les localisations hémorragiques de l'hémophilie 

Localisation hémorragique 

n’engageant pas le pronostic vital 

Localisation hémorragique engageant le 

pronostic vital ou la fonction d’un organe 

- Articulations - Intracérébrale  

- Muscles - Compartiment musculaire : syndrome 

des loges  

- Ecchymoses spontanées - Cou/région cervicale  

- Saignement des muqueuses : 

Épistaxis, gingivorragie  

- Hémorragie digestive massive 

- Hémorragie digestive de faible 

abondance  

- Tractus génito-urinaire 

 

La WFH précise aussi la prévalence de chaque localisation hémorragique [2] (Tableau 4): 

Tableau 4: la prévalence de chaque localisation hémorragique de l'hémophilie 

Localisation du saignement prévalence 

- Hémarthroses  70-80% 

- Saignement musculaire et du tissu 

sous-cutanée 

10-20% 

- Saignement engageant le pronostic 

vital 

5-10% 
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Avant de clore ce chapitre général des manifestations cliniques. Il est important de noter 

que le patient hémophile peut autant souffrir d’une hémorragie mortelle, mais aussi des 

tableaux cliniques qui altèrent la qualité de vie quotidienne. On cite : les céphalées, les 

symptômes digestifs type gastrite, des problèmes dentaires aux soins inaccessibles, et la 

palme d’or revient à la santé articulaire notamment l’atteinte articulaire chronique. 

L’hémophilie peut être meurtrière dans l’aigu et un souffre-martyr dans le chronique.  

6.  Diagnostic et classification : 

6.1. Diagnostic 

On suspecte une hémophilie devant [2][43] : 

❖ une histoire familiale de manifestations hémorragiques, notamment chez le 

garçon : c’est le cas chez 2/3 des hémophiles[2] 

❖ Des antécédents d’ecchymoses à répétition. 

❖ Un Saignement spontané au niveau articulaire, sous cutané, des tissus mous ou 

des muqueuses. 

❖ Un Saignement prolongé au décours d’un traumatisme ou d’une chirurgie 

❖ Le profil biologique de l’hémophilie est le suivant : 

- Temps de céphaline activée augmenté 

- Taux du facteur de coagulation VIII ou IX inférieur à 40% 

- Temps de saignement souvent normal 

- Taux de prothrombine normal  

- Taux des plaquettes normal 

6.2. Classification : 

Selon le taux de facteur (TFl’hémophilie est classée sévère, modérée ou mineure[2] [2] 

(Tableau 5) 
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Tableau 5: classification de la sévérité de l'hémophilie 

Sévérité Taux de facteur Profil hémorragique 

Sévère <1 IU dL1 (<0.01 IU mL1)  

ou 

<1%  

Saignement spontané articulaire ou 

musculaire, prédomine en l’absence de 

tout contexte hémorragique  

Modérée 1–5 IU dL1 (0.01–0.05 IU mL1)  

ou 

1–5%  

Saignement spontané occasionnel, 

Saignement prolongé secondaire à un 

traumatisme mineur ou une chirurgie 

Mineure  5–40 IU dL1 (0.05–0.40 IU mL1)  

ou 

5 to <40%  

Saignement sévère à l’occasion d’un 

traumatisme majeure ou une chirurgie. 

Le saignement spontané est rare.  

 

7. Traitement de l’hémophilie : 

7.1. L’évolution du traitement : 

• Les facteurs de la coagulation : 

Au fil des années la recherche dans le domaine du traitement de l’hémophilie a connu 

une évolution très riche.[44] [45] 

➢ En 1840 le premier traitement de l’hémophilie commence à apparaitre. 

Samuel Lane a exécuté une transfusion sanguine pour traiter un patient 

hémophile[46]. 

➢ En 1939,Kenneth Brinkhouse a décrit et nommé quelque chose de « facteur 

anti-hémophilique », appelé aujourd’hui le facteur VIII. [14] 

➢ En 1944, le biochimiste Edwin Cohn a mis au point la première méthode de 

fractionnement du plasma sanguin en divers constituants. [14] 

➢ En 1964, le Dr Judith Graham a découvert que les facteurs de coagulation 

étaient très concentrés dans le cryoprecipité, [14] . Kenneth Brinkhous a 

découvert la technique de préparation du facteur VIII à partir du plasma 

humain les années qui suivent [14] [47]  
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➢ En 1970 , On a mis au point des concentrés de facteurs de la coagulation 

fabriqués à partir de sang humain(produits dérivés du plasma). IL s’agit de 

poudres lyophilisées (desséchées par le froid) pouvant être réfrigérées, puis 

dissoute dans de l’eau stérile au besoin. Le traitement à domicile est désormais 

possible. L’industrie pharmaceutique a démarré la production du facteur VIII sur 

une grande échelle. [14] 

➢ L’émergence des centre d’hémophilie : Il s’agit d’une équipe multidisciplinaire 

qui prend en charge l’aspect médicale et psychosociale du patient hémophile. Le 

principe a été révolutionnaire. [14] 

➢ En 1977, la desmopressine devient un soutien principal du traitement 

(hémophilie mineure et maladie de von willebrand). [48] 

➢ Le drame : la transmission de l’hépatite virale B et C et du VIH à travers les 

concentrés de facteurs dérivés de plasma humain a été une conséquence 

dévastatrice pour beaucoup de patients. Durant les années 1970 et 1980 

environ la moitié de la population hémophile a contracté le VIH. Et des 

milliers d’hémophiles avait décédé du SIDA (1980-1990).[49] Des produits 

plus sûrs avaient émergé(inactivation virale) avec la persistance du risque de 

contamination infectieuse.[50] 

• Les nouveaux concentrés de facteurs de coagulation (recombinaison génétique) : 

Durant les années 1984 et 1985 les gènes du facteur VIII et IX ont été localisé et cloné à 

partir des cellules humaines[28] [21][22]. 

Le principe est le suivant : on fabrique des concentrés de facteurs de coagulation à partir 

de cellules génétiquement modifiées porteuses du facteur humain(produits recombinants).  

Ils sont autorisés par La FDA en 1992 (hémophilie A) et 1997 (hémophilie B) [51]. 

7.2. Modalités du traitement :  

La WFH recommande fortement le recours aux concentrés de facteurs dérivés de 

plasma ayant subi une inactivation virale ou les concentrés de facteurs issus de recombinaison 

génétique. [2] [52]  
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• Traitement à la demande : 

Il s’agit de traiter et d’arrêter le saignement dès que possible en vue d’éviter une 

hémorragie mortelle ou séquellaire.  

La sévérité de l’hémorragie conditionne la posologie, la fréquence et le nombre 

d’injections. 

Un guide des posologies a été établi par la WFH [2] 

• Traitement prophylactique : 

Il s’agit de l’administration d’un facteur de la coagulation à la fréquence de deux à trois 

fois par semaine. L’objectif étant de prévenir l’apparition de saignements spontanés par le 

maintien d’un taux de facteur suffisant au niveau sanguin.  

La prophylaxie a été jugée efficace car on a constaté que les patients hémophiles 

modérés ( TF> 1UI/dL) saignent rarement de façon spontanée. Ainsi leur état articulaire est 

meilleure comparé aux hémophiles sévères.[53]  

Les avantages de la prophylaxie sont donc les suivants[54] : 

- Une diminution des saignements articulaires 

- Une préservation de la fonction articulaire 

- Une amélioration de la qualité de vie 

On distingue différents types de prophylaxie : [2] (Tableau 6) 
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Tableau 6: le traitement prophylactique de l'hémophilie 

TYPE DE PROPHYLAXIE DÉFINITION 

Prophylaxie primaire  - Avant l’âge de 3ans  

- Avant la 2ème hémarthrose d’une grosse 

articulation. 

- Prophylaxie continue 

Prophylaxie secondaire  - Après au moins 2 hémarthroses d’une grosse 

articulation.  

- Avant une arthropathie chronique  

- Prophylaxie continue 

Prophylaxie tertiaire  - Après l’apparition d’une arthropathie 

chronique 

- Prophylaxie continue 

Prophylaxie intermittente « périodique » - Traitement administré pendant de brèves 

périodes pour prévenir les saignements  

- Dans des conditions spécifique par Exemple 

au décours d’une chirurgie. 

Le traitement prophylactique fait appel aux protocoles suivants :[2] 

- Le protocole de Malmö est le suivant (tableau 7) : [55] 

Tableau 7: le protocole de malmö 

hémophilie A 
- 25 à 40 IU/kg  

- 3 fois par semaine 

hémophilie B 
- 25 à 40 IU/kg  

- 2 fois par semaine 

 

- Le protocole Utrecht est le suivant (tableau 8): [56] 

Tableau 8: le protocole Utrecht 

hémophilie A 
- 15 à 30 IU/kg  

- 3 fois par semaine 

hémophilie B 
- 15 à 30 IU/kg  

- 2 fois par semaine 
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- Dans les pays ne disposant pas suffisamment de ressources, l’administration plus 

fréquente de doses moins importantes de prophylaxie(par exemple, des injections de 10 à 20 

UI/kg, trois fois par semaine) peut s’avérer une solution efficace. [57][53] 

7.3. Les limites des produits de facteurs recombinants : 

les inconvénients de cette thérapie sont les suivants [27]: 

1. Le cout onéreux, 

2.  un manque de disponibilité 

3. Une Demi-vie courte avec la nécessité d’un accès veineux 

4. le développement des inhibiteurs, 

• Une demi-vie courte :  

Les produits de facteurs recombinants existants recouvrent une demi-vie de 8 à 12h 

pour le facteur VIII et de 18 à 24h pour le facteur IX. [27]  

Cette condition impose au patient hémophile des administrations ou injections 

intraveineuses fréquentes. 

Des technologies de bio-ingénierie basées sur de nouveaux produits se sont intéressées à 

l’amélioration de cette demi-vie (Tableau 9). Certains ont obtenu l’autorisation de La US 

FDA d’autres sont toujours au stade d’essai clinique [58][59]. 

Tableau 9: les produits améliorant la demi-vie du traitement anti-hémophilique 

la technologie le principe 
l’action sur les facteurs anti-

hémophiliques 

Couplage de polymères :[3] 

- PEGylation 

- Polysialylation 

- XTENylation 

Couplage d’une substance 

hydrophile non-toxique à une 

molécule pharmaceutique 

active. 

- Augmente la stabilité et la 

solubilité 

- Réduit l’immunogénicité et 

la protéolyse 

- Réduit l’élimination en 

bloquant le site de liaison 

aux récepteurs de clairance. 

Fusion à une autre protéine : 

- Albumine 

- Fragment cristallisable (Fc) 

Couplage d’une protéine à 

demi-vie allongée à une 

molécule pharmaceutique 

active.  

- Couplage au fragment Fc 

ou à l’Albumine 

- Recyclage par récepteur Fc 

néonatal 

- Réduit l’élimination.  
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• Le développement des inhibiteurs : 

Les allo anticorps inhibiteurs anti-FVIII ou anti-FIX sont à l’heure actuelle la 

complication iatrogène majeure de l’hémophilie A ou B.[61]  

Les conséquences :  

- augmentation de la mortalité 

- altération de la qualité de vie 

- le coût de prise en charge est 4 à 5 fois plus élevé que celui des hémophiles 

sans inhibiteurs [61] 

• Le traitement du patient hémophile porteur d’inhibiteurs : 

Les alternatives thérapeutiques du patient porteur d’inhibiteurs sont les suivantes [62]:  

- L’administration d’une dose élevée de facteur anti-hémophilique. 

- l’induction de tolérance immunitaire(ITI)  

- Les agents court-circuitant à savoir le facteur recombinant VII rVIIa 

(NovoSeven), ou des concentrés de complexe prothrombinique activé 

(CCPa)FEIBA.[63] 

- l’emicizumab [64] 

- Les agents antifibrinolytiques  

- La plasmaphérèse.  

7.4. Nouvelles thérapies :  

Des études récentes ont mis au point des thérapies de remplacement sans facteur [65]: 

• Emicizumab : 

Il s’agit d’un anticorps bi-spécifique (ACE910) qui mime l’activité du facteur VIII. [64] 

Les avantages de L’Emixizumab [66] [67]sont les suivants:  

- Administration sous-cutané 

- Demi-vie : 4-5 semaines 

- Efficace chez les patients porteurs d’inhibiteurs 

- Une bonne tolérance [67] 

- Candidat potentiel à un protocole de prophylaxie [68] 



26 

• Les inhibiteurs des anticoagulants naturels : 

Des produits prolongent la demi-vie des facteurs recombinants en renforçant la 

génération de la thrombine à travers la réduction de l’activité anticoagulante 

naturelle. (tableau 10) 

Tableau 10: les inhibiteurs des anticoagulants naturels 

PRODUIT PRINCIPE AVANTAGE 

Concizumab [69] Bloque le TFPI avec un 

anticorps 
- Sous cutané 

- Mensuel  

Fitusiran (ALN-

AT3) [70] 

Réduit l’expression de 

l’antithrombine 
- Sous cutané 

- Quotidien/hebdomadaire 

Targeting activated 

protein C or protein 

S [71] 

Bloque l’APC avec un 

inhibiteur modifié 
- Sous cutané 

- Mensuel  
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• La Thérapie génique 

En décembre 2017 la revue The New England Journal of Medicine annonce qu’il est 

désormais possible de guérir les hémophilies A et B grâce à la thérapie génique[72], en 

publiant « La guérison de l’hémophilie est elle en vue ? » ( A cure for hemophilia within 

reach ?)[73] (Tableau 11) 

Tableau 11: La thérapie génique 

Type de l’hémophilie Particularités de l’étude Résultats 

Hémophilie A[74] - essai de Phase I débuté en 2015 

- 9 patients 

- déficit en FVIII 

- absence de réactivité immunologique 

vis-à-vis de la capside AAV5.  

- Le virus recombinant est administré 

par une seule perfusion à trois doses 

différentes (6 x 1012, 2 x 1013 et 6 x 

1013 génomes viraux par kg)  

- Le nombre moyen 

d’épisodes de saignement, 

est passé de 16 à 2 

- Le nombre de perfusion de 

FVIII est passé de 138 à 2.  

Hémophilie B [75] - essai de Phase I débuté en 2015 

- 10 patients 

- déficit en FIX 

- absence d’Anticorps anti AAV 

-  La construction, appelée SPK-9001, 

est administrée par perfusion à la dose 

de 5 x 1011 génomes viraux par kg de 

poids.  

- Le nombre moyen 

d’épisodes de saignement, 

est passé de 10 à 0 sauf 

pour un patient (4 

épisodes) 

- L’utilisation de FIX 

injectable passe à zéro 

sauf pour le même patient.  

 

Cette thérapie génique a permis la réalisation d’une économie annuelle de 3.6  millions 

de dollars.  
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7.5. Le suivi d’un patient dans un centre d’hémophilie selon la EHTSB:  

Aujourd’hui il existe des stratégies thérapeutiques bien définies. Ainsi l’espérance de 

vie du patient hémophile s’est améliorée [3], ce qui le confronte à des comorbidités. Les 

spécialistes ont donc élaboré des outils pour évaluer les conséquences médicales et sociales de 

l’hémophilie. La EHTSB (European Haemophilia Therapy Standardization Board) a établi un 

consensus pour optimiser et standardiser le suivi du patient hémophile.(Tableau 11) 

Le suivi englobe 11 domaines[76] :  

• Une Base de données : démographie et histoire de la maladie 

• l’état actuel, 

• Le traitement,  

• Le statut par rapport aux inhibiteurs, 

• Le saignement,  

• Le statut articulaire et la douleur,  

• Les comorbidités,  

• Les soins dentaires,  

• Les activités physiques,  

• L’insertion sociale, 

• Et la Qualité de vie  

( se référer à l’annexe 1 : fiches de recommandations du suivi, traduites de la version 

anglaise à la version française [76])  

Au vue de ces recommandations, on conclut que la prise en charge du patient hémophile 

est multidisciplinaire. Il y’a une nécessité de collaboration entre différents spécialistes du 

corps médical et paramédical. Selon La WFH, On cite un médecin hématologue, un pédiatre 

ou un médecin ayant de l’expérience dans le domaine de l’hémophilie, un infirmier, un 

biologiste, un médecin spécialiste de l’appareil locomoteur, un radiologue, un 

physiothérapeute, un médecin spécialiste de la douleur, un dentiste expérimenté et un 

psychologue ou un spécialiste du psycho-social. [2]   
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I. Atteinte articulaire et hémophilie : 

1. Généralités : 

Il existe trois types d’articulations différentes : les articulations fibreuses , les 

articulations cartilagineuses et les articulations synoviales [77] 

Les saignements spontanés se produisent principalement au niveau des grandes 

articulations synoviales. [42] 

 

Figure 4: Les composants d'une articulation synoviale 

 

Une articulation synoviale est composée : d’un cartilage articulaire, d’une cavité 

articulaire, d’une capsule articulaire, d’une synovie, de ligaments et de nerfs et vaisseaux 

sanguins (figure 4) [77]. 

Une hémarthrose est définie par un épanchement de sang dans une cavité articulaire ; 

elle survient spontanément ou au décours d’un traumatisme.  

La répétition d’un certain nombre d’hémarthroses touchant une articulation dite 

« cible » conduit à l’arthropathie hémophilique. [79] 

Une articulation cible est définie par la survenue de 3 hémarthroses ou plus durant une 

période de 6 mois. [80][81] 
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Une hémarthrose fragilise l’articulation ce qui engendre une série d’autres hémarthroses 

et des saignements articulaires spontanés. Il en résulte une réaction inflammatoire qui cible la 

synoviale, le cartilage articulaire et l’os sous chondrale. Ce cercle vicieux installe une 

condition inflammatoire chronique responsable de l’arthropathie chronique. [82] 

Des signes d’arthropathie chronique sont présents chez plus de la moitié des patients 

hémophiles sévères[83]. Ainsi , elle est la première cause de morbidité chez les patients 

hémophiles sévères. [84] 

L’arthropathie hémophilique est une situation handicapante qui associe une douleur 

chronique, une vulnérabilité articulaire et une altération de la qualité de vie ; d’autant plus si 

elle survient à un âge précoce[85]. 

2. Prédisposition : 

Environ 90% des patients souffrent d’au moins une hémorragie articulaire vers l’âge de 

4.4ans. [86] 

Les raisons précises qui font des articulations le site prédisposé aux saignements chez 

les patients hémophiles ne sont pas entièrement comprises.  

Et quand on se pose la question : pourquoi l’hémophile saigne-t-il dans ses articulations ? 

On arrive aux conclusions suivantes :  

❖ les articulations synoviales sont propices au saignement spontané parce que la 

synoviale est richement vascularisée. [42] 

❖ le stress mécanique permanent subit par les articulations, les rend vulnérables et 

exposées au saignement. On a démontré qu’une remise en charge précoce à la 

suite d’une hémarthrose est préjudiciable dans la progression des lésions vers 

l’arthropathie chronique.[87] 

❖ l’hémostase locale au niveau des articulations diffère de celle des autres tissus. 

Les recherches persistent pour élucider ce mystère et on reconnaît aujourd’hui 

les raisons suivantes : l’expression inégale du facteur tissulaire ; le déséquilibre 

du système de régulation de la coagulation au niveau synoviale et 

l’hyperfibrinolyse synoviale.  
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2.1. L’expression inégale du facteur tissulaire(TF) :  

L’initiation de la cascade de coagulation au niveau des articulations est retardée, 

d’autant plus s’il s’agit d’un tissu articulaire du patient hémophile[80]. Pour comprendre on 

rappelle que l’activation de la coagulation fait appel à deux voies possibles .Soit La voie 

intrinsèque par le processus de la phase contact, soit la voie extrinsèque par la présence du 

facteur tissulaire[88]. Ce dernier est libéré à la suite de toute brèche tissulaire. Ainsi cette voie 

du facteur tissulaire est prédominante pour assurer la formation du caillot de fibrine. Et on 

rappelle aussi que les facteurs de la coagulation anti hémophiliques VIII et IX n’appartiennent 

pas à cette voie de la coagulation. On déduit donc en théorie qu’il ne paraît pas logique que 

les patients hémophiles chez lesquels la voie extrinsèque est conservée, présentent une 

symptomatologie hémorragique. Et en analysant cette interrogation on a pu démontré que le 

facteur tissulaire est présent dans différents tissus[89] ( épithélium de l’épiderme, les 

muqueuses, les alvéoles pulmonaires…) mais, il est absent au niveau du plasma, des cellules 

sanguines et tout particulièrement au niveau du muscle strié et des articulations. Ainsi, 

physiologiquement, en l’absence de facteur tissulaire la voie intrinsèque devient prédominante 

au niveau articulaire et musculaire. On comprend mieux pourquoi ces localisations sont 

prédisposées au saignement chez l’hémophile [89] [90]. 

2.2. Le déséquilibre du système de régulation de la coagulation au niveau 

synoviale :  

Pour rappel, la régulation de la coagulation fait appel à des anticoagulants naturels. On 

distingue les inhibiteurs de la coagulation suivants : L’Antithrombine et l’Alpha-2-

Macroglobuline ; le système protéine C-protéine S- Thrombomoduline et Le TFPI(tissue 

factor pathway inhibitor)  

En 1994 on a démontré que le TFPI, un inhibiteur naturel de l’activation du facteur X ( 

à travers l’inhibition du facteur tissulaire de la voie extrinsèque) est synthétisé par les cellules 

synoviales et les chondrocytes. Ceci est responsable d’une concentration élevée du TFPI au 

niveau des articulations, et par conséquent une réduction dramatique de l’activité de la voie 

extrinsèque de la coagulation et finalement une prédisposition de l’hémophile au saignement 

articulaire. [91] 
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Une étude publiée en 2012 avait pour objectif d’étudier l’effet de la thrombomoduline 

(TM) sur la physiopathologie d’une hémarthrose[92]. A la suite de prélèvements du liquide 

synovial présent au niveau du genou de patients hémophiles et de témoins, les concentrations 

du TFPI et de La TM ont été mesurées. Ces mêmes concentrations ont été utilisées dans un 

modèle de génération de la thrombine in vitro pour étudier leurs effets in vitro sur la 

coagulation plasmatique de six témoins et six hémophiles sévères. Les résultats ont démontré 

que les patients hémophiles ont des taux de TFPI et TM nettement plus élevés comparé aux 

témoins. Et que la génération de la thrombine est nettement réduite quand la concentration de 

TM est augmentée comme c’est le cas du liquide synovial des patients hémophiles. Cette 

libération massive de la TM dans le liquide synoviale des hémophiles est induite par l’action 

des neutrophiles et cytokines sur les cellules synoviales (à différentes étapes de l’arthropathie 

hémophilique) comme il a été décrit dans la physiopathologie de la polyarthrite 

rhumathoïde.[92] [93] 

On conclut que l’effet combiné d’une faible expression du TF au niveau des 

articulations associée à un liquide synovial inflammatoire contenant des concentrations 

élevées de TFPI et de TM peut expliquer pourquoi les articulations des patients hémophiles 

sont susceptibles aux hémorragies.[92] 

2.3. L’hyperfibrinolyse synoviale : 

Pour rappel la fibrinolyse est le processus par lequel la fibrine est dégradée par la 

plasmine et est dissoute. L’acteur principal est le plasminogène. Grâce à l’activateur tissulaire 

du plasminogène(t-PA) et l’urokinase, le plasminogène est activé en plasmine et permet la 

dissolution du caillot de fibrine.  

À la suite d’une hémarthrose il se produit une activation majeure du système 

fibrinolytique synoviale.  

Une étude plus récente publiée en 2013 avait pour objectif de tester l’hypothèse selon 

laquelle une hémarthrose active le système fibrinolytique synovial local dans un modèle 

d’hémophilie murine. Les résultats ont démontré que l’hémarthrose chez les souris 

hémophiles induit l’expression synoviale de l’urokinase et l’activateur tissulaire du 

plasminogène(t-PA) ce qui entraîne une augmentation de la concentration de la plasmine au 
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niveau synoviale [94]. Cette hyperfibrinolyse entraîne une dégradation accélérée des caillots 

sanguins dans une zone très vulnérable au stress mécanique, et donc une prolongation ou une 

récidive du saignement articulaire d’où la notion de cercle vicieux.  

La Figure (5) ci-dessous résume les facteurs qui prédisposent le patient hémophile au 

saignement articulaire :↘Facteur tissulaire (FT), ↑↑TFPI, ↑↑TM et l’hyperfibrinolyse [89] 

[92] [94]. 

 

Figure 5: Les facteurs prédisposant l'hémophile au saignement articulaire  
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3. Physiopathologie : 

La différence entre une articulation normale et une articulation atteinte d’arthropathie 

hémophilique est illustrée par la figure (6) ci-dessous [80]:  

 

Figure 6:Représentation d’une articulation normale et d’une arthropathie hémophilique 

 

Figure 7: Physiopathologie de l'arthropathie hémophilique: synovite, dégénérescence 

cartilagineuse et destruction osseuse. 
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Le développement de l’arthropathie hémophilique est caractérisé par trois processus 

majeurs (figure 7) [80] : 

- L’inflammation de la synoviale 

- La dégénérescence du cartilage[80] 

- Et la destruction osseuse 

Ainsi La physiopathologie de l’AH rejoint celle des maladies inflammatoires 

(Polyarthrite rhumatoïde) et celle des maladies dégénératives (arthrose) [95]. 

3.1. La synovite :  

  

Figure 8: Le processus d'hypertrophie et d'inflammation de la synoviale lors d’une synovite 
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À la suite d’un épisode aigu d’hémarthrose, il faut environ une semaine avant que le 

sang ne soit évacué de la cavité articulaire par les cellules synoviales de la paroi[96] Des 

macrophages et des cellules inflammatoires migrent vers l’articulation pour assurer cette 

élimination. Mais cette capacité d’élimination synoviale est dépassée en cas de récidive ou de 

saignement continu. Le fer dérivé des érythrocytes s’accumule sous forme d’hémosidérine 

synoviale[97]. Ces dépôts entrainent la libération des médiateurs locaux de 

l’inflammation[97]. Il se produit une activation des gènes de NF-kB et une décharge des 

cytokines pro-inflammatoires( IL-1β, IL-6,INFγ, TNFα)[98]. En parallèle Le fer transforme la 

fine membrane synoviale en membrane villeuse hypertrophique via l’induction de la synthèse 

d’ADN et la prolifération cellulaire[99][100], comme décrit ci-dessus [80](Figure 8) [97] 

[99][100] 

Ainsi la synoviale est inflammatoire et hypertrophique. Cette situation conduit à une 

néo-vascularisation comme décrit ci-dessous (Figure 9) [101] [102] 

 

Figure 9:Le processus de la néo-vascularisation lors d'une synovite 
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La synoviale épaissie devient plus sensible aux agressions mécaniques et , par 

remodelage vasculaire plus vulnérable aux saignements ultérieurs. Ceci conduit à un cercle 

vicieux et le développement d’une articulation dite « cible ». Au fil du temps, les 

hémarthroses récurrentes conduisent à une synovite chronique et finalement la synoviale 

devient fibreuse et acellulaire.  

3.2. La Dégénérescence cartilagineuse : 

la dégénérescence du cartilage est le résultat de facteurs dépendants de l’atteinte de la 

synoviale et un mécanisme indépendant de la synoviale[80]. 

➢ les mécanismes dépendants de la synoviale :  

La synovite forme une couche(Pannus) invasive et destructrice autour de la surface du 

cartilage. Ce pannus est formé de macrophages, fibroblastes et de cytokines pro-

inflammatoire libérant des enzymes collagénolytiques. [82] 

Par la suite, il se produit une dégradation de la matrice du cartilage par l’intermédiaire 

des intervenants suivants : les Metalloprotéinases matricielles (MMps), la plasmine et les 

cytokines pro-inflammatoires[79] 

On rappelle que les MMPS sont des endopéptides responsables de la dégradation des 

composants de la matrice extracellulaire comme le collagène et les protéoglycanes.  

Les cytokines pro-inflammatoires dégradent le cartilage via les Metalloprotéinases 

matricielles(MMPs) et les aggrécanases.  

La plasmine, une enzyme protéolytique agit directement sur le cartilage en induisant la 

libération de protéoglycanes[103][94]. Et de façon indirecte par l’activation des pro-

MMPs[104]. Par ailleurs la plasmine a une action positive sur la libération des récepteurs 

d’activation des protéinases (PARs) responsables de la synovite et de la dégénérescence du 

cartilage. [105] 

➢ les mécanismes dépendants du sang circulant dans l’articulation :  

Les cytokines pro-inflammatoires dérivées de la synoviale et du sang stimulent la 

production par les chondrocytes d’hydrogènes de peroxyde (H2O2). [106] 
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Le H202 réagit avec le Fer2+ dérivé des érythrocytes selon la Reaction de Fenton[106] 

(Figure 14) 

Il en résulte la libération de radicaux d’hydroxyle (OH) très toxiques responsables de 

l’apoptose des chondrocytes. [106][107] 

Étant donné que le cartilage est avasculaire, et composé de chondrocytes et de matrice 

extracellulaire, et que les chondrocytes dépendent de la synovie pour se nourrir ; ce stress 

oxydative perturbe le renouvellement de la matrice extracellulaire, et il se prolonge jusqu’à 

dix semaines après une exposition au sang. [87] (Figure 10) [106][107] [87] 

 

 

 + 

  

 

 

 

Schéma illustrant la Réaction de Fenton et son action sur la dégénérescence du cartilage. [106] 

[107] [87] 

Figure 10: La réaction de Fenton et son action sur la dégénérescence du cartilage 
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3.3. La Destruction osseuse : 

À mesure que le développement de la synovite et de la dégénérescence du cartilage 

progresse, l’os sous-chondrale commence à être affecté[80].  

Le mécanisme exact par lequel les saignements articulaires entraînent des lésions 

osseuses demeure inconnu.  

La question est : les lésions osseuses sont un effet direct ou indirect de l’hémarthrose ? 

On a constaté un déséquilibre entre la formation osseuse et la résorption osseuse à la 

suite d’une hémarthrose.  

Ainsi l’inflammation induit une voie importante dans la résorption osseuse : la voie 

RANK-Ligand (RANK-L)/ RANK/Ostéoprotégérine (OPG)[108]. 

On rappelle : 

• RANKL est une molécule produite par les ostéoblastes.  

• RANKL en se liant à son récepteur RANK, elle stimule la résorption osseuse par 

les ostéoclastes.  

• L’OPG rivalise avec le RANK pour se lier au RANKL, et ainsi L’OPG protège 

les os d’une résorption excessive. [108] 

Aujourd’hui on a démontré que le tissu synovial des patients hémophiles atteints 

d’arthropathie sévère présentent une expression accrue de RANK et RANK-L et une 

expression diminuée d’OPG. Ceci favorise une différenciation ostéoclastique et donc une 

résorption osseuse[109]. (Figure 11) [108] [109] 

Cette situation entraîne une diminution de la densité minérale osseuse(DMO) [110]et 

une ostéoporose[111].  

Ces deux lésions osseuses sont pathognomoniques de l’arthropathie chez l’hémophile 

adulte mais aussi enfant[112].  
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Par ailleurs les autres lésions osseuses observées chez le patient hémophile sont [113]:  

-  la formation de kystes 

-  la sclérose sous-chondrale  

-  la formation d’ostéophytes 

-  et l’élargissement épiphysaire. 

Dans un autre sens une étude a démontré qu’une déficience en FVIII diminue la 

production de thrombine qui agit négativement sur la prolifération des ostéoblastes ; et donc 

une diminution de la DMO [114][115] 

Rappelons aussi qu’une arthropathie hémophilique aigue ou chronique entraîne une 

sédentarité et une baisse généralisée de l’activité physique ; ce qui affecte négativement La 

DMO[112]. [110]. 

On conclut que la destruction osseuse résulte d’un processus multifactoriel mais 

l’hémarthrose reste un intervenant majeur. 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 11: La voie RANKL/RANK/OPG : déséquilibre entre la formation et la résorption 

osseuse chez le patient hémophile 
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En conclusion la physiopathologie de l’AH se résume ainsi (Figure 12) [80] : 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 12: Le cercle vicieux de l'arthropathie hémophilique 
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4. Formes cliniques : 

Les hémarthroses surviennent le plus souvent dans un contexte spontané sans cause 

identifiable. [2] 

Ces manifestations débutent dès que l’appareil musculo-squelettique est sollicité c’est à 

dire à l’âge de la marche à quatre pattes. [2] 

4.1. Localisations de prédilection au saignement articulaire : 

Les saignements spontanés se produisent principalement au niveau des grandes 

articulations synoviales. [42] 

Les chevilles, genoux et coudes sont les cibles les plus fréquentes [42][78], suivies en 

fréquence par les hanches et les épaules. Les autres articulations (poignets, mains, pieds) sont 

plus rarement affectées.  

Les raisons biomécaniques de la prédisposition des genoux, chevilles et coudes aux 

saignements sont les suivantes [1]. : 

- le type trochléen : une surface convexe qui s’emboite dans une surface concave 

exposant la synoviale au saignement.  

- Absence de protection musculaire : les muscles étant sus et sous articulaire. 

L’épaule et la hanche sont totalement recouverts de larges muscles. Ceci diminue le 

risque de saignement[1]. 

Le tableau(12)ci-dessous expose les articulations à risque d’hémarthrose dans 

l’hémophilie [2] [116] : 
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Tableau 12:les articulations à risque d’hémarthrose selon le pourcentage de fréquence. 

L’ARTICULATION FRÉQUENCE D’HÉMARTHROSES 

Genoux 45% 

Coudes 30% 

Chevilles 15% 

Épaules 3% 

Hanches 2% 

 

4.2. Stade clinique : 

On distingue trois tableaux cliniques : l’hémarthrose aigüe, l’hémarthrose subaigüe et 

l’arthropathie chronique[1] [2]. 

➢ L’hémarthrose aigüe : 

L’hémarthrose aigue est souvent annoncée par des prodromes : 

- des picotements  

- des douleurs  

- un inconfort local  

la détection de la phase des prodromes est importante pour démarrer un traitement 

substitutif. 

En l’absence de traitement immédiat, les signes suivants de l’hémarthrose apparaissent 

en quelques heures : 

- tuméfaction de l’articulation 

- douleur  

- déficit fonctionnel transitoire 

- une attitude antalgique (flexion ) 

- limitation de l’amplitude des mouvements  

- mise en charge impossible 
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Généralement la douleur se résorbe rapidement lors de l’administration du traitement. 

L’inflammation et les troubles fonctionnels peuvent persister quelques jours. [1] 

➢ l’hémarthrose subaigüe : 

Après plusieurs épisodes d’hémarthroses touchant la même articulation, les 

hémarthroses subaigües surviennent. C’est le stade de « l’articulation cible ». On rappelle 

qu’elle est définie par la survenue de 3 hémarthroses dans une même articulation durant une 

période de 6 mois [79].Entre les épisodes de saignement articulaire, on retrouve le tableau 

clinique suivant [1] [2] :  

-  Une tuméfaction articulaire, pathognomonique de l’hypertrophie synoviale 

ou la synovite chronique.  

- absence de douleur franche  

- Une limitation des mouvements 

- Une Atrophie musculaire, ligamentaire et capsulaire 

➢ l’arthropathie hémophilique chronique : 

Le tableau clinique de l’AH englobe : 

- Une raideur articulaire  

- Une amyotrophie  

- parfois une déformation articulaire  

- une douleur non spécifique 

Le mouvement articulaire et le port de poids peut engendrer une douleur intense. Et 

progressivement la fibrose de la membrane synoviale et de la capsule s’installent ce qui 

entraine une diminution du gonflement articulaire. Au stade ultime, l’articulation s’ankylose 

et la douleur peut disparaître. [2]  

le tableau (13) suivant décrit les caractéristiques de l’arthropathie chronique au niveau 

des trois sites de prédilection au saignement articulaire [1] : 
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Tableau 13:Les caractéristiques de l’arthropathie chronique au niveau des trois sites de 

prédilection au saignement articulaire. 

L’AH DU GENOU L’AH DE LA CHEVILLE L’AH DU COUDE 

- Hypertrophie articulaire 

avec un épanchement 

chronique.  

- Atrophie du quadriceps. 

- Hypertrophie épiphysaire 

irrégulière avec déformation 

articulaire.  

- Limitation de l’amplitude 

des mouvements 

(ROM/ADM).  

- Flessum  

- Genu valgum  

- Subluxation du Tibia avec 

une déformation en rotation.  

- Invalidité sévère.  

- Touche l’articulation tibio-

talienne ou sous-talienne.  

- La mise en charge est 

douloureuse.  

- Raideur articulaire matinale.  

- Limitation des ADM : 

dorsiflexion, flexion 

plantaire, inversion-éversion 

limités.  

- L’installation d’attitudes 

vicieuse : Plano-déformation 

en valgus.. 

- Atrophie des muscles du 

mollet. 

- Installation insidieuse  

- Limitation des ADM : 

perte de la flexion-

extension et la prono-

supination.  

- Complications 

neurologiques : atteinte 

du nerf ulnaire par les 

ostéophytes. 

 

 

5. Imagerie : 

5.1. La radiographie standard : 

• Les lésions radiologiques élémentaires : 

La radiographie standard permet d’identifier certains signes d’hémarthroses et particulièrement 

les signes radiologiques de l’arthropathie hémophilique avancée (Tableau 14) [117]. 
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Tableau 14:les signes radiologiques de l’arthropathie hémophilique 

SIGNE 

RADIOGRAPHIQUE 
DESCRIPTION /SIGNIFICATION IMAGE RADIOGRAPHIQUE 

Une tuméfaction synoviale 

 
- un déplacement des plans graisseux. - un 

élargissement de l’interligne articulaire 

témoignant des premières hémarthroses 

chez l’enfant hémophile.  

-  un liseré dense périphérique témoignant 

d’une synovite chronique et le dépôt 

d’hémosidérine.  

 
AH de la cheville illustrant une 

tuméfaction synoviale. [117]. 

Une raréfaction osseuse  

péri-articulaire 

-témoigne de l’hyperhémie synoviale 

Une hypertrophie épiphysaire - témoigne de l’hyperhémie synoviale 

- se caractérise paradoxalement avec un 

caractère grêle des diaphyses.  

 
AH du genou illustrant une 

hypertrophie épiphysaire ; le caractère 

grêle des diaphyses et les stries d’arrêt 

de croissance métaphysaires. [117].  

Des stries d’arrêt de 

croissance 

-métaphysaires 

Un pincement articulaire - diffus et il évolue vers : 

-  un engrènement des surfaces articulaire 

-  une fragmentation de berges  

- une destruction articulaire 

 
AH du genou illustrant un pincement 

articulaire diffus ; des érosions 

marginales et des géodes centrales 

sous-chondrales. [117]. 

Des érosions marginales  - Bien limitées  

- au niveau des zones de réflexion de la 

synoviale  

Des érosions et géodes 

centrales  
- se caractérisent par une préservation 

relative de l’interligne articulaire  

Troubles de la croissance des 

os  
- Inégalité de longueur des membres 

inférieurs  

- déformations et angulations articulaires. 
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• Variétés topographiques : 

➢  Le Genou : 

- Hypertrophie des épiphyses tibiales et fémorales dont les surfaces articulaire 

sont aplaties.  

- Élargissement de l’échancrure inter-condylienne 

- Volumineuses géodes sous chondrales 

- Aspect typique de la rotule : carré ou aminci et allongé  

 

 
AH du genou 

illustrant l’aspect « carré » 

de la patella. [117] 

 
AH du genou montrant une 

hypertrophie des épiphyses et un 

élargissement de l’échancrure 

inter-condylienne. [117] 

 
AH du genou illustrant les 

volumineuses géodes sous-

chondrales. [117] 

Figure 13: Arthropathie hémophilique du genou 
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➢ La cheville : 

- Inclinaison de l’articulation tibio-talienne vers le bas et le dedans 

- élargissement du sinus du tarse 

- érosions de la malléole médiale 

-  talus aplati  

- ankylose sous-talienne 

- déformation en flexion plantaire ou en valgus avec le développement 

d’ostéophytes de la partie antérieure de l’articulation talocrurale empêchant 

la flexion dorsale.  

 
AH de la cheville et de l’articulation subtalaire, illustrant l’ostéophytose antérieure 

pathognomonique qui empêche la flexion dorsale. [117] 
Figure 14: Arthropathie hémophilique de la cheville 

➢ Le Coude : 

- élargissement des incisures trochléaire et radiale de l’extrémité proximale de 

l’ulna.  

- élargissement de la tête radiale  

- élargissement des fossettes olécrânienne et coronoïdienne de l’humérus 

- accentuation de la profondeur de la trochlée humérale. 

 
AH du coude illustrant l’élargissement de la fossette olécrânienne, un élargissement de la 

tête radiale, un pincement articulaire et des géodes sous chondrales.[118]  

Figure 15: Arthropathie hémophilique du coude 
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➢ L’épaule :  

- Des érosions profondes 

- La rupture de la coiffe des rotateurs est fréquente  

- À un stade tardif il se produit un remodelage de la tête humérale 

 
AH de l’épaule chez un patient hémophile âgé de 31ans. Illustrant des ostéophytes et des 

érosions au niveau de la tête humérale. [118] 

Figure 16: Arthropathie hémophilique de l'épaule 

 La hanche :  

- Un pincement diffus de l’interligne coxo-fémorale 

- coxa valga et luxation de la tête fémorale 

- protrusion acétabulaire 

- Une ostéonécrose avasculaire de la tête fémorale qui mime la maladie de 

legg-Perthes Calvé. 

- Résorption osseuse sévère. 

 
AH de la hanche chez un patient hémophile âgé de 36ans. Illustrant une résorption de la 

tête fémorale ainsi qu’une subluxation de l’articulation. [118]  

Figure 17: Arthropathie hémophilique de la hanche 
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• L’évolution en images radiologiques de l’arthropathie hémophilique :  

Au niveau de l’articulation du genou (Figure 18) [118]: 

 

La progression de l’atteinte 

du genou illustrée par une 

série d’images radiologiques 

chez le même patient 

hémophile à l’âge de 7ans ; 

 

de 12ans ; 

 

de 17ans ; 

 

de 24ans ; 
 

et de 30ans : Ankylose du genou. [118] 

Figure 18: L'évolution radiologique de l'arthropathie hémophilique du genou 
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5.2. L’Échographie : 

L’exploration échographique d’une articulation d’un patient hémophile permet d’une 

part la détection d’un saignement articulaire infra-clinique. Et d’autre part elle permet de 

dissocier entre un épisode aigüe d’épanchement liquidien, une hypertrophie et une 

hyperhémie synoviale dans le cadre d’une arthropathie hémophilique évoluée. Par ailleurs 

cette technique précise le degrés de l’atteinte cartilagineuse. Ainsi l’échographie oriente la 

prise en charge thérapeutique. [117] 

 
Coupe échographique frontale oblique illustrant une AH du coude. L’image objective un 

épanchement hétérogène(étoiles) ; un léger épaississement synovial ; une hyperhémie 

synoviale modérée et des érosions de la fossette olécranienne. [117] 

Figure 19: Image échographique d'une arthropathie hémophilique du coude 

5.3. L’IRM : 

L’IRM est l’examen de choix pour la détection précoce de l’atteinte articulaire chez le 

patient hémophile. Elle permet l’exploration de tous les composants articulaires et 

particulièrement les tissus mous dont la synoviale, les ligaments et les tendons. [117] 

L’IRM a la particularité de déceler des lésions articulaires non décelables précocement 

par la radiographie standard. On cite les anomalies suivantes : l’œdème sous chondrale, 

l’épanchement articulaire, l’hémorragie articulaire, l’hypertrophie synoviale, les dépôts 

d’hémosidérine, l’œdème sous chondrale, les défects focaux du cartilage et les déchirures 

ligamentaires.[119]  

Le tableau (15) ci-dessous décrit les lésions de l’arthropathie hémophilique explorées 

par l’IRM [99] [117] [119] [102] [120] [121] : 
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Tableau 15: les lésions de l’arthropathie hémophilique explorées par l’IRM 

Signe radiologique Description Image radiologique 

L’hémarthrose [99] - Stade aigu : hyperintense en T1 et 
hypointense en T2.  

- Stade subaigu : hypersignal en T1 et T2 
- Stade chronique : hypointense en T1 et 

Hyperintense en T2 

 
Une IRM du genou chez un patient hémophile âgé de 14ans illustrant un 
épanchement articulaire : une hémarthrose hyperintense en séquence T1 (a) et 
T2 (b). [99] 

L’hypertrophie de la 
synoviale[120] 

- En cas de synovite non active : le signal est 
intermédiaire en T1 et T2 à la différence 
d’un épanchement. 

- En cas de synovite active : le signal est 
identique à celui du liquide.  

 
Une IRM du genou chez un patient hémophile de 35ans : des séquences T1 (A) 

et T2 (B) illustrant une hypertrophie synoviale d’intensité intermédiaire associée 
à un épanchement liquidien objectivé par une hyperintensité en T2. [120] 

Une hypervascularisation 
synoviale 

L’injection de gadolinium dissocie une synovite 
active d’une synovite fibreuse. 

 

Les dépôts synoviaux 
d’hémosidérine[121] 

- les séquences T1 et T2 : un hyposignal sous la 
forme de zones focales ou de plages étendues. 

- les séquences en écho de gradient : les dépôts 
sont fortement hypointenses.  

 
AH du genou : Une IRM en coupes frontale T1 (a) et T2 (b) illustrant des dépôts 

synoviaux d’hémosidérine en hyposignal, des érosions du tibia et un élargissement de la 
fosse inter-condylaire. [117] 

Les lésions du cartilage Anomalies de signal et des érosions.  
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Des lésions sous 
chondrales[102] 

- Un œdème sous-chondral pathognomonique 
d’une chondropathie évoluée.  

- des érosions ou des géodes avec un ou la 
combinaison de ces 3 signaux : 

- liquidien : hyposignal T1 et hypersignal T2 
-  fibrineux : hyposignal T1 et T2  
-  hémorragique : hypersignal T1 et T2.  

 
AH du genou chez un patient âgé de 14ans : Une IRM en séquence T1 (a) et 
T2(b) illustrant un œdème sous chondral.[119] 

Des lésions ligamentaires[119] Déchirures ligamentaires.  

 
AH du genou chez un patient âgé de 11ans : IRM illustrant des dechirures 
ligamentaires des ligaments croisés antérieur et postérieur.[119] 

Cavités kystiques  Intra-épiphysaires.  
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6. Prise en charge : 

6.1. L’hémarthrose aigue : 

Le principe de la prise en charge urgente est de neutraliser rapidement le saignement de 

la synoviale dans l’objectif de préserver la fonction articulaire. Le traitement fait appel à 

l’administration de concentrés de facteurs, le protocole RICE, un antalgique , une 

physiothérapie et parfois une aspiration synoviale. [1][2] 

La réalisation d’une imagerie exploratrice n’est pas indiquée en dehors d’un contexte 

traumatique ou un doute sur l’existence d’un saignement articulaire.  

• Le traitement substitutif :  

Le protocole recommandé dans le traitement d’un épisode aigu d’hémarthrose est : 

L’administration dans les deux heures suivant un saignement la dose de 25 à 40 UI/Kg ou 50 

UI/Kg en cas d’hémarthrose sévère. Il est généralement nécessaire d’instaurer une brève cure 

de prophylaxie secondaire (6-8semaines) faite de 2 à 3 administrations espacées de 12h pour 

l’hémophilie A et de 18h pour l’hémophilie B.[122]  

• Le protocole RICE :  

Le protocole RICE fait référence aux 4 recommandations suivantes : Rest, Ice, 

Compression and Elevation.  

➢ La cryothérapie : 

Il est nécessaire d’appliquer de la glace sur la zone exposée au saignement ce qui 

entraîne une neutralisation de la réponse inflammatoire. Ainsi ce froid engendre une 

vasoconstriction, une diminution de l’œdème, un soulagement de la douleur aigüe et 

finalement la réduction du flux sanguin au niveau des tissus atteints. [123] 

Selon une étude récente, le fait d’appliquer de la glace retarde la guérison en empêchant 

les macrophages de libérer le facteur de croissance analogue à l’insuline (IGF-1) dans le 

muscle ou l’articulation blessée. De ce fait il est recommandé actuellement d’appliquer la 

glace dans un délai de 6 heures suivant un saignement.[124] Il est également nécessaire 

d’éviter le contact direct avec la peau.  
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➢ Le repos et l’immobilisation : 

Le principe du repos est celui d’immobiliser le membre dans une position fonctionnelle 

tout en évitant le port de poids pour le membre supérieur et la mise en charge pour le membre 

inférieur. Ceci est nécessaire puisque le tissu synovial est prédisposé à une nouvelle 

hémorragie pendant la phase de cicatrisation. Ainsi on prévient la dégénérescence du 

cartilage.[125] Le patient pourra s’aider d’un appareil orthopédique fonctionnel et utiliser des 

béquilles ou une attelle pour une mise en charge progressive.  

➢ La compression : 

La compression de la zone exposée au saignement permet de diminuer l’intensité du 

gonflement articulaire [126]. 

➢ L’élévation :  

Surélever le membre au-dessus du niveau du cœur réduit l’afflux de sang vers la zone 

du saignement. Il s’agit à son tour d’un moyen efficace pour diminuer le gonflement [124].  

• Le traitement antalgique : 

Le traitement antalgique approprié dépend de la sévérité de la douleur et de la 

susceptibilité individuelle. Ainsi La gestion de la douleur fait appel à la prescription 

d’antalgique type paracétamol, opioïdes et particulièrement les anti-inflammatoires non 

stéroïdiens inhibiteurs sélectives de la COX2. Ces derniers ont un effet à la fois antalgique et 

anti-inflammatoire.[127]  

• L’aspiration synoviale : 

En cas d’hémarthrose massive, le plus souvent dans un contexte post traumatique, 

l’articulation est tendue, extrêmement tuméfiée et douloureuse. Il en résulte une forte 

concentration de sang au niveau articulaire. Pour cette raison la réabsorption de ce sang par la 

membrane synoviale va nécessiter une durée prolongée. Et afin d’éviter l’exposition du 

cartilage au sang et l’apoptose chondrocytaire, une aspiration synoviale est recommandée. 

Le geste doit être réalisée dans les 24h suivant le saignement articulaire tout en 

respectant les règles d’asepsie.[128] 
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• La physiothérapie : 

Il est recommandé de débuter précocement une thérapie physique spécifique dans 

l’objectif de préserver le mouvement articulaire et améliorer la force musculaire[129]. Il 

existe également des modalités qui visent la réduction de l’inflammation.[130]  

6.2. L’arthropathie hémophilique chronique :  

• La prophylaxie :  

se référer au chapitre traitement de l’hémophilie 

• Le traitement de la douleur : cas de l’adulte  

Généralement, les moyens thérapeutiques utilisés dans la gestion de la douleur 

articulaire chronique sont les suivants: [131] 

- les AINS  

- le paracétamol  

- le tramadol  

- le tramadol associé au paracetamol  

- les opioïdes en dehors du tramadol  

- les injections intra-articulaires d’acide hyaluronique 

- les injections intra-articulaires de corticostéroïdes 

Des études ont démontré que le groupe des AINS ( associant l’ibuprofène, le diclofenac, 

l’artrotec, célécoxib, naproxène,rofécoxib) est plus efficace que le paracétamol dans la gestion 

de la douleur de l’arthropathie hémophilique chronique. [132] 

Néanmoins le tramadol n’entraîne pas les effets secondaires des AINS, à type de 

saignement digestif et rénal ou une action délétère sur le cartilage. Il est donc souvent utilisé 

mais son indication dans la gestion de la douleur articulaire chronique n’est pas à ce jour 

fortement démontrée.[133]  

Par ailleurs il est recommandé d’éviter la prescription régulière d’opioïdes en dehors du 

tramadol.[134]  
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L’injection intra-articulaire d’acide hyaluronique est un moyen efficace pour soulager la 

douleur articulaire chronique particulièrement à la période de 5 à 13 semaine à la suite de 

l’injection[135]. Et Finalement la douleur peut-être neutralisée à court-terme par des 

injections locales de corticostéroïdes. [136] 

Le tableau (16) ci-dessous expose les posologies de certains traitements antalgiques 

usuels dans le cadre de l’hémophilie [131] : 

Nom générique Per os (mg) I.V ( mg) 

paracétamol 1000/6h 1000/6h 

Ibuprofène 200-800/6h - 

Codéine 15-60/4-6h 30-60/4-6h 

morphine 10-20/2-3h 5-10/3-4h 

Tableau 16: Les traitements antalgiques usuelles et les posologies respectives.. 

• La Thérapie physique  

La thérapie physique agit à la fois sur la douleur et l’état articulaire. Ainsi les techniques 

de physiothérapie et de rééducation diminuent la douleur, restaurent et entretiennent 

l’amplitude, le mouvement et la fonction articulaire. En règle général il s’agit de mobilisations 

articulaires douces et de corrections des déséquilibres musculaires.[137]  

Afin d’éviter les attitudes vicieuses et l’atrophie musculaire, les patients hémophiles 

souffrant d’une arthropathie chronique doivent bénéficier de séances hebdomadaires de 

kinésithérapie. Ces séances sont précédées d’une substitution pour ne pas faire courir le risque 

de saignement. [137] [138] 

Il existe d’autres moyens de réhabilitation : L’hydrothérapie ; l’électrothérapie ; les 

stimulations nerveuses et les orthèses. [137]  

L’hydrothérapie est particulièrement recommandée chez les patients souffrant 

d’arthropathies multiples car les exercices d’étirements et de renforcements terrestres peuvent 

être contraignants.[84]  
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Pour chaque articulation, il existe un large choix d’orthèses temporaires ou définitives. 

Elles ont pour objectif la correction des instabilités et déformations articulaires. On cite 

l’exemple des orthèses plantaires et des chaussures orthopédiques. Ces derniers permettent la 

correction des troubles statiques du pied et des inégalités de longueur des membres inférieurs 

mais aussi le soulagement des arthropathies douloureuses de la tibiotarsienne ou de la sous-

astragalienne. [139] 

En ce qui concerne l’hygiène de vie , le patient est contraint d’éviter les activités 

traumatisantes, tout en pratiquant une activité sportive adaptée régulière ( marche, natation, 

cyclisme..) en s’aidant d’une prophylaxie ponctuelle. Ainsi l’hémophile adapte son mode de 

vie à sa maladie.[140] 

• Les traitements non conservateurs :  

➢ la synoviorthèse :  

Le principe de la synoviorthèse est l’injection intra articulaire d’une substance ayant 

pour but de détruire la synoviale. Elle constitue le traitement de choix des hémarthroses à 

répétition et de la synovite hémophilique. Cette technique permet la suppression ou la 

réduction des hémarthroses, la diminution de la douleur et la conservation de la mobilité. Les 

substances utilisés sont les isotopes et la Rifampicine.  

la Rifampicine a avantage économique[141] ;L’Yttrium 90 B emetteur est l’isotope le 

plus employé[142] ;Et le Phosphore 32 présente des taux de succès entre 75 et 95%. [143] 

➢ La synovectomie :  

La synovectomie chirurgicale est moins lourde et moins couteuse que la synoviorthèse. 

Elle présente l’avantage d’agir sur les hémarthroses récurrentes à condition d’instaurer une 

prophylaxie dans le mois qui suit l’intervention chirurgicale. Néanmoins, si des lésions 

d’arthropathie chronique sont installées, la synovectomie n’empêche pas la progression de ces 

lésions. Cette procédure est donc indiquée en cas d’échec de la synoviorthèse.[144] [137]  

➢ La chirurgie orthopédique :  

Avec l’avènement des produits de substitution, la chirurgie orthopédique chez les 

patients hémophiles est à ce jour réalisable. Mais il existe des conditions primordiales à 

remplir avant d’envisager un acte chirurgical orthopédique, on cite :  
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- l’absence d’anticoagulants anti facteur hémophilique  

- l’obtention au début de l’intervention d’un taux de FAHproche de 100 % 

- Le maintien d’un taux élevé de FAH dans les trois semaines qui suivent l’acte 

chirurgicale (bolus/ perfusions continues). [4] 

L’articulation du genou est la plus fréquente localisation de l’arthropathie hémophilique.  

À l’âge adulte, le traitement chirurgical de l’arthropathie hémophilique peut être extra-

articulaire corrigeant les désaxations ou intra articulaire, par débridement et le plus souvent 

par arthroplastie avec prothèse totale du genou. [145] 

• Les nouvelles thérapies :  

Au fil des chapitres précédents, on comprend que le traitement de l’arthropathie 

hémophilique fait appel à la prévention du saignement articulaire et en dernier recours à la 

chirurgie orthopédique. Des études récentes tentent de développer des thérapies capables de 

modifier l’histoire naturelle de l’arthropathie hémophilique en se basant sur la 

physiopathologie. Il s’agit des thérapies suivantes : [80] (Figure 20) 

- les chélateurs de fer 

- Les Anti inflammatoires  

- Les Anti fibrinolytiques  

- Les inhibiteurs de la néoangiogénèse  

- Les biphosphonates  

 

Figure 20:Les nouvelles thérapies de la prise en charge de l’atteinte articulaire hémophilique.  
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II. L’adulte hémophile : 

1. L ‘espérance de vie et comorbidités 

Les progrès réalisés dans le traitement et la qualité de soins de la maladie de 

l’hémophilie ont permis une augmentation considérable de l’espérance de vie du patient 

hémophile[3]. Des études récentes menées dans des pays développés ont estimé l’espérance 

de vie des patients hémophiles sévères non infectés par le VIH. Ainsi durant la période 1977-

2001 l’espérance de vie variait entre 63 ans au Royaume unis[146] , 70ans au Pays bas[50] et 

73ans au Canada[147]. 

Une analyse critique faite par Franchini et Mannichi a conclu qu’aujourd’hui 

l’espérance de vie des patients hémophiles s’est approchée de celle de la population générale 

masculine[148].  

Ainsi, pour la première fois, de nombreux pays voient l’émergence d’une population 

hémophile d’âge adulte. Arrivé à ce stade de la vie, l’adulte hémophile est confronté à des 

tableaux cliniques faits d’interactions entre la tendance au saignement liée à l’hémophilie et 

des comorbidités liées à l’âge[3].  

Les pathologies rencontrées chez le patient hémophile adulte sont les suivantes[3] : 

- Les maladies cardio-vasculaires  

- Les maladies rénales  

- Les néoplasies  

- Les complications musculo-articulaires  

2. L’arthropathie chronique 

L’arthropathie chronique est la principale comorbidité chez l’adulte hémophile.  

Les complications orthopédiques englobent les modifications articulaires dégénératives, 

l’ostéoporose, l’atrophie musculaire, la sarcopénie , la faiblesse musculaire et des troubles de 

la marche et l’équilibre. [5] 

Il a été démontré que les lésions articulaires augmentent de façon linéaire avec l’âge 

chez les patients hémophiles. [5] 
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III. La santé articulaire selon l’OMS :  

Selon l’OMS les affections ostéo-articulaires et musculaires sont le premier facteur 

d’handicap dans le monde. Ces affections limitent beaucoup la dextérité et la mobilité avec 

pour conséquences une cessation d’activité précoce, une diminution de la richesse accumulée 

et une capacité réduite à participer à la vie sociale.[7]  

Par définition la santé articulaire fait référence à l’intégrité structurelle et fonctionnelle 

d’une articulation. Dans la classification internationale du fonctionnement, du handicap et de 

la santé (ICFde L’OMS, la santé articulaire est classée dans le domaine « fonctions et 

structures corporelles ». Pour l’évaluation complète de la santé d’un individu, L ‘organisation 

mondiale de la santé recommande d’évaluer tous les domaines du modèle ICF[149].  

Ainsi pour évaluer la santé du patient hémophile il est impératif d’instaurer l’utilisation 

d’instruments de hautes qualité pour évaluer tous les domaines du modèle ICF. Ce qui amène 

à l’importance des scores articulaires valides dans la comparaison des résultats entre 

différentes études à l’échelle mondiale.[150]  

IV. Instruments d’évaluation de l’atteinte articulaire chez 

l’adulte hémophile :  

1. Les scores cliniques :  

Des scores cliniques d’évaluation de l’atteinte articulaire ont été développés et 

appliqués initialement chez l’enfant hémophile. Mais devant le changement positif de 

l’histoire naturelle de la maladie de l’hémophilie, il est devenu impératif d’adopter ces scores 

chez le patient adulte.  

Les scores cliniques qui ont établi l’évaluation clinique de l’état articulaire de l’adulte 

hémophile sont les suivants : le WFH; le CPE; le PJS.[150] 
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1.1. Fréquence d’études chez l’adulte hémophile : 

En 2019 une étude s’intéressant aux scores cliniques articulaires a abouti aux résultats 

suivants : 

- Le « World federation of hemophilia orthopedic joint score(WFH) » a fait l’objet 

d’outil d’évaluation de l’état articulaire dans 58 études, comprenant 16 études dédiées aux 

adultes exclusivement et 25 combinant les adultes et enfants. [150]  

- Le « Colorado physical Examination Score (CPE) » a été pratiqué dans 7 études pour 

l’évaluation de l’état articulaire dont une étude dédiée aux adultes, et une s’intéressant à une 

population d’adultes et enfants. [150]  

-  Le « Petrini joint score (PJS) » a permis l’évaluation de l’état articulaire dans 6 

études. Aucune étude se consacrant exclusivement à l’adulte n’a été faite, mais une étude s’est 

intéressée à une population faite d’enfants et adultes hémophiles. [150]  

- Le « Hemophilia joint health score (HJHS) » est retrouvé dans 32 études dont 5 

consacrées aux adultes seulement et 7 étudiant une population combinée d’adultes et enfants. 

[150]  

Le tableau (17) ci dessous englobe l’ensemble des études de la littérature évaluant 

l’atteinte articulaire chez les adultes hémophiles en adoptant le score HJHS. Ainsi ce tableau 

expose les études récentes de 2018/2019 non prises en considération dans l’étude des scores 

cliniques articulaires [150].  
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Tableau 17: les études adoptant le score HJHS chez les adultes hémophiles. 

L’étude Pays Année Population 
Version 

HJHS 

M. Davari et al 

[151] 

Iran 2019 adultes HJHS V2.1 

N. Gupta et al. 

[152] 

PVD : Haemocare 

- Maroc 

- Algérie 

- Oman 

- Inde 

- Afrique du 

sud 

2019 adultes HJHS V2.1 

Kempton et al. 

[153] 

USA 2018 adultes HJHS V2.1 

Wang et al. [154] USA 2018 adultes HJHS V2.1 

Kidder et al. 

[155] 

USA 2015 adultes HJHS V2.1 

K. Fischer et al 

[156] 

Pays Bas+ Suède 2016 adultes HJHS V2.1 

Sluiter et al [157] Pays Bas 2014 adultes HJHS V2.1 

K. Fischer et al 

[158] 

Pays Bas 2013 adultes HJHS V1.0 

Khawaji et al 

[159] 

Suède 2011 adultes HJHS V1.0 

 

1.2. Méthode :  

Les scores cliniques d’évaluation de l’atteinte articulaire, évaluent les trois sites de 

prédilection au saignement articulaire : les genoux, le chevilles et les coudes.  

Le score WFH comprend les items suivant [160] 

- tuméfaction articulaire ; 

-  atrophie musculaire ;  

- déformation axiale du genou et la cheville ;  

- crépitation à la mobilisation ; 

-  contracture de flexion  

- et l’instabilité.  
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Le score CPE comprend les même items que le WFH score , en plus des points 

suivants[161]:  

- la force musculaire;  

- la douleur sans activité ; 

-  la douleur avec une activité et  

- les troubles de la marche.  

Quant au PJS ,il englobe [162]: 

- La tuméfaction articulaire 

- L’atrophie musculaire 

- Crepitation à la mobilisation  

- L’amplitude du mouvement 

- Contracture de flexion 

- La Douleur 

- La force musculaire contre la gravité 

Et Finalement l’HJHS comprend les items suivants (ref :IPSG):  

- Tuméfaction articulaire 

- La durée de la tuméfaction articulaire 

- L’atrophie musculaire 

- La crépitation au mouvement 

- La perte de flexion 

- La perte d’extension 

- La douleur articulaire 

- La force musculaire 

- La marche globale 
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2. L’avènement du score HJHS :  

2.1. Du score de Gilbert au score HJHS : 

L’état des articulations des genoux, des chevilles et des coudes étaient d’abord évalués 

en collectant l’amplitude active des mouvements(AROM)[163][164]. Par la suite on a 

commencé à utiliser le WFH -PE ou Score de Gilbert (décrit pa Gilbert en 1993) [160]. Ce 

score a été largement adopté dans les études cliniques, mais il n’a jamais était conçu pour les 

jeunes patients (âge moyen) et n’a jamais été officiellement validé .Et malgré son intérêt chez 

les patients gravement atteints, sa fiabilité n’a pas été testée[165][164]. L’année 2000 des 

chercheurs aux États-Unis et en Suède ont développé des versions modifiées du score de 

Gilbert :CPE et PJS[161] [162]. 

Ces instruments ont été combinés par L’international prophylaxis study group (IPSG) 

pour aboutir à un seul score axé sur la détection des changements articulaires précoces chez 

les jeunes garçons atteints d’hémophilie : le score HJHS.  

Il est le premier score ayant subi officiellement des études de fiabilité et de 

validité[166].  

Le score HJHS existe en trois versions et présente une excellente fiabilité. Cet outil 

d’évaluation articulaire nécessite une certaine expertise, un temps moyen de 45 à 60minutese 

et un goniomètre. 

La version finale actuelle HJHS 2.1 fournit un score global, des scores articulaires 

spécifiques et un score de la marche globale (manual available through the International 

Prophylaxis Study Group (IPSG) : Musculoskeletal measurement tools).  

2.2. Le choix du score HJHS :  

Le score HJHS est plus sensible que le score de Gilbert aux changements articulaires 

précoces. Ainsi le HJHS peut distinguer entre différentes stratégies prophylactiques chez les 

jeunes adultes atteints d’hémophilie sévère. Il permet aussi la distinction entre l’hémophilie 

sévère et non sévère chez l’enfant. Et finalement il est sensible à la réponse à un programme 

de thérapie physique ( physiothérapie ; rééducation fonctionnelle)[164].  
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Ce score existe en 4 langues : l’anglais ; le suédois ; le Dutch et le chinois mandarin. Il a 

d’abord été établi et validé pour les enfants hémophiles de 4 à 18ans.  

Aujourd’hui les études cliniques évaluant l’atteinte articulaire chez l’adulte hémophile 

commencent à adopter le score HJHS. Ainsi en 2013 Fischer a étudié la validité et la fiabilité 

de ce score[158]. Et en 2016 la version récente HJHS 2.1 a été utilisée aux pays bas et en 

suède pour l’évaluation de l’atteinte articulaire chez une population faite d’enfants et 

d’adultes hémophiles[156].  

3. Les scores radiologiques :  

La quantification du saignement , ainsi que la fonction et la douleur articulaire guident 

la prise en charge du patient hémophile. Néanmoins l’imagerie permet une évaluation 

objective des lésions articulaires. Ceci participe à une décision thérapeutique ciblée, un suivi 

des lésions articulaires et une comparaison entre les patients.[164]  

Il existe des outils d’évaluation par les techniques d’imagerie suivantes : La 

radiographie standard ; L’imagerie par résonnance magnétique et l’échographie.[165]  

 

3.1. Les scores de La radiographie standard :  

Depuis de nombreuses années la radiographie standard est utilisée pour évaluer les 

lésions articulaires des chevilles, genoux et coudes chez les patients hémophiles.  

La radiographie standard présente un grand intérêt dans l’évaluation des lésions 

articulaires avancées, mais elle manque de sensibilité quand il s’agit de lésions du tissus mous 

ou une destruction cartilagineuse au stade précoce.[165]  

Deux principaux scores de la radiographie standard ont été développés : 

- En 1977 ,le Score de Arnold et Hilgartner a été établi : une échelle progressive 

simple et facile à utiliser tout en précisant la lésion la plus sévère.[167]  

- En 1980 ,le Score de Petterson a été établi : une échelle additive, plus difficile à 

réaliser.[113]  
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Les deux scores ont une bonne variabilité intra et inter observateur. Et les études ont 

démontré une bonne corrélation devant une arthropathie avancée mais une faible corrélation 

devant une atteinte articulaire légère ou modérée.[168]  

3.2. Les scores de l’IRM : 

L’IRM présente de nombreux avantages par rapport à la radiographie standard. Elle permet 

la détection précoce des modifications des tissus mous(hypertrophie synoviale et dépôt 

d’hémosidérine) et du cartilage tout en épargnant le patient de rayonnement ionisant[164] [165].  

Il existe plusieurs scores d’évaluation de l’atteinte articulaire par l’IRM, les principaux 

scores sont les suivants :  

- Le score de Denver : une échelle progressive et simple à utiliser[169]  

- Le score IRM européen : une échelle additive et complexe à utiliser, mais elle 

permet une meilleure évaluation des modifications des tissus mous et du cartilage 

[170]. 

- Le score IRM IPSG : il combine une échelle additive et progressive permettant de 

standardiser l’interprétation de l’IRM [171].  

Les limites de l’IRM sont le coût onéreux, la manque de disponibilité et la nécessité 

d’une sédation chez les jeunes enfants[164]. Mais elle reste la méthode de choix pour la 

détection précoce des lésions articulaire, pour la stadification, le suivi et l’évaluation pré 

opératoire [172]  

3.3. Le score de l’échographie :  

L’échographie est un outil intéressant dans l’évaluation de l’atteinte articulaire du 

patient hémophile. Elle évalue les modifications des tissus mous(hypertrophie synoviale) et 

du cartilage. Par ailleurs elle détecte un épisode de saignement aigu infra-clinique.  

Un score échographique a été proposé mais il doit être plus largement validé :  

- Le HEAD- US conçu pour les non radiologues et nécessitant une courte formation, il 

évalue la synoviale, l’os et le cartilage [173]  
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L’avantage de l’échographie, est sa disponibilité, un faible coût et aucun besoin de 

sédation. Ainsi elle permet une évaluation d’un épisode douloureux, en temps réel et tout 

particulièrement chez les adultes hémophiles[155][174]. Néanmoins cet outil a l’inconvénient 

d’être opérateur dépendant [165].  

3.4. Le choix du score de Petterson : 

Le score de Petterson a été largement employé dans la recherche car il permet une 

évaluation détaillée des lésions et modifications articulaires. Il présente une excellente 

fiabilité lorsqu’il est utilisé par des radiologues expérimentés[175]. Certaines études ont 

démontré une forte corrélation entre le score de Petterson et le score HJHS chez les jeunes 

adultes[156]. La radiographie standard fournit deux avantages principaux : le faible coût et la 

disponibilité.  
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I. Design de l’étude : 

1. Type de l’étude : 

L’étude était de type descriptif, avec recueil prospectif des données. 

2. Lieu de l’étude : 

Notre étude a été réalisée au sein du service des UMH (Urgences médico-hospitalières) 

du CHU IBN SINA de Rabat. 

3. Période de l’étude 

L’étude a été réalisée durant l’année 2019. 

4. Population :  

L’études a concerné les adultes hémophiles suivis et traités à l’unité d’hémophilie 

Adulte au service des UMH du CHU Ibn Sina Rabat. 

5. Critères d’inclusion : 

- Patient connu hémophile.  

- l’âge : adultes, 15ans et plus.  

- Consentement du patient hémophile.  

6. Critères d’exclusion : 

- Les enfants hémophiles  

- Absence de consentement.  

- Les patients perdus de vue.  
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II. Recueil de données : 

1. Procédure de recueil des données : 

L’ensemble des patients ont été recruté au service des UMH section hémophilie ; à la 

suite d’un appel téléphonique.  

La première ,seconde et troisième étape du recueil des données a concerné 

respectivement les données socio-démographiques ; les caractéristiques de l’hémophilie et les 

caractéristiques de l’atteinte articulaire comprenant l’évaluation de la douleur et du 

saignement articulaire. Ces données ont été recueillies de façon rétrospectives sur les dossiers 

cliniques et complétées par l’entretien avec le patient recruté.  

La quatrième étape a porté sur l’évaluation clinique et radiologique de l’atteinte 

articulaire, par le biais des instruments suivants : le score HJHS et le score de Petterson.  

Et l’étape finale a évalué l’impact de l’hémophilie sur la qualité de vie par le 

questionnaire Haem-A-Qol. Cette évaluation instrumentale de l’atteinte articulaire et de la 

QDVLS s’est faite sur la base d’un recueil prospectif.  

Le protocole de l’étude a été approuvé par le comité d’éthique de l’Université Mohamed 

V Rabat Maroc. Et un consentement écrit a été obtenu par tous les participants à l’étude. 

2. Données socio-démographiques :  

- l’âge (nombre d’années) 

- Le statut marital (célibataire/marié) 

- le niveau d’éducation du patient (non scolarisé/Primaire/Collège/Lycée/Études 

supérieures) 

- le nombre d’années de scolarité 

- la déscolarisation définie par l’arrêt des études avant l’obtention du diplôme de 

baccalauréat (oui/non) 

- L’insertion professionnelle (Sans profession/ insertion professionnelle/ Étudiant) 

- La couverture médicale (RamedRégime d’assistance médicale dédié aux patients 

démunis au Maroc/autre : CNOPS ; CNSS) 
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- La distance entre le domicile et le centre de traitement de l’hémophilie (CTH) le 

plus proche : 

• la distance ( en Kilomètre) 

• La distance (0-50km/ 50-100km/ >100km) 

• La distance (>30km/ <30km) 

3. Les caractéristiques de l’hémophilie : 

3.1. Les antécédents familiaux et personnels : 

- Les antécédents familiaux d’hémophilie : 

• Hémophilie dans la fratrie du patient (Non ; 1 ; 2 ; 3 frères) 

• Décès d’un frère hémophile (Oui/ Non) 

• Membre de la famille hémophile en dehors de la fratrie (Oui/ Non) 

- Le diagnostic de la maladie de l’hémophilie : 

• l’âge au diagnostic (par mois) ; (en années) ; (0-10mois/10-20mois/20-

30mois/30-40mois/40-50mois/>50mois) 

• l’âge au diagnostic (<2ans/ >2ans) 

• les circonstances du diagnostic (circoncision/ saignement spontané/  traumatisme  

/autre) 

3.2. la maladie de l’hémophilie : 

- Le taux de facteur ( en pourcentage) 

- le type de l’hémophilie (hémophilie A/ hémophilie B) 

-  le degré de sévérité (hémophilie sévère/ hémophilie modérée)  

- la présence d’inhibiteurs : Ac anti FVIII ( positif/ négatif ) 

- Les antécédents d’hémorragie : 

• Cérébrale (Oui/ Non) 

• du tractus urinaire (Oui/ Non) 

• digestive (Oui/ Non) 

- Antécédent d’infection virale (Oui/Non) 
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3.3. Le traitement : 

- Le traitement anti-hémophilique actuel (à la demande/ traitement 

prophylactique) 

- La prophylaxie antérieure : 

• La notion de prise de prophylaxie (Jamais/ Primaire/Secondaire/Tertiaire) 

• La durée du traitement prophylactique antérieur (en nombre de mois) 

• Le motif d’arrêt de la prophylaxie (Manque de ressources/ Ac  anti FVIII + / 

autre) 

4. Les caractéristiques de l’atteinte articulaire : 

4.1. La lésion articulaire : 

- l’existence d’une articulation cible (oui/non) 

- le nombre d’articulations cibles par patient  

- le siège des articulations cibles : 

•  coude gauche (oui/non) 

• coude droit (oui/non)/ 

• genou gauche (oui/non) 

• genou droit (oui/non) 

• cheville gauche (oui/non) 

• cheville droite (oui/non) 

• épaule gauche (oui/non)  

• épaule droite (oui/non) 

• hanche gauche (oui/non) 

• hanche droite (oui/non) 

• poignet gauche (oui/non) 

• poignet droit (oui/non) 

- Le suivi régulier avec un spécialiste de l’appareil locomoteur (oui/non) 

- la rééducation physique régulière (oui/non) 

- La pratique d’une activité sportive régulière (oui/non) 

- La pratique générale d’une activité physique régulière (oui/non) 
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- L’indication chirurgicale antérieure à l’étude : 

• L’indication chirurgicale discutée au préalable de l’étude (oui/non) 

• La réalisation du geste chirurgical antérieurement indiqué (oui/non) 

• Motif de non réalisation du geste chirurgical ( Manque de ressources/âge 

jeune/refus du patient/amélioration sous traitement prophylactique/autre : 

Ac anti FVIII + , activité virale) 

- Les antécédents de chirurgie orthopédique : 

• Patient porteur de prothèse articulaire (oui/non) 

• Antécédent de chirurgie pour fracture (oui/non) 

• Antécédent d’amputation d’un membre (oui/non) 

4.2. La douleur : 

On a évalué la douleur articulaire ressentie par le patient le mois précédent l’entretien de 

l’étude.  

On a appliqué le score d’évaluation de la douleur en s’inspirant du score WFH-PE, qui 

stratifie la douleur de la manière suivante (allant d’un score de 0 à 3) : 

❖ 0  : Pas de douleurs / Pas de déficit fonctionnel / Pas de prise de médicaments 

antalgiques (en dehors de l’hémarthrose aigue) 

❖ 1  : Douleur légère /Ne limite pas l’activité/Peut nécessiter la prise 

occasionnelle d’antalgiques non opiacés 

❖ 2  : Douleur modérée/ Limite partiellement ou occasionnellement l’activité 

❖ Prise d’antalgiques non opiacés/Peut nécessiter la prise occasionnelle 

d’antalgiques opiacés 

❖ 3  : Douleur sévère/Limite les activités de la vie quotidienne / Nécessite 

souvent (fréquemment) la prise d’antalgiques opiacés et non opiacés 
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4.3. Le saignement articulaire :  

On a évalué le saignement articulaire en collectant les données suivantes :  

• Le nombre d’hémarthroses mineures durant les 6 derniers mois.  

• Le nombre d’hémarthroses majeures durant les 6 derniers mois.  

• La somme des hémarthroses mineures et majeures durant les 6 derniers 

mois. 

On a aussi évalué le saignement articulaire en s’inspirant du score WFH-PE. 

On a calculé le score selon le nombre d’hémarthroses mineures et majeures durant 

l’année en cours (2019).  

Les patients ne pouvaient pas fournir avec précision le nombre d’hémarthrose par 

année.  

Le tableau(18) suivant fournit les définitions des hémarthroses mineures et majeures : 

Tableau 18: définition de l'hémarthrose mineure et majeure 

Hémarthrose Mineure 

Douleur modérée 

Tuméfaction légère 

Limitation articulaire légère 

Se résorbe dans les 24h après le traitement 

Hémarthrose Majeure 

Douleur 

Épanchement  

Limitation articulaire  

Ne répond pas au traitement dans les 24h 

Et le score était calculé ainsi : 

❖ 0  : Pas d’hémarthroses 

❖ 1  : 0 Majeure ; 1-3 mineures 

❖ 2  : 1-2 majeures ; 4-6 mineures  

❖ 3  : 3 ou majeures ou 7 ou mineures 
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III. Instruments  

1. Le score HJHS 2.1 : Haemophilia joint health score 

 Exploitation du score HJHS: 

L’international Prophylaxie Study Group a développé et validé le score clinique HJHS. 

Ce dernier est très sensible dans le dépistage d’une atteinte articulaire chez la population 

pédiatrique. (manual available through the International Prophylaxis Study Group (IPSG) : 

Musculoskeletal measurement tools https://ipsg.ca ). 

En 2013, Le score HJHS 1.0 est étudié et validé par Fischer et al. afin d’évaluer 

l’atteinte articulaire chez les adolescents et les jeunes adultes hémophiles. [158] 

En 2014, la version 2.1 du score HJHS est exploitée par D.Sluiter et al. pour évaluer 

l’atteinte articulaire chez des adultes hémophiles pratiquant une activité sportive [157].  

Le score HJHS 2.1 a permis une évaluation clinique de l’atteinte articulaire chez les 

patients hémophiles de notre étude. Le recours à une version validée en français ne s’est pas 

avérée nécessaire devant l’utilisation de ce score en version anglaise par le médecin 

examinateur. Néanmoins une traduction en français a été réalisée à l’initiation de l’étude.  

1.1. Le recueil de données : 

Le score HJHS 2.1 évalue la marche globale et 6 articulations dont les genoux ; les 

chevilles et les coudes. Chaque articulation est évaluée selon 8 items. 

L’application des scores pour chaque item et pour chaque articulation a été faite en 

suivant les instructions du manuel du score HJHS fourni par L’ISPG. Et les mesures 

d’amplitude de mouvements ont été interprétées selon les valeurs de référence et leurs 

variations liées à l’âge.  

  

https://ipsg.ca/
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1.2. Les scores HJHS :  

• Les scores des items HJHS : 

Chaque articulation est évaluée selon 8 items.  

1. Tuméfaction articulaire (Pas de tuméfaction/ Légère/ Modérée/ Sévère) 

2. Durée de la tuméfaction ( Pas de tuméfaction ou < 6mois/ >6mois ) 

3. Atrophie musculaire (Absence/ Légère/ Sévère)  

4. Crépitation lors des mouvements (Absente/ Légère/ Sévère)  

5. Perte de la flexion (< 5 degrés/ 5-10 degrés/11-20 degrés/ 20 degrés) 

6. Perte de l’extension (< 5 degrés/ 5-10 degrés/11-20 degrés/ 20 degrés) 

7. La douleur articulaire (Pas de douleur/ Douleur à la palpation articulaire/ Douleur à la 

mobilisation active) 

8. La force musculaire (Contraction-résistance maximale/ Contraction-résistance 

modérée/ Contraction-force pesanteur/ Contraction-pesanteur éliminée/ Muscle inerte) 

Chaque item correspond à un score. Selon l’item le score varie entre 0 et 4 au 

maximum. 

Le score le plus élevé correspond à l’état clinique articulaire le plus altéré. 

• Les scores HJHS articulaires spécifiques : 

La somme des scores des 8 items décrits ci-dessus fournit un score articulaire spécifique 

pour chacune des articulations suivantes : 

• Le Genou gauche (0-20) 

• Le Genou droit (0-20)  

• La cheville gauche (0-20) 

• La cheville droite (0-20) 

• Le coude gauche (0-20)  

• Le coude droit (0-20)  

Le score HJHS articulaire spécifique varie de 0 à 20 au maximum.  
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La somme des scores des deux genoux fournit un score articulaire des genoux variant de 

0 à 40.  

 La somme des scores des deux genoux fournit un score articulaire des chevilles variant 

de 0 à 40.  

La somme des scores des deux genoux fournit un score articulaire des coudes variant de 

0 à 40.  

Le score le plus élevé reflète l’état articulaire le plus altéré. 

• Le score HJHS de la marche global : 

Le score HJHS de la marche global évalue l’implication des genoux et des chevilles 

dans les activités suivantes :  

- Marcher  

- Monter les escaliers  

- Courir  

- Sautiller sur une jambe. 

Le score HJHS de la marche global varie de 0 à 4.  

Le score le plus élevé reflète l’état de la marche globale le plus altéré.  

• Le score HJHS global : 

La somme des scores articulaires spécifiques et le score de la marche globale fournit un 

score global HJHS 2.1 allant de 0 à 124 au maximum ( (20x6)+4= 124)  

Le score le plus élevé reflète l’état articulaire le plus altéré. 
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2. Le score de Pettersson : 

2.1. Exploitation du score de Petterson : 

En 1980 Pettersson a proposé une classification permettant d’établir un score 

radiologique pour chaque articulation touchée chez le patient hémophile[113]. C’est un score 

additif et analytique reconnu par La World Federation of Hemophilia.[176]  

 

Le score de Petterson est initialement destiné à l’évaluation radiologique des genoux, 

des coudes et des chevilles correspondant au Petterson Patient. Mais il peut être destiné à 

l’évaluation d’une seule articulation correspondant au Petterson Joint.  

2.2. Recueil de données :  

Devant les contraintes du contexte socio-économique, une concertation 

multidisciplinaire entre l’exécuteur de l’étude ; les médecins traitants ; le traumatologue et le 

radiologue a permis de définir Les articulations les plus invalidantes chez chaque patient.  

Le patient recruté à l’étude a réalisé une ou plusieurs radiologies articulaires le jour de 

l’étude.  

Un radiologue expérimenté a ensuite établi l’interprétation et l’évaluation du score de 

Petterson.  

2.3. Les scores de Petterson : 

• Le score Petterson Joint : 

L’évaluation d’une seule articulation par le score de petterson fournit un score 

articulaire spécifique ou Petterson Joint.  

Le score Petterson joint résulte de la somme des cotations (0 à 1 : ou 0 à 2) attribuées 

aux lésions radiologiques élémentaires :  

• Ostéoporose (Absence/ Présence) 

• Élargissement des épiphyses (Absence/Présence)  

• Irrégularité́ de la surface sous-chondrale (Absence/ Présence/ Importante) 
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• Kyste sous-chondrale (Absence/ 1/ >1) 

• Rétrécissement ou pincement de l’espace articulaire (Absence/ <50%/>50%) 

• Érosion des surfaces articulaires (Absence/ Présence)  

• Incongruence des surfaces articulaires (Absence/ Légère/ Importante)  

• Déformation articulaire : angulation ou déplacement (Absence/ Présence / 

Importante).  

Le Petterson joint varie de 0 à 13.  

Un score nul correspond à une articulation radiologiquement normale, un score de 13 

correspond à l’état radiologique articulaire le plus altéré. 

• Le score Petterson Patient :  

L’évaluation radiologique de 6 articulations ( les 2 genoux, les 2 chevilles et les 2 

coudes) fournit un score global ou Le Petterson Patient.  

La somme des scores Petterson Joint établit le score Petterson Patient.  

Le Petterson Patient varie de 0 à 78.  

Le score le plus élevé correspond à l’état articulaire radiologique le plus altéré.  

Les contraintes du contexte socio-économique n’ont pas été favorable pour établir un 

score de Petterson Patient.  
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3. L’Haem-A-QOL: Haemophilia specific quality of life 

3.1. Exploitation de l’Haem-A-QoL : 

Le questionnaire Haem-A-Qol a été développé par von Mackensen et al, spécifiquement 

pour l’hémophilie chez l’adulte. [177] 

L’année 2005 Il a été validé en Italie sur un échantillon de 233 patients hémophiles. 

Il permet d’évaluer l’impact de l’hémophilie sur la qualité de vie du patient.  

Il a été nécessaire de disposer d’une version validée en arabe classique pour exploiter le 

questionnaire Haem-A-QoL dans le contexte marocain.  

3.2. Recueil de données :  

Le questionnaire Haem-A-QoL a été fourni à chaque patient qui a présenté son 

consentement au moment de l’entretien pour l’étude.  

Les patients analphabètes ou exprimant des difficultés vis-à-vis de la langue arabe 

classique ont fait appel à l’aide de l’exécuteur de l’étude pour une traduction orale des 

questions en dialecte arabe marocain.  

3.3. Les scores de l’Haem-A-QoL : 

• Les scores des dimensions Haem-A-QoL : 

Le questionnaire comporte 46 items regroupés en 10 dimensions : 

- Santé physique, 

-  Perception de soi, 

-  Impression de bien-être, 

-  Sports et loisirs, 

-  Vie scolaire/travail, 

-  Adaptation à l’hémophilie, 

- Traitement, 

- Future 

- Planification familiale, 

- Vie de couple et sexualité. 
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La réponses aux différents items se fait sur une échelle de Likert en 5 points allant de 1 

(jamais) à 5 (toujours).  

Le score de chaque dimension est le résultat de la somme des points correspondants à la 

réponse aux items.  

Le score de la dimension (sous-échelle) est ensuite transformé en un score(pourcentage) 

compris entre 0 et 100.  

Le score le plus élevé reflète une altération plus importante de la dimension qui 

correspond à un volet de la qualité de vie liée à la santé.  

• Le score Haem-A-QoL global : 

La somme des scores des dimensions fournit un score total.  

Le score total est ensuite transformé en un score (pourcentage) compris entre 0 et 100 

pour fournir le score Haem-A-QoL global.  

Le score le plus élevé reflète une dégradation plus importante de la qualité de vie liée à 

la santé.  
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IV. Évaluations complémentaires : 

1. Le siège de l’articulation invalidante : 

La concertation entre les médecins traitants, le traumatologue et le radiologue a permis 

de relever le siège de l’articulation la plus invalidante chez chaque candidat de l’étude. (coude 

gauche/coude droit/genou gauche/genou droit/cheville gauche/cheville droite/épaule gauche/ 

épaule droite/hanche gauche/hanche droite/poignet gauche/poignet droit) 

2. Imagerie par résonnance magnétique :  

À la lumière des résultats du score clinique HJHS et du score radiologique Petterson, 

une concertation avec le médecin traumatologue, le médecin radiologue et les médecins 

traitants a découlé de l’indication d’une évaluation radiologique complémentaire par une IRM 

articulaire. L’objectif était d’orienter la prise en charge thérapeutique de l’atteinte articulaire 

chez ces patients. Les images IRM ont été interprétées par un médecin radiologue 

expérimenté. Ainsi on a relevé la donnée de la réalisation d’une IRM articulaire(oui/non). 

3. Évaluation traumatologique spécialisée :  

En complément de l’examen clinique et de la radiologie standard, les résultats IRM ont 

permis au médecin traumatologue, d’orienter l’indication d’une prise en charge thérapeutique 

lors d’une consultation spécialisée dont a bénéficié le patient hémophile de l’étude. Ainsi 

l’évaluation traumatologique spécialisée a permis de collecter la donnée suivante : Une 

indication chirurgicale posée actuellement et non réalisée. (oui/non) 
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V. Analyse statistique : 

L’analyse a été effectuée à l’aide de la version 23.0 du logiciel SPSS.  

L’analyse statistique a été effectuée par Laboratoire de biostatistique et de recherche 

clinique et épidémiologique de la Faculté de Médecine et de Pharmacie de Rabat.  

Les variables quantitatives ont été exprimées en moyenne ± écart type ou en médiane 

[interquartile], et les variables qualitatives en effectifs et pourcentages.  

L’analyse de l’instrument HAEM-A-Qol a été effectuée par un programme SPSS 

spécifique au questionnaire.  

L’analyse statistique a évalué d’un côté la correlation bivariée entre le statut articulaire 

et les données cliniques et sociodémographiques. Et d’un autre côté l’association entre ces 

dernières données et la QDVLS.   
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I. Analyse descriptive 

1. Flow chart  

 

Figure 21: Flow chart 
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2. Les données socio démographiques:  

Au total 38 patients ont été recrutés entre Mars et Juillet 2019. L’ensemble de leurs 

caractéristiques sociodémographiques sont présentées dans le Tableau 19.  

2.1. L’âge : 

L’âge moyen était de 27.02 ± 9.38 avec pour extrêmes 15 et 55ans. (figure22) 

Figure 22:Répartition des patients selon l’âge 

2.2. Le statut marital : 

En ce qui concerne le statut marital, 73.7% des patients étaient célibataires contre 26.3% 

mariés. (Figure 23) 

 

Figure 23:Répartition des patients selon le statut marital  
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2.3. le niveau d’éducation du patient : 

Pour le niveau d’éducation, 5.3% des patients étaient analphabètes, 21.1% avaient fait 

des études primaires, 47.4% des études secondaires (dont le collège 26.3% et le lycée 21.1%) 

et 26.3% ont fait des études supérieurs. (Figure 24) 

Le nombre d’années de scolarité moyen était de 9.29 ± 4.026 avec pour extrêmes 0 et 

16années. (Figure 26) 

Le pourcentage de déscolarisation était de 47.4%. (figure 25 ) 

 

 

Figure 24:Répartition des patients selon le niveau d’éducation 

 

 

Figure 25:graphique étudiant la 

notion de déscolarisation des 

patients de l’étude 
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Figure 26: Répartition des patients selon le nombre d’années de scolarité 

2.4. L’insertion professionnelle : 

Quant au statut professionnel des patients, 47.4% de la population d’étude était non 

active contre 52.7% active dont 21.1% bénéficiant d’une insertion professionnelle et 31.6% 

poursuivant leurs études. (figure 27 ) 

 

Figure 27:Répartition des patients selon l’insertion professionnelle 
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2.5. La couverture sociale : 

Parmi les patients de l’étude, 89.5% bénéficiaient du RAMED.  

2.6. La distance domicile/CTH : 

Et finalement la distance moyenne entre l’adresse du patient et le centre d’hémophilie 

était de 60 [43,75- 118.50] allant de 5.1 à 471 kilomètres. (figure 28 ) 

 

Figure 28:Répartition de l’échantillon de l’étude selon la distance entre l’adresse du patient et le 

centre d’hémophilie en kilomètre 
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2.7. Tableau récapitulatif des données socio-démographiques : 

Tableau 19:Les caractéristiques sociodémographiques de l’échantillon de l’étude 

Caractéristiques  Valeurs 

Age* 

 

minimum 

maximum 

27.02 ± 9.38 

25 [20-33] 

15 

55 

Statut Marital# 

Célibataire  

Marié  

 

73.7% (28) 

26,3% (10) 

Nombre d’années de scolarité* 

 

Minimum  

Maximum  

 

9.29 ± 4.026 

9 [6-13] 

0 

16 

 

Niveau d’éducation des patients# 

Non scolarisé 

Primaire  

Collège  

Lycée  

Études supérieures  

 

5.3% (2) 

21.1 % (8) 

26.3% (10) 

21.1% (8) 

26.3% (10) 

Déscolarisation# 

oui  

 

47.4% (18) 

Insertion professionnelle# 

Sans profession  

Insertion professionnelle 

Étudiant  

 

47.4%(18) 

21.1% (8) 

31.6% (12) 

 

Couverture sociale# 

Ramed  

Autre (CNOPS/CNSS) 

 

89.5% (34) 

10.5% (4) 

Distance domicile/CTH en KM* 

minimum 

maximum 

60[43,75- 118.50] 

85.5 ± 89.50 

5.30 

471 

Distance domicile/CTH # 

 

<30km 

>30km 

 

 

23.6%(9) 

76.3%(29) 

*=exprimée en moyenne ± écart-type et médiane[interquartile], #=exprimée en effectif (%) 
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3. Les caractéristiques de l’hémophilie :  

L’ensemble des caractéristiques de l’hémophilie sont décrits dans le tableau 20 et 21.  

3.1. Les antécédents familiaux et personnels : 

• Antécédents familiaux d’hémophilie : 

Dans les antécédents familiaux des patients, 42.1% de la population de l’étude avait rapporté 

la notion d’hémophilie dans la fratrie : 26.3% des patients avaient un frère hémophile, 10.5% 

avaient 2 frères hémophiles et 5.3% avaient 3 frères hémophiles (figure 29).  

Dans l’étude, 28.9% des patients ont vécu le décès d’un frère hémophile (figure 30). 

Par ailleurs 47.4% avait un antécédent familial de la maladie de l’hémophilie en dehors 

de la fratrie(figure 31). 

Figure 29: Répartition de l’hémophilie chez la 

fratrie du patient. 

Figure 30: Répartition des patients selon 

l’avènement du décès d’un frère hémophile. 

 
Figure 31: Répartition des patients selon l’antécédent familial ( autre que la fratrie) 

d’hémophilie. 
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• Le diagnostic de la maladie de l’hémophilie : 

- La moyenne d’âge au diagnostic 

La moyenne d’âge au diagnostic de l’hémophilie était de 1 [0.5-3] (2.25 ± 3.11) avec 

pour extrêmes 0 et 14ans(figure 32).  

- Les circonstances du diagnostic :  

Les circonstances du diagnostic de la maladie l’hémophilie étaient dans 26.3% des cas 

dans le cadre de la circoncision dans 26.3% des cas, d’un saignement spontané dans 36.8% 

des cas, d’un traumatisme pour 31.6% des patients et d’autres circonstances dans 5.3% des 

cas(figure 33).  

Figure 32: Répartition des patients selon l’âge 

au diagnostic 

 

 

Figure 33: Répartition des patients selon les 

circonstances du diagnostic de l’hémophilie 
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3.2. La maladie de l’hémophilie : 

• Le type d’hémophilie : 

Par rapport au type de l’hémophilie, 84.2% des patients de l’étude avaient une 

hémophilie A et 15.8% avaient une hémophilie B(figure 34).  

 

Figure 34: Répartition des patients selon le type de l’hémophilie. 

• Le taux de facteur : 

La moyenne du taux de facteur était de 0.60 [ 0.30- 1.30 ] avec pour extrêmes 0.03 et 5%.  

• Le degrés de sévérité : 

Concernant le degrés de sévérité 73.7% des patients avaient une hémophilie sévère 

contre 26.3% qui avaient une hémophilie modérée(figure 35). 

 

Figure 35: Répartition des patients selon le degrés de sévérité de l’hémophilie  
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• Les inhibiteurs : 

La présence d’inhibiteurs était positive chez 15.2% des patients de l’étude(figure 36).  

 

Figure 36: Répartition des patients selon la positivité des Anticorps anti facteur hémophilique 

Antécédent d’infection virale : 

 

Figure 37: Répartition des patients selon l’antécédent d’une infection virale 
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• Les antécédents d’hémorragie cérébrale, digestive et urinaire : 

Dans les antécédents personnels relatifs à la maladie de l’hémophilie, 23.7% ont 

rapporté une hémorragie cérébrale, 44.7% une hémorragie digestive et 31.6% une hémorragie 

du tractus urinaire(figures 38, 39, 40).  

 

Figure 38: Répartition des patients selon 

l’antécédent d’hémorragie digestive 

 

Figure 39: Répartition des patients selon 

l’antécédent d’hémorragie du tractus 

urinaire 

 

 

Figure 40: Répartition des patients selon l’antécédent d’hémorragie cérébrale 
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3.3. Le traitement : 

• Le traitement anti-hémophilique actuel :  

En ce qui concerne le traitement anti-hémophilique, 100% des patients étaient sous 

traitement à la demande.  

• La prophylaxie antérieure : 

Par rapport au traitement prophylactique, 47.4% des patients avaient bénéficié d’une 

prophylaxie tertiaire contre 52.6% qui n’ont jamais été sous traitement prophylactique.  

La durée moyenne de la prophylaxie était de 10.29 ± 8.02 allant de 1mois à 36mois.  

les motifs d’arrêt de la prophylaxie étaient un manque de ressources dans 77.8% des cas, des 

inhibiteurs positifs chez 5.6% des patients, et dans 16.7% des cas des raisons englobant le 

refus du traitement, les patients indisciplinés et les difficultés d’accéder au centre 

d’hémophilie ( figures 41, 42, 43)  

 

Figure 41:Répartition selon la notion de prise de 

prophylaxie 

Figure 42:Répartition selon la 

durée de la prophylaxie en mois 
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Figure 43: Répartition selon le motif d’arrêt de la prophylaxie 
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3.4. Tableaux récapitulatifs des caractéristiques de l’hémophilie : 

Tableau 20 :  Les caractéristiques de l’hémophilie : les antécédents familiaux et personnels  

Caractéristiques Valeurs 

Hémophilie dans la fratrie du patient# 

Non  

1 frère  

2 frères  

3 frères 

 

57.9% (22) 

26.3% (10) 

10.5% (4) 

5.3% (2) 

Décès d’un frère hémophile# 

Oui  

Non  

 

28.9% (11) 

71.1% (27) 

Membre de la famille hémophile en dehors de la fratrie# 

Oui  

Non 

 

 

47.4% (18) 

52.6% (20) 

Âge au diagnostic de l’hémophilie en mois* 

Minimum 

Maximum 

27.08 ± 37.38 

12 [6-36] 

Minimum : 0 

Maximum : 168 

Âge au diagnostic de l’hémophilie en années*  2.25 ± 3.11 

1 [0.5-3] 

Âge au diagnostic de l’hémophilie : 

<2ans 

>2ans 

 

 

57.89% 

42.10% 

Âge au diagnostic de l’hémophilie en mois* 

0-10mois 

10-20mois 

20-30mois 

30-40mois 

40-50mois 

>50mois 

 

 

47.36% 

10.52% 

13.15% 

10.52% 

5.26% 

13.15% 

Circonstances du diagnostic de l’hémophilie# 

Circoncision 

Saignement spontané 

Traumatique 

Autre  

 

 

26.3% (10) 

36.8% (14) 

31.6% (12) 

5.3% (2) 
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Tableau 21: Les caractéristiques de l’hémophilie : la maladie de l’hémophilie et le traitement 

Caractéristiques Valeurs 

Type hémophilie# 

Hémophilie A  

Hémophilie B  

 

84.2% (32) 

15.8% (6) 

Taux de facteur* 

 

Minimum  

Maximum  

0.96 ± 1.061 

0.60 [ 0.30- 1.30 ] 

0,03 

5,00 

Degrés de sévérité de l’hémophilie# 

Sévère  

Modéré 

Mineur  

 

73.7 % (28) 

26.3% (10) 

0% (0)  

Ac anti FVIII# 

Negative 

Positive 

 

84.2% (32) 

15.2% (6) 

Antécédent d’hémorragie cérébrale# 

Non  

Oui 

 

76.3 % (29) 

23.7% (9) 

Antécédent d’hémorragie du tractus urinaire# 

Non  

Oui 

 

68.4 % (26) 

31.6% (12) 

Antécédent d’hémorragie digestive# 

Non 

Oui  

 

55.3% (21) 

44.7% (17) 

Antécédent d’une infection virale# 

Non 

Oui 

 

84.2% (32) 

15.8% (6) 

Type d’antécédent viral# 

Aucun antécédent viral  

HVC  

HIV  

 

84.2% ( 32) 

15.8% (6) 

0% (0) 

Traitement anti-hémophilique actuel à la demande : 

Oui  

Non  

 

100% (38) 

0% (0) 

Notion de prise de prophylaxie# 

Jamais  

Primaire  

Secondaire  

Tertiaire  

 

52.6% (20) 

0% 

0% 

47.4% (18) 

Durée du traitement prophylactique antérieur en nombre 

de mois* 

10.29 ± 8.02 

12 [3,5-12] 

Motif de l’arrêt de la prophylaxie# 

Manque de ressources  

Ac anti FVIII + 

Autre 

 

77.8% (14) 

5.6% (1) 

16.7% (3) 

*=exprimée en moyenne ± écart-type, #=exprimée en effectif (%)  
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4. Les caractéristiques de l’atteinte articulaire :  

L’ensemble des caractéristiques du profil articulaire sont décrits dans le tableau 23. 

4.1. La lésion articulaire : 

• La présence d’articulation cible : 

Durant l’étude, 100% des patients avaient une articulation cible.  

• Le nombre d’articulations cibles : 

La moyenne de la somme des articulations cibles par patient était de 5.84 ± 3.67 allant 

de une à 10 articulations cibles.  

• Le siège des articulations cible : 

Le siège de l’articulation cible concernait les articulations suivantes : les genoux, les 

coudes, les chevilles, les épaules, les hanches et les poignets.  

Dans notre étude, les articulations cibles prédominantes étaient les genoux , les coudes 

et les chevilles. 

Le genou droit était une articulation cible chez 92,1% des patients, et le genou gauche 

dans 76.3% des cas.  

Le tableau (22) décrit le pourcentage pour chaque localisation de la présence 

d’articulation cible.  
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Tableau 22: le siège des articulations cibles. 

Siège Pourcentage de la présence d’une 

articulation cible 

coude gauche 65.8% (25) 

coude droit 68.4% (26) 

genou gauche 76.3% (29) 

genou droit 92.1% (35) 

cheville gauche 65.8% (25) 

cheville droite 52.6% (20) 

Épaule gauche 23.7% (9) 

Épaule droite 21.1% (8) 

hanche gauche 7.9% (3) 

hanche droite 10.5% (4) 

poignet gauche 5.3% (2) 

poignet droit 5.3% (2) 

 

• Le suivi régulier d’un spécialiste de l’appareil locomoteur : 

Par rapport à la prise en charge de l’état articulaire, 97.4% des patients n’avaient jamais 

bénéficié d’un suivi régulier avec un spécialiste de l’appareil locomoteur.  

 

Figure 44: Répartition des patients selon le suivi régulier avec un spécialiste de l’appareil 

locomoteur 
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• La rééducation physique régulière : 

Et 92.1% de la population de l’étude ne faisait pas de rééducation physique 

fonctionnelle régulière.  

 

Figure 45: Répartition des patients selon la pratique d’une kinésithérapie régulière. 

• L’activité sportive régulière : 

Quand à la pratique d’une activité sportive, 18.4% des patients avaient une réponse 

positive, contre 81.6% qui ne pratiquaient pas d’activité sportive.  

• L’activité physique régulière : 

Durant l’étude, 23.7% des patients pratiquaient une activité physique régulièrement.  

• L’indication chirurgicale antérieure à l’étude : 

L’indication chirurgicale a été discutée au préalable de l’étude chez 55.3% des patients 

de l’étude. Dont 19% qui avaient bénéficié de la réalisation du geste chirurgical indiqué.  

Le manque de ressources était un motif de non réalisation du geste chirurgical chez 

41.2% des patients candidats à la chirurgie.  

• Les antécédents de chirurgie orthopédique : 

Dans notre étude un patient était amputé d’un membre. Et le port d’une prothèse 

articulaire concernait 10.5% des patients. 
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4.2. La douleur articulaire :  

L’évaluation de la douleur par le modèle proposé dans le score de la WFH-PE a relevé 

les résultats suivants : 42.1% des patients ressentaient une douleur sévère, 42,1% une douleur 

modérée, 7.9% une douleur légère et 7.9% ne ressentaient pas de douleur (figure 46). 

 

Figure 46: Répartition selon la douleur ressentie le dernier mois (score WFH-PE) 

4.3. Le saignement articulaire : 

Concernant le nombre d’hémarthroses par patient durant les 6 derniers mois, la 

moyenne était de 10 ± 3.89 avec pour extrêmes 4 et 20 hémarthroses par patient.  

La moyenne de la somme des hémarthroses majeures était de 4.16 ± 2.34 allant de 0 à 8 

hémarthroses majeures par patient. Quant aux hémarthroses mineures la moyenne était de 

5.84 ± 3.67 avec pour extrêmes 0 et 12 hémarthroses mineures par patient. 

L’histogramme (figure 47) suivant démontre que 55.26% des candidats de l’étude ont 

été victime de 10 à 20 hémarthroses durant une période de 6 mois.  
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Figure 47:Répartition des patients selon le nombre d’hémarthrose durant une période de 6mois 

4-8 hémarthroses : 44.73% 

10-20 hémarthroses : 55.26% 

Et l’évaluation du saignement articulaire par le modèle proposé dans le score de la 

WFH-PH a relevé les résultats suivants : 65.8% des patients avaient un score de 3 se référant 

à l’association de une à 2 hémarthrose majeures et 4 à 6 hémarthroses mineures. Les résultats 

détaillés sont représentés par la figure 48 suivante :  

 

Figure 48: Évaluation du saignement articulaire l’année en cours (près de 3mois) par le score 

WFH  
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4.4. Tableau récapitulatif des caractéristiques de l’atteinte articulaire : 

Tableau 23:Les caractéristiques de l’atteinte articulaire de l’échantillon de l’étude 

Caractéristiques Valeurs  

Présence d’articulation cible 
Oui  
Non  

 
100% (38) 
0% 

Nombre d’articulations cibles par patient : 
 
Minimum  
Maximum  

4.95 ± 1.95 
5 [3-6.25] 
1 
10 

Nombre d’articulations cibles par patient : 
 
0 
1-2 
>2 

 
 
0% 
10.52% 
89.47% 

Siège de l’articulation cible  tableau 24 

Rééducation physique fonctionnelle régulière 
Oui  
Non  

 
 
7.9% (3) 
92.1% (35) 

Suivi régulier avec un spécialiste de l’appareil locomoteur 
Oui  
Non  

 
 
2.6% (1) 
97.4% (37) 

Activité sportive régulière 
Oui  
Non  

 
18.4% (7) 
81.6% (31) 

Activité physique régulière  
Oui  
Non  

 
23.7% (9) 
76.3% (29) 

Indication chirurgicale discutée au préalable 
Oui  
Non  

 
 
55.3% (21) 
44.7% (17) 

Réalisation du geste chirurgical indiqué 
Oui  
Non  

 
19% (4) 
81% (17) 

Motif de non réalisation du geste chirurgical 
Manque de ressources  
Age jeune  
Refus du patient  
Autre : AC+ , activite virale  
Amelioration sous traitement prophylactique  

 
 
41.2% (7) 
17.6% ( 3) 
17.6% (3) 
17.6% (3) 
5.9% (1) 
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Patient porteur de prothèse articulaire 

Oui  

Non  

 

10.5% (4) 

89,5% (34) 

Antécédent d’amputation d’un membre 

Oui  

Non  

 

2.6% (1) 

97.4% (37) 

Antécédent de chirurgie pour fracture 

Oui  

Non  

 

7.9% ( 3) 

92.1% (35) 

Douleur articulaire (score WFH-PE) 

 

Pas de douleurs 

Douleur légère 

Douleur modérée 

Douleur sévère 

 

 

7.9% (3) 

7.9% (3) 

42,1% (16) 

42,1% (16) 

Saignement articulaire (score WFH-PE) 

Pas d’hémarthroses  

0 Majeure ; 1-3 mineures  

1-2 majeures ; 4-6 mineures  

3 ou plus majeures ou 7 ou plus mineures  

 

 

0% 

13,2% (5) 

65.8% (25) 

21.1%(8) 

Nombre d’hémarthroses (6mois) 

 

Minimum  

Maximum  

10 ± 3.89 

10[6-10] 

4 

20 

Nombre d’hémarthroses mineures (6mois) 

 

Minimum  

Maximum  

5.84 ± 3.67 

6[2-12] 

0 

12 

Nombre d’hémarthroses majeures (6mois) 

 

Minimum  

Maximum  

4.16 ± 2.34 

4[2-6] 

0 

8 
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II. Instruments : 

1. HJHS :  

L’examen clinique pour collecter les paramètres du score HJHS a nécessité pour chaque 

patient un temps de 45 à 60 minutes ainsi qu’un goniomètre. 

L’ensemble des valeurs du score HJHS sont représentées au Tableau 25. 

1.1. Les scores des items HJHS : 

L’ensemble des caractéristiques de chaque item du score HJHS parmi les 8 items permettant 

d’évaluer les 6 articulations individuellement sont représentées en détails au tableau 24. 
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Tableau 24: Caractéristiques des différents items du score HJHS pour les 6 articulations 

explorées chez la population de l’étude. 

Caractéristique/Item HJHS CG CDt GG Gdt Ch G Ch dt 

Tuméfaction  

- Pas de tuméfaction  

- Légère  

- Modérée  

- Sévère  

 

55.3% 

21.1% 

15.8% 

7.9% 

 

68.4% 

18.4% 

5.3% 

7.9% 

 

44.7% 

15.8% 

26.3% 

13.2% 

 

43.2% 

16.2% 

24.3% 

16.2% 

 

60.5% 

28.9% 

10.5% 

0% 

 

64.9% 

18.9% 

16.2% 

0% 

Durée de la tuméfaction 

- Pas de tuméfaction ou<6mois  

- > 6mois  

 

68.4% 

31.6% 

 

73.7% 

26.3% 

 

52.6% 

47.4% 

 

54.1% 

45.9% 

 

71.1% 

28.9% 

 

73% 

27% 

Atrophie musculaire 

- Absence  

- Légère  

- Sévère  

 

55.3% 

31.6% 

13.2% 

 

60.5% 

28.9% 

10.5% 

 

57.9% 

31.6% 

10.5% 

 

27% 

43.2% 

29.7% 

 

71.1% 

28.9% 

0% 

 

56.8% 

37.8% 

5.4% 

Craquement articulaire 

- Absent 

- Leger 

- sévère 

 

34.2% 

55.3% 

10.5% 

 

39.5% 

36.8% 

23.7% 

 

7.9% 

44.7% 

47.4% 

 

5.4% 

35.1% 

59.5% 

 

26.3% 

65.8% 

7.9% 

 

16.2% 

75.7% 

8.1% 

Perte de flexion 

- < 5 degrés 

- 5-10 degrés 

- 11-20 degrés 

- > 20 degrés  

 

13.2% 

0% 

21.1% 

65.8% 

 

7.9% 

0% 

21.1% 

71.1% 

 

15.8% 

0% 

7.9% 

76.3% 

 

5.4% 

2.7% 

13.5% 

78.4% 

 

50% 

0% 

23.7% 

26.3% 

 

48.6% 

0% 

27% 

24.3% 

Perte extension 

- < 5 degrés 

- 5-10 degrés 

- 11-20 degrés 

- > 20 degrés 

 

42.1% 

0% 

5.3% 

52.6% 

 

36.8% 

0% 

5.3% 

57.9% 

 

57.9% 

0% 

10.5% 

31.6% 

 

35.1% 

2.7% 

16.2% 

45.9% 

 

0% 

0% 

39.5% 

60.5% 

 

0% 

0% 

21.6% 

78.4% 

Douleur articulaire 

- Pas de douleur  

- Douleur à la palpation articulaire 

- Douleur à la mobilisation active 

 

57.9% 

7.9% 

34.2% 

 

76.3% 

2.6% 

21.1% 

 

52.6% 

10.5% 

36.8% 

 

43.2% 

8.1% 

48.6% 

 

65.8% 

7.9% 

26.3% 

 

78.4% 

5.4% 

16.2% 

Force musculaire  

- Contraction/ résistance maximale 

- Contraction/résistance modérée 

- Contraction/force pesanteur 

- Contraction/pesanteur éliminée 

- Muscle inerte  

 

73.7% 

10.5% 

7.9% 

5.3% 

2.6% 

 

73.7% 

10.5% 

10.5% 

5.3% 

0% 

 

44.7% 

15.8% 

13.2% 

23.7% 

2.6% 

 

24.3% 

18.9% 

13.5% 

40.5% 

2.7% 

 

89.5% 

7.9% 

2.6% 

0% 

0% 

 

75% 

13.9% 

8.3% 

0% 

2.8% 

Score HJHS articulaire  

Minimum 

Maximum 

7.80 ± 4.8 

0/20 

17/20 

7.45 ± 4.3 

0/20 

14/20 

9.16 ± 5.0 

0/20 

20/20 

11.38 ± 

4.7 

2/20 

20/20 

6.5 ± 2.6 

2/20 

11/20 

7 ± 3.2 

2/20 

16/20 

CG: Coude Gauche; C Dt : Coude droit; GG: Genou Gauche; G dt: Genou droit; Ch G: Cheville Gauche;  

Ch Dt : Cheville droite. 
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1.2. Les scores HJHS articulaires spécifiques : 

 

Figure 49: les scores HJHS articulaires spécifiques 
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• Les genoux : 

La moyenne du score articulaire spécifique du genou gauche était de 9.16 ± 5.05 allant 

de 0 à 20/20. (figure 50) 

 

Figure 50:Répartition des patients selon le score articulaire HJHS du Genou gauche 

La moyenne du score articulaire spécifique du genou droit était de 11.38 ± 4.72 allant 

de 2 à 20/20. (figure 51) 

 

Figure 51:Répartition des patients selon le score articulaire HJHS du Genou droit 
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• Les coudes :  

La moyenne du score articulaire spécifique du coude gauche était de 7.80 ± 4.80 allant 

de 0 à 17/20. (figure 52) 

 

Figure 52: Répartition des patients selon le score articulaire HJHS du coude gauche 

La moyenne du score articulaire spécifique du coude droit était de 7.45 ± 4.37 allant de 

0 à 14/20. (figure 53) 

 

Figure 53: Répartition des patients selon le score articulaire HJHS du coude droit 
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• Les chevilles : 

La moyenne du score articulaire spécifique de la cheville gauche était de 6.5 ± 2.64 

allant de 2 à 11/20. (figure 54)  

 

Figure 54: Répartition des patients selon le score articulaire HJHS de la cheville gauche 

La moyenne du score articulaire spécifique de la cheville droite était de 7 ± 3.27 allant 

de 2 à 16/20. (figure 55) 

 

Figure 55:Répartition des patients selon le score articulaire HJHS de la cheville droite 
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1.3. Le score HJHS de la marche globale : 

La moyenne du score de la marche globale était de 3.03 ± 4 avec pour extrêmes 0 et 4/4. 

1.4.  Le score HJHS global : 

La moyenne du score global HJHS était de 51.63 ± 15.73 avec pour extrêmes 27 et 

91/124.(figure 56) 

 

Figure 56:Répartition des patients selon le score HJHS global 
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1.5. Tableau récapitulatif : 

Tableau 25: les caractéristiques du score HJHS. 

Caractéristiques Valeurs 

Score HJHS global 
 
Minimum  
Maximum  

51.63 ± 15.73 
51 [39 - 62.50] 
27/124 
91/124 

Score HJHS Genou Gauche 
 
Minimum  
Maximum  

9.16 ± 5.05 
9 [5 – 13.25] 
0/20 
20/20 

Score HJHS Genou droit 
 
Minimum  
Maximum  

11.38 ± 4.72 
12[8 – 15] 
2/20 
20/20 

Score HJHS des Genoux 
 
Minimum  
Maximum  

20.40±8.9 
21[13 – 27] 
2/40 
40/40 

Score HJHS coude gauche  
 
Minimum  
Maximum  

7.80 ± 4.80 
8[3.75 – 11.25] 
0/20 
17/20 

Score HJHS coude droit 
 
Minimum  
Maximum  

7.45 ± 4.37 
8[3.75 – 11] 
Minimum : 0/20 
Maximum :14/20 

Score HJHS des Coudes 
 
Minimum  
Maximum  

15.24±7.9 
15[15 – 21.5] 
1/40 
31/40 

Score HJHS cheville Gauche 
 
Minimum  
Maximum  

6.5 ± 2.64 
6[5 – 9] 
2/20 
11/20 

Score HJHS cheville droite 
 
Minimum  
Maximum  

7 ± 3.27 
6.5[5 – 9] 
2/20 
16/20 

Score HJHS des chevilles 
 
Minimum  
Maximum  

13.33±12.5 
5.16[10 – 18] 
4/40 
26/40 

Score de la marche globale 
 
Minimum  
Maximum  

3.03 ± 4 
4[2-4] 
0/4 
4/4 
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2. Le score de Petterson : 

L ‘ensemble des valeurs du Score de Petterson sont représentées au tableau 26. 

2.1. Le score Petterson Joint :  

Au total 61 articulations ont été évaluées par le score de Petterson. 

La moyenne des scores Petterson joint des 61 articulations était 5.51 ± 3.80 avec pour 

extrêmes 0/13 et 13/13.  

En ce qui concerne les articulations du genou, 27 genoux droits et 20 genoux gauches 

ont été évalué par le score de Petterson Joint.  

La moyenne du score Petterson Joint des Genoux droits était de 4.74 ± 3.56 avec pour 

extrêmes 0/13 et 13/13.  

Et La moyenne du score Petterson Joint des Genoux gauches était de 6.10 ± 3.96 avec 

pour extrêmes 1/13 et 13/13.  

2.2. Le score Petterson Patient :  

Durant l’étude, aucun patient n’a bénéficié d’une évaluation radiologique complète ( les 

2 genoux, les 2 chevilles et les 2 coudes) par le score de Petterson.  

Le score Petterson Patient n’a pas pu être établi.  
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2.3. Tableau récapitulatif du score de Petterson :  

Tableau 26: le score de Petterson 

Caractéristiques  Valeurs 

Petterson toutes les articulations (n=61) 

 

Minimum  

Maximum  

5.51 ± 3.80 

5 [3 – 8] 

0/13 

13/13 

Petterson Genou Gauche(n=20)  

 

Minimum  

Maximum  

6.10 ± 3.96 

5 [3.25 – 7.75] 

1/13 

13/13 

Petterson Genou Droit(n=27)  

 

Minimum  

Maximum  

4.74 ± 3.56 

4 [2 – 7] 

0/13 

13/13 

Petterson Coude Gauche(n=5) 

 

Minimum  

Maximum  

7 ± 3.39 

6 [4 – 10.5] 

3/13 

11/13 

Petterson Coude Droit(n=6) 

 

Minimum  

Maximum  

8.33± 3.14 

9[6 – 10.5] 

3/13 

12/13 

Petterson Cheville gauche(n=0) 

 

 

Petterson cheville droite(n=3)  

 

Minimum  

Maximum  

2.67 ± 3.06 

 

0/13 

6/13 
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AH du coude : élargissement des épiphyses, irrégularité-rétrécissement-érosion et incongruence 

des surfaces articulaires, kyste sous chondrale, déformation articulaire :  

Score de Petterson : 10/13 ( Radio standard d’un patient hémophile de l’étude) 

 

AH du genou : élargissement des épiphyses, irrégularité-rétrécissement-érosion et incongruence 

des surfaces articulaires, 2 kystes sous chondraux: Score de Petterson 8/13 ( (  Radio standard 

d’un patient hémophile de l’étude) 
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AH du genou : rétrécissement de l’espace articulaire, kyste sous-chondral Score de Petterson 

2/13 ( Radio standard d’un patient hémophile de l’étude) 

 

AH du genou : rétrécissement de l’espace articulaire. Score de Petterson 1/13 ( Radio standard 

d’un patient hémophile de l’étude) 
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3. Haem-A-QoL :  

L’ensemble des valeurs du score Haem-a-Qol sont représentées au Tableau 27. 

3.1. Le score Haem-A-QoL global : 

La moyenne du score global Haem-A-QoL était de 53.03 ± 15.35 variant de 15.91% à 

82.07% (figure 57).  

 

Figure 57: Répartition des patients selon le score Haem-a-Qol global. 

3.2. Les scores des dimensions Haem-a-Qol : 

 

Figure 58: Profil de la QDVLS selon l'Haem-A-QoL 
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• La Santé physique : 

La moyenne du score de la dimension « Santé physique » était de 69.28 ± 22.37 allant de 

10% à 100%. 

• L’impression de bien-être : 

La moyenne du score de la dimension « Impression de bien être » était de 48.21 ± 33 allant 

de 0% à 100%. 

• La perception de soi  

La moyenne du score de la dimension « Perception de soi » était de 52.71 ± 26.15 allant de 

0% à 100%. 

• Les sports et loisirs : 

La moyenne du score de la dimension « Sports et loisirs » était de 82.04 ± 21.02 allant de 

25% à 100%. 

• Vie scolaire/Professionnelle : 

La moyenne du score de la dimension « Vie scolaire/Professionnelle » était de 73.57± 30.85 

allant de 0% à 100%. 

• Adaptation à l’hémophilie : 

La moyenne du score de la dimension « Adaptation à l’hémophilie » était de 34.29 ± 19.15 

allant de 8.33% à 91.67%. 

• Traitement : 

La moyenne du score de la dimension « Traitement » était de 44.26± 15.94 allant de 

12.50% à 78.13%. 

• Le Future : 

La moyenne du score de la dimension « le Future » était de 56.85 ± 26.24 allant de 0% à 

100%. 

• Planification familiale : 

La moyenne du score de la dimension « Planification familiale » était de 37.55± 32.95 

allant de 0% à 100%. 

• Vie de couple et sexualité : 

La moyenne du score de la dimension « Vie de couple et sexualité » était de 20.16 ± 28.12 

allant de 0% à 100%.  
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3.3. Tableau récapitulatif de l’Haem-a-Qol. 

Tableau 27: Les caractéristiques du questionnaire Haem-a-Qol. 

Caractéristique Valeurs (%) 

Score Haem-a-Qol Global  
 
Minimum  
Maximum  

53.03 ± 15.35 
55.23 [ 40.85- 67.26] 
15.91 
82.07 

Santé Physique  
 
Minimum  
Maximum  

69.28 ± 22.37 
75 [ 60-80] 
10 
100 

Impression de bien-être 
 
Minimum  
Maximum  

48.21 ± 33 
50 [ 18.75-75] 
0 
100 

Perception de soi 
 
Minimum  
Maximum  

52.71 ± 26.15 
60 [ 35-70] 
0 
100 

Sports et loisirs  
 
Minimum  
Maximum  

82.04 ± 21.02 
90 [ 75-90] 
25 
100 

Vie scolaire/professionnelle 
 
Minimum  
Maximum  

73.57± 30.85  
87.50 [56.25-100] 
0 
100 

Adaptation à l’hémophilie 
 
Minimum  
Maximum  

34.29 ± 19.15 
33.33 [ 16.67-50.00] 
8.33 
91.67 

Traitement 
 
Minimum  
Maximum  

44.26± 15.94  
87.50 [56.25-100] 
12.50 
78.13 

Future 
 
Minimum  
Maximum  

56.85 ± 26.24 
60[40-80] 
0 
100 

Planification familiale 
 
Minimum  
Maximum  

37.55± 32.95  
31.25 [12.5-50.00} 
0 
100 

Vie de couple et sexualité 
 
Minimum  
Maximum  

20.16 ± 28.12 
8.33 [ 0-25] 
0 
100 
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III. Évaluations complémentaires :  

L’ensemble des caractéristiques des évaluations complémentaires sont présentées au 

tableau 28. 

1. Le siège de l’articulation invalidante : 

La concertation entre les médecins traitants, le traumatologue et le radiologue a permis 

de relever le siège de l’articulation la plus invalidante chez chaque candidat de l’étude.  

Le siège de l’articulation la plus invalidante était le genou droit chez 36.84% des 

patients, suivi par le genou gauche dans 23.68% des cas. ( Figure 59) 

 

Figure 59: Répartition des patients selon le siège de l’articulation la plus invalidante 
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2. L’IRM réalisée : 

Au décours de l’étude 35.1% des patients de l’étude ont bénéficié d’une évaluation 

radiologique complémentaire par une IRM articulaire (figure 60). 

 

Figure 60: Répartition des patients selon la notion l’indication chirurgicale posée et non réalisée. 

3. L’indication chirurgicale actuelle :  

L’indication chirurgicale était posée et non réalisée chez 52.6% des patients de l’étude 

contre 47.4% englobant les patients au stade non chirurgical et ceux n’ayant pas bénéficié de 

l’avis d’un spécialiste durant l’étude (figure 61).  

 

Figure 61: Répartition des patients selon la notion l’indication chirurgicale posée et non réalisée. 
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 AH du genou au stade chirurgical : synovectomie chirurgicale ( IRM d’un patient 

hémophile de l’étude)  

 

 

 

AH du coude au stade chirurgical : synovectomie chirurgicale ( IRM d’un patient hémophile de 

l’étude)  
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AH du coude au stade chirurgical : arthrolyse ( IRM d’un patient hémophile de l’étude)  

 

AH du genou au stade chirurgical : remplacement prothétique ( IRM d’un patient hémophile de 

l’étude)  
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4. Tableau récapitulatif des évaluations complémentaires : 

Tableau 28: les caractéristiques de l'évaluation complémentaire 

Caractéristiques Valeurs 

Le siège de l’articulation handicapante : 

Coude gauche  

Coude droit  

Genou gauche 

Genou droit  

cheville gauche  

cheville droite  

Hanche gauche  

Hanche droite  

Épaule gauche  

Épaule droite  

 

7.9% (3) 

5.3% (2) 

26.3% (10) 

34.2% (13) 

0% 

5.3% (2) 

0% 

5.3% (2) 

10.5%(4) 

5.3% (2) 

L’IRM réalisée : 

Oui 

Non 

 

35.1%(13) 

64.9%(24) 

Indication chirurgicale posée et non 

réalisée 

Oui  

Non  

 

52.6% (20) 

47.4% (18) 
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IV. Analyse statistique  

1. Corrélation bivariée : 

1.1. Haem-a-Qol et niveau d’éducation : 

L ‘analyse a démontré une corrélation bivariée entre le score globale Haem-a-Qol et le 

niveau d’éducation du patient : p=0.001 r=-0.54 (figure 62) 

 

Figure 62: Comparaison des patients selon le score haem-a-Qol global et le niveau d'éducation 

1.2. HJHS et douleur articulaire : 

L ‘analyse a démontré une corrélation bivariée entre le score globale HJHS et la douleur 

articulaire chronique : p=0.00 r=-0.55 (figure 63) 

 

Figure 63:Comparaison des patients selon le score HJHS global et la douleur articulaire 

chronique 
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1.3. HJHS et niveau d’éducation :  

L ‘analyse a démontré une corrélation bivariée entre le score globale HJHS et le niveau 

d’éducation du patient : p=0.01 r=-0.38 (figure 64) 

 

Figure 64: Comparaison des patients selon le score HJHS global et le niveau d'éducation 

1.4. HJHS et le score du saignement articulaire WFH :  

L ‘analyse a démontré une corrélation bivariée entre le score globale HJHS et le score 

du saignement articulaire : p=0.002 r=0.49 (figure 65) 

 

Figure 65:Comparaison des patients selon le score HJHS global et le saignement articulaire 
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1.5. HJHS et le nombre d’hémarthroses : 

L ‘analyse a démontré une corrélation bivariée entre le score globale HJHS et le nombre 

d’hémarthroses des 6 derniers mois : p=0.00 r=0.65 (figure 66) 

 

Figure 66: Comparaison des patients selon le score HJHS global et le nombre d'hémarthroses 

1.6. HJHS et le degrés de sévérité de l’hémophilie :  

L ‘analyse a démontré une corrélation bivariée entre le score globale HJHS et le degrés 

de sévérité de l’hémophilie : p=0.002 r=-0,49 (figure 67) 

 

Figure 67: Comparaison des patients selon le score HJHS global et le degrés de sévérité de 

l'hémophilie 
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Discussion   
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L’analyse et la comparaison des résultats s’est basée sur les études menées auprès 

d’adultes hémophiles. 

Ces études avaient pour but soit une évaluation du statut articulaire soit une évaluation 

de la qualité de vie liée à la santé.  

Comme il a été précisé dans le chapitre Revue de Littérature, l’hémophilie a connu une 

amélioration de l’espérance de vie[3]. Néanmoins les études ont longtemps concerné l’enfant 

hémophile. Et face à l’émergence des adultes hémophiles, des études ciblant cette population 

se sont avérées nécessaires.  

La recherche bibliographique a constaté que la population adulte hémophile ne 

bénéficie pas d’un grand nombre d’études. Certains pays n’ont présenté aucune étude et 

d’autres pays ont publié une à deux études au maximum. Hormis la Suède[159] [156], les 

pays bas[159][178][157] ou les états unis[153][154][155] qui ne manquent pas de consacrer 

des études autant à l’enfant qu’à l’adulte hémophile. Par ailleurs, il n’y avait pas une réelle 

homogénéité dans le choix des instruments d’études.  

Pour analyser nos résultats et élargir le champs de comparaison par rapport à l’état des 

lieux de l’atteinte articulaire, nous avons mis en revue les études concernant l’adulte 

hémophile évaluant le statut articulaire à l’aide du score orthopédique WFH ( les différentes 

versions du score de Gilbert), le score HJHS ou le score de Petterson. Par la suite nous avons 

analysé et exposé les études qui ont adopté l’instrument Haem-A-Qol pour évaluer la qualité 

de vie liée à la santé de l’adulte hémophile.  

La discussion sera stratifiée en adoptant le plan suivant :  

- Les données sociodémographiques  

- Le profil de l’hémophilie  

- Le profil articulaire  

- Les instruments  
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I. Données sociodémographiques :  

1. Nos résultats : 

L’objectif initial de notre étude était celui de recruter tous les patients adultes suivis 

pour hémophilie au service des UMH. Le nombre a été restreint à 38 patients face à des 

difficultés de recrutement : des contraintes de déplacement durant la période de l’étude ou des 

patients perdus de vue.. Ainsi cette étude n’est pas représentative des adultes hémophiles au 

Maroc. En effet les patients de l’étude bénéficiait pour la majorité(89.5%) du Ramed 

spécialement dédié aux citoyens démunis du Maroc. On suppose que les patients adultes 

hémophiles qui bénéficient d’un autre type de couverture sanitaire fréquentent une 

structure/un établissement de santé autre que le CHU.  

La majorité des patients de l’étude étaient des adultes jeunes dans la fourchette d’âge 

allant de 20 à 30ans et 10 patients âgés entre 30 et 40ans. Le patient le plus âgé de l’étude 

avait 55ans. Et Malgré l’âge adulte, un grand nombre de patients(73%) étaient célibataires. 

L’étude a démontré que 26% des patients avaient un niveau d’éducation académique. 

Néanmoins 47% avaient interrompus leur scolarisation avant l’obtention du baccalauréat. Et 

près de la moitié des patients étaient sédentaires, se trouvant sans insertion professionnelle.  

Par rapport à la distance entre le domicile des patients et le centre de traitement 

d’hémophilie, elle était supérieure à 50km chez 63% des patients; limitant ainsi l’accès 

régulier au traitement.  

2. Comparaison avec les autres études :  

L’hémophilie est une maladie rare ce qui justifie un échantillon restreint. Ainsi le 

nombre de patients recrutés dans notre étude est similaire à celui des études menées auprès 

des adultes hémophiles en Turquie[179] ; au Brésil[180][181] et en Iran[151]. Néanmoins 

l’échantillon était plus large dans les études menées par la France[182] ; la 

Grèce[183] ;l’Allemagne[184] et le Royaume Uni[185]. L’étude de 2016 [156] menée en 

collaboration entre les Pays-Bas et la Suède a abouti à 90 patients, et l’échantillon le plus 

important a concerné l’étude des États- Unis[153] en 2018 avec 381 adultes hémophiles 

recrutés à partir de différents états. En 2019 l’étude de l’Haemocare[152] évaluant les adultes 
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et enfants hémophiles des pays en voie de développement (PVD) dont le Maroc ; l’Algérie ; le 

Oman , L’Inde et L’Afrique du sud avait recruté 154 adultes dont 10 adultes hémophiles 

marocains. Et Récemment Le Royaume uni a publié une étude évaluant l’atteinte articulaire 

chez 273 hémophiles adultes et enfants[186].  

L’âge moyen dans notre étude était de 27ans et il est généralement inférieur à celui 

rapporté par les autres études auprès des adultes hémophiles. En ce qui concerne le Royaume 

uni[185] ; le Pays-Bas et la Suède [156] la fourchette d’âge était comparable à notre 

échantillon. En Iran[151] 80% étaient âgés entre 28 et 57ans alors que notre étude a évalué 

une majorité d’adultes jeunes âgés entre 20 et 30ans. Contrairement à notre échantillon, l’âge 

maximum dépassait la soixantaine dans les autres pays notamment le Liban[187] ;la 

Turquie[179] ; le Brésil[180] ; la Grèce[183] ; l’Allemagne[184] et L’USA[153]. Ainsi à 

notre connaissance, dans ces études similaires à la nôtre ; l’âge maximum rapporté chez les 

adultes hémophiles était de 86ans aux états unis[153].  

Tableau 29: l’intervalle d’âge des adultes hémophiles dans les études d'évaluation articulaire et 

ou de la QDVLS. 

L’étude/Auteur Pays L’âge maximum(ans) 

Notre étude Maroc 15-55 

K. Fischer et al [156] Pays bas et Suède 16-37 

M. Davari et al. [151] Iran  18-57 

A. Varaklioti et al. [183] Grèce 18 à >60 

E. Naous et al. [187] Liban 18-61 

T. Wallny et al. [184] Allemagne 18-63 

A. Mercan et al. [179] Turquie 20-65 

S. von Mackensen et al. 

[185] 

Royaume Unis 17-66 

A. A. Ferreira et al. 

[180][181] 

Brésil 18-79 

C. L. Kempton et al. [153] USA 18-86 

 

Dans notre étude, la majorité(76%) des adultes hémophiles étaient célibataires. Ce 

même constat est retrouvé au Liban[187] ; en Grèce[183] et au Brésil[180]. Et dans certains 

pays le pourcentage d’adultes hémophiles célibataires était plus faible comme la France[182] 

avec 57% et Le Royaume Unis[185] avec 56% de célibataires. Par contre, concernant l’Iran 
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[151] et les États-Unis[153] il y avait autant de célibataires que d’adultes hémophiles mariés. 

L’âge adulte jeune des patients de notre étude peut justifier le taux élevé du statut célibataire.  

Dans notre étude le nombre d’années de scolarité était d’une moyenne de 9années par 

patient. Et la majorité des patients se trouvaient dans l’intervalle de 5 à 10 années d’études 

scolaires. Par contre 26% ont dépassé 12 années d’études équivalent au niveau académique.  

Au Brésil[180] ; un pays en voie de développement et dont l’étude est largement 

similaire à la nôtre ; 35% des patients avaient fait 9 à 10 années d’études scolaires et 

seulement 17% ont dépassé les 12 années de scolarité.  

Quand au Liban[187], un pays dont le système de santé et d’éducation est comparable 

au système marocain, E.Naous et al [187] ont rapporté que 59% des adultes hémophiles 

avaient atteint le niveau académique dans une étude décrivant les données 

sociodémographiques et la qualité de vie de 60 patients.  

L’Iran[177] avait mené une étude auprès de 103 patients dans l’objectif d’évaluer la 

qualité de vie des adultes hémophiles, et les résultats de Rombod et al.[177] ont démontré que 

38.2% patients avaient un niveau académique.  

Concernant l’Europe ; en Grèce[183] seulement 3.4% des patients ont atteint le niveau 

académique. Par contre , la France étant un pays développé avaient rapporté le chiffre de 52% 

concernant le pourcentage d’adultes hémophiles ayant poursuivi des études 

universitaires[182].  

Pour le moment la littérature ne dispose pas d’études décrivant le niveau d’éducation 

chez les adultes hémophiles au Maghreb.  

Avant de clore le volet du niveau d’éducation, il est nécessaire de préciser que notre 

étude a retrouvé un taux d’échec scolaire très élevé(47%). Ceci reflète indirectement une prise 

charge limitée de la maladie durant l’enfance et ne permettant pas la poursuite des études 

scolaires, tout en précisant que le système d’éducation est décourageant et démuni face aux 

difficultés sociales ou de santé physique d’un élève marocain.  
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Tableau 30: Niveau d'éducation des adultes hémophiles dans les études d'évaluation articulaire 

et ou de la QDVLS. 

L’étude/Auteur Pays Niveau d’éducation 

Notre étude Maroc Non scolarisé : 5.3% 

Primaire: 21.1% 

Collège: 26.3% 

lycée: 21.1% 

Supérieur: 26.3% 

M. Rambod et al. [177] Iran Primaire:14.7% 

Collège: 18.6% 

Lycée + bac: 28.9% 

Supérieur: 38.2% 

A. Varaklioti et al. [183] Grèce Primaire:5.1% 

Collège +lycée: 57.6% 

Bac: 33.9% 

Supérieur: 3.4% 

E. Naous et al. [187] Liban Non scolarisé : 3.4% 

Primaire: 8.5% 

Collège: 15.3% 

lycée: 13.6% 

Supérieur: 59.3% 

  

Tableau 31: Pourcentage des adultes hémophiles ayant un niveau académique dans les études 

d'évaluation articulaire et ou de la QDVLS. 

L’étude/Auteur Pays Niveau académique 

Notre étude Maroc 26.3% 

A. Varaklioti et al. [183] Grèce 3.4% 

A. A. Ferreira et al. 

[180][181] 

Brésil 17.9% 

M. Rambod et al. [177] Iran 38.2% 

Molho et al. [182] France 52.6% 

E. Naous et al. [187] Liban 59.3% 

S. von Mackensen et al. 

[185] 

Royaume Unis ???  
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Dans notre étude, 47.4% des hémophiles étaient sédentaires , équivalent à l’absence de 

tout type d’insertion sociale ou professionnelle. Ce taux est extrêmement élevé en 

comparaison avec les autres pays. Ainsi, au Brésil[180] seulement 1 patient était sans 

profession. En Iran[177] tous les patients hémophiles de l’étude menaient soit une vie 

professionnelle soit une vie estudiantine. Au Liban [187], le taux était plus élevé que ce 

derniers pays, avec 10.2% de patients sans profession.  

Quant à l’Europe le taux augmente d’avantage : la Grèce [183] et la France [182] 

avaient enregistré les chiffres de 15.3% et 17.2% respectivement concernant les patients ne 

bénéficiant pas d’une insertion professionnelle. Au Royaume Unis [185] 22% des adultes 

hémophiles étaient sans profession. Et finalement le taux le plus élevé de la littérature a été 

rapporté par Kempton et al [153] aux USA où 22.7% des adultes hémophiles étaient sans 

profession.  

Il est ainsi évident que la maladie de l’hémophilie combinée à une prise en charge 

limitée et un échec(une interruption) scolaire à l’enfance entraîne des difficultés d’insertion 

sociale et professionnelle à l’âge adulte.  
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Tableau 32: L'insertion professionnelle chez les adultes hémophiles dans les études d'évaluation 

articulaire et ou de la QDVLS. 

L’étude/Auteur Pays Profession 

Notre étude Maroc Profession: 21.1%(8) 

Étudiant : 31.6%(12) 

Sans profession: 47.4%(18) 

A. Varaklioti et al. [183] Grèce Profession: 

32.2%employees+3.4%+6.8%+ 

Étudiant: 15.3% 

Pensionnaire:27.1% 

Sans profession: 15.3% 

A. A. Ferreira et al. 

[180][181] 

Brésil Profession: 11 

Étudiant : 13 

Retraité: 24 

Sans profession: 1 patient 

Molho et al. [182] France Profession: 25% 

Étudiant: 50%  

Sans profession: 17.2% 

Handicape physique: 7.8% 

S. von Mackensen et al. 

[185] 

Royaume Unis Profession :  

- Temps complet : 44% 

- Temps partiel : 6% 

Étudiant: 18% 

Recherche une profession à 

temps complet: 4% 

Retraité: 6% 

Sans profession: 22% 

C. L. Kempton et al. [153] USA Profession : 

- A son propre compte: 

9.7% 

- Temps complet : 52.9% 

- Temps partiel: 14.6% 

Étudiant: 14% 

Sans Profession: 22.7% 

E. Naous et al. [187] Liban Profession : 71.2% 

(40.7+28.8+1.7) 

Étudiant : 18.6% 

Sans profession : 12.2% 
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Tableau 33: Pourcentage des adultes hémophiles sans insertion professionnelle dans les études 

d'évaluation articulaire et ou de la QDVLS. 

L’étude/Auteur Pays Sans profession 

Notre étude Maroc 47.4% 

A. Varaklioti et al. [183] Grèce 15.3% 

A. A. Ferreira et al. 

[180][181] 

Brésil 1 patient 

Molho et al. [182] France 17.2% 

S. von Mackensen et al. 

[185] 

Royaume Unis 22% 

C. L. Kempton et al. [153] USA 22.7% 

M. Rambod et al. [177] Iran 0% 

E. Naous et al. [187] Liban 12.2% 

 

En ce qui concerne la distance entre le centre de traitement d’hémophilie et le domicile 

du patient, nos résultats ont démontré que cette distance est supérieure à 30km pour 76.3% 

des patients de l’étude contre 53.8% adultes hémophiles selon Ferreira et al [180] au Brésil.  

Quant à la distance moyenne, elle était 60[] ou 85.5km contre une moyenne de 79.4km 

rapportée dans l’étude Haemocare aux Pays en voie de développement [152]. 

Une étude en France [188] a rapporté que 85% des patients dans la région Rhône-Alpes 

ont accès à un traitement prophylactique en moins de 20min.  

La Turquie n’a pas rapporté de chiffre exacte mais selon Mercan et al [179], il n’existait 

pas de centres de traitement de l’hémophilie. Les patients sont traités principalement dans les 

unités d’hématologie des hôpitaux universitaires et dans certains hôpitaux publics 

universitaires. Et ces unités sont très occupées par d’autres pathologies hématologiques et 

disposent généralement d’un nombre limité d’hématologues . Ce qui oblige certains patients 

hémophiles en Turquie à parcourir de longues distances pour consulter un hématologue [179]. 

Ainsi cette distance éloignée et ce déficit de centres spécialisés est également constaté au 

Maroc.  
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II. Les caractéristiques de l’hémophilie : 

1. Nos résultats :  

Les résultats ont démontré que l’âge au diagnostic de la maladie de l’hémophilie était 

dans l’intervalle 0-10mois chez près de la moitié(47.36%) des patients de l’étude. Ainsi la 

sévérité de l’hémophilie était pour la majorité(73.7%) de type sévère, le reste étaient des 

hémophiles modérés, mais aucun hémophile mineur n’a été recruté. Et la majorité étaient des 

hémophiles A(84.2%). Par rapport au régime thérapeutique, aucun patient ne bénéficiait d’une 

prophylaxie, et tous les patients n’avaient accès au traitement qu’en cas de consultation 

urgente motivée par un saignement ou une suspicion clinique d’hémorragie. Et un 

pourcentage de 15.2% concernait les patients ayant une activité anti-FVIII positive. Et 

finalement l’antécédent d’infection virale et précisément l’hépatite virale C a été enregistré 

chez 15.8% des patients de l’étude. 

2. Comparaison avec les autres études :  

En considérant la condition de la maladie de l’hémophilie au Maroc en tant que pays en 

voie de développement, il est important de souligner que l’âge au diagnostic est relativement 

précoce comparé aux autres pays. Les diagnostics faits à un âge supérieur à 2ans ont concerné 

42.10% des patients de notre étude alors qu’au Brésil [180] ce pourcentage est plus élevé : 

58.8%. Quant à la moyenne d’âge au diagnostic ; dans notre étude elle était de 2.25 années. 

Ainsi en France et au Royaume unis [189], cette moyenne était similaire ou même légèrement 

plus élevée atteignant 2.4 et 2.9 respectivement. L’étude de l’Haemocare [152] avait révélé 

une moyenne de 34mois contre 27 mois dans notre étude.  

Et finalement la Turquie [179] avait enregistré une moyenne d’âge au diagnostic très 

élevée estimée à 8.5 années. Mais il faut préciser que le diagnostic de l’hémophilie des 

patients de notre étude a été fait pour la grande majorité(94.7%) dans des circonstances 

d’hémorragies ( circoncision, saignement spontané ou traumatisme hémorragique). 

Par ailleurs, il ne faut pas oublier que l’hémophilie est une maladie génétique et 

héréditaire. Ainsi 42.1% des patients de l’étude avaient 1 frère ou plus atteint d’hémophilie, et 

certains (28.9%) ont même vécu le décès d’un frère hémophile. Malheureusement ce décès 
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rapporté par les patients est arrivé bien souvent à un âge jeune et dans des conditions 

médicales dramatiques, où le traitement adéquat avait fait défaut. Ceci peut expliquer en 

partie la sensibilisation des familles et le recours au diagnostic précoce constaté dans notre 

étude.  

Tableau 34: La moyenne d'âge au diagnostic de l'hémophilie dans différents pays. 

L’étude/Auteur Pays Âge au diagnostic 

Notre étude Maroc 27.08±37.38 (mois) 

2.25 (années) 

<2ans : 57.89% 

>2ans : 42.10% 

A. A. Ferreira et al. [180] Brésil 0-67ans  

>2ans : 58.8% 

A. Mercan et al. [179] Turquie 8.5±10.4(années) 

L. Carroll et al. [189] France 2.4±4.5 (années) 

L. Carroll et al. [189] Royaume unis 2.9±7.0 (années) 

N. Gupta et al. [152] PVD : 

- Maroc 

- Algérie 

- Oman 

- Inde 

- Afrique du sud 

34 (mois) 

 

Les études menées par les autres pays avaient recruté des hémophiles de tout type de 

sévérité ; hormis la France(2000) [182] et L’Iran (2019) [151] qui avaient recruté 

exclusivement les hémophiles sévères sans inhibiteurs. Notons que le pourcentage des 

hémophiles sévères recrutés était de 70.5% aux USA [153] ;de 63.6% en Grèce [183] ; de 

56% au Royaume unis [189] et de 38.5% au Brésil [180]. Et la proportion de chaque type 

d’hémophilie ( A et B) chez les patients recrutés était en général similaire aux résultats de 

notre étude et rejoint l’épidémiologie de la maladie de l’hémophilie rapportée par la WFH[2]. 

Faire le diagnostic de la maladie de l’hémophilie, la classer selon son degrés de sévérité 

et étiqueter le type est une étape primordiale mais loin d’être suffisante.  

En effet cette pathologie nécessite un traitement adéquat, une prise en charge des 

complications du traitement et particulièrement une prévention et une gestion ciblée des 

complications hémorragiques. 
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Sur ce registre, Il existe deux grandes recommandations essentielles relatives au 

traitement de l’hémophilie, indiquées par la WFH [2] et dont l’hémophile marocain ne 

bénéficiait pas comme il a été rapporté par notre étude. Tout d’abord la notion de traitement à 

domicile qui n’est pas adopté au Maroc. Ensuite, l’absence de recommandations à l’échelle 

nationale pour adopter un régime prophylactique que ça soit primaire, secondaire ou tertiaire. 

Ainsi même le nombre restreint des patients de notre étude qui avait bénéficié d’une très 

courte cure de prophylaxie se trouvaient dans l’obligation de se déplacer au CHU pour 

récupérer leur traitement. Et Ceci malgré l’absence de toute urgence hémorragique nécessitant 

la consultation d’un médecin spécialiste. 

Quant aux autres pays le traitement à domicile existait depuis longtemps avant 

l’avènement du facteur recombinant et avant même que les ressources ou les protocoles 

hospitaliers locaux ne permettent un régime prophylactique. 

En 2007 A. Mercan et al a rapporté qu’en Turquie [179], le facteur recombinant n’était 

pas encore accessible au pays. Néanmoins 52.9% des patients de l’étude bénéficiaient d’un 

traitement à la demande à base de PFC à domicile, et 14.7% des patients bénéficiaient d’une 

prophylaxie secondaire. Quant au Brésil, Ferreira et al [180] avaient recruté des adultes 

hémophiles sous traitement à la demande et 70.9% bénéficiaient d’un régime thérapeutique à 

domicile.  

En Grèce [183] , 14.4% étaient sous prophylaxie constante et 9.3% sous prophylaxie 

transitoire et ceci à base de Facteur recombinant dans 94.4% des cas.  

Bien évidemment le traitement de l’hémophilie est meilleure dans les pays développés 

grâce à la disponibilité des ressources et l’accès facilité au traitement ce qui motive 

d’avantage autant le patient que son médecin traitant.  

En 2000, la prophylaxie primaire était absente dans les hôpitaux français, et seulement 

48.2% des adultes de l’étude avaient bénéficié de quelques cures de prophylaxie, mais 70% 

des patients avaient recours au traitement à domicile à un âge moyen de 8.9±4.6ans [182]. Et 

en 2019 ; dans une étude alliant des adultes hémophiles de la France et du Royaume Unis 

[189] , 56% des patients étaient sous prophylaxie à long terme. Il faut noter que dans l’étude 

de S.Von Mackensen et al [185] au Royaume unis, 54% étaient sous prophylaxie dont 18.5% 
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sous prophylaxie primaire ; 77.8% sous prophylaxie secondaire ; 3.7% sous prophylaxie 

intermittente et 26% bénéficiaient d’un traitement prophylactique avant une activité sportive. 

Et parmi tous les patients de cette dernière étude 80% étaient sous traitement à domicile que 

ça soit un régime prophylactique ou à la demande. En 2013 en Allemagne [190] 63% des 

patients étaient sous prophylaxie continue.  

Aux États-Unis 37.7% des adultes hémophiles étaient sous traitement à la demande, 

30.3% n’ont jamais reçu de prophylaxie et seulement 10.7% ont toujours été sous traitement 

prophylactique( primaire) [153] .  

Dans l’étude de l’Haemocare [152], reflétant la situation du traitement de l’hémophilie 

dans les pays en voie de développement ; les patients sous prophylaxie continue ont été exclus 

de l’étude et 37.2% parmi les 282 patients de l’étude étaient sous traitement à domicile. Et 

seulement 11% des adultes de l’étude avaient rapporté la notion de cures antérieures de 

prophylaxie, alors que dans les pays développés 38 à 55% des adultes hémophiles étaient sous 

prophylaxie [152]. En Algérie la prophylaxie primaire est rentrée en vigueur en 2013 [152].  

Sans oublier de noter que la prophylaxie et le traitement à domicile existaient en Suède 

depuis 1950[156]. Et qu’aujourd’hui 89% des adultes hémophiles sont sous prophylaxie dans 

l’étude combinant les Pays bas et la Suède.  
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Tableau 35: le régime thérapeutique des adultes hémophiles dans les études d'évaluation 

articulaire et de la QDVLS. 

L’étude/Auteur Pays Régime thérapeutique 

Notre étude  Maroc • Cure antérieure de prophylaxie IIIaire : 52% 

• Traitement à la demande au CTH :100% 

A. Mercan et al. [179] Turquie (2007) • Prophylaxie IIaire : 14.7% 

• Traitement à domicile PFC : 52.9% 

A. A. Ferreira et al. [180] Brésil (2013) Traitement à la demande à domicile : 70.9% 

A. Varaklioti et al. [183] Grèce(2014) Prophylaxie :  
- Non : 76.3% 
- Transitoire : 9.3% 
- Constante : 14.4% 

Facteur Recombinant :94.9% 
PFC : 5.1% 

S. von Mackensen et al. 
[185] 

Royaume Unis(2016) • Prophylaxie : 54% 
- A la demande : 46% 
- P. primaire : 18.5% 
- P.secondaire : 77.8% 
- P. intermittent : 3.7% 
- P. prior sport : 26% 

• A la demande : 46% 

• Traitement à domicile : 80% 

H. Pollmann et al. [190]  Allemagne(2013) Prophylaxie continue : 63% 

Molho et al. [182] France(2000) • Cure antérieure de prophylaxie : 48.2% 

• Traitement à la demande à domicile : 70% 

L. Carroll et al. [189] France + Royaume 
Unis(2019) 

Prophylaxie continue : 56% 

C. L. Kempton et al. 
[153] 

USA(2018) Traitement actuel: 

• Routine infusions to prevent bleeding : 43.5% 

• On-demand treatment of bleeding :37.7% 

•  Mostly on-demand treatment :18.7% 

• Prophylaxie : 

• Primaire : 10.7% 

• Plus de la moitié de leur vie : 20.8% 

• Jamais :30.3% 

N. Gupta et al. [152] PVD (2019) : 
- Maroc 
- Algérie 
- Oman 
- Inde 
- Afrique du sud 

 

• Traitement à domicile : 37.2% 

• Cure antérieure de prophylaxie : 11% des adultes 

K. Fischer et al [156] Pays Bas+ suède  Traitement 5 dernières années :  

• Prophylaxie : 89% 

• Age moyen du début de la prophylaxie : 
3.4(années) 
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Les concentrés de facteurs dérivés de plasma humain ont été responsables de la 

transmission d’infections virales : VIH ; HVC et HVB.  

Alors que dans notre étude aucun patient n’avait le VIH et seulement 15.8% des patients 

de l’étude avaient une HVC, dans les autres pays les chiffres sont largement plus élevés.  

Au Brésil [180] 10.5% avaient le VIH ;57.9% une HVC et 57.9% une HVB. En Iran 

[177] selon Rombod et al aucun patient n’avait le VIH mais 37.9% avaient une hépatite virale 

et 48% des adultes hémophiles souffraient d’une hépatopathie. Et en Grèce [183] 28% avaient 

le VIH ; 71.2% une HVC et 1.7% une HVB.  

Dans les pays développés, ces chiffres concernant les complications virales du 

traitement sont également augmentés ; puisqu’il s’agit d’études concernant les adultes 

hémophiles ayant vécu l’ère de la prophylaxie et du traitement à domicile avant l’existence du 

Facteur recombinant.  

Ainsi, au Royaume unis [185] le statut d’infection virale chronique a été enregistré chez 

44% des adultes de l’étude. En 2002, l’étude de Wallny et al [184] en Allemagne avait 

enregistré 49.4% de patients séropositifs et 82.3% souffrant d’une HVC. L’étude de K. 

Fischer et al [156] alliant les hémophiles adultes du Pays Bas et de la suède avait retrouvé 

5.6% de patients séropositifs et 34.8% souffrant d’une HVC. Et Finalement l’auteur Molho et 

al [182] avaient rapporté qu’en France 55.2% des adultes hémophiles étaient séropositifs et 

94.8% étaient suivis pour HVC. 
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Tableau 36: le statut viral des adultes hémophiles dans les études d'évaluation articulaire et ou 

de la QDVLS. 

L’étude/Auteur Pays Statut viral 

Notre étude Maroc HIV : 0% 
HVC : 15.8% 
HVC+HVB : 1 patient 

A. A. Ferreira et al. [180] Brésil HIV : 10.5% 
HVC :57.9% 
HVB : 57.9% 

M. Rambod et al. [177] Iran HIV : 0% 
Hépatite virale : 37.9% 
Hépatopathie : 48%  

A. Varaklioti et al. [183] Grèce HIV : 28% 
HVC : 71.2% 
HVB : 1.7% 

S. von Mackensen et al. [185] Royaume unis Infection virale chronique : 
44% 
Le type d’infection virale :  
HVB : 4.5% 
HVC : 91% 
C+B : 4.5% 
HIV : 12% 

T. Wallny et al. [184] Allemagne HVC : 82.3% 
HIV : 49.4% 

Molho et al. [182] France HVC : 94.8% 
HIV : 55.2% 

K. Fischer et al [156] Pays Bas et Suède HIV :5.6% 
HVC : 34.8% 

 

Le traitement récent et révolutionnaire à base de facteur recombinant n’est pas exempt 

d’effets secondaires. Ainsi dans notre étude15.2% avaient développé des Anticorps anti-

FVIII. Au Brésil [180] seulement un patient avait des inhibiteurs positifs. Au Royaume unis 

[185] , cette positivité avait concerné 8% de l’échantillon. Quant aux États Unis [153] 17.1% 

des adultes hémophiles avaient des inhibiteurs positifs. Aux Pays en voie de développement, 

l’étude HAEMOCARE [152] avait enregistré 26 adultes ayant des Ac anti-FVIII positifs 

parmi les 154 adultes recrutés. 

Le déficit concernant le traitement de l’hémophilie au Maroc a des conséquences 

considérables. Ainsi notre étude a enregistré un pourcentage de 23.7% concernant les adultes 

hémophiles ayant un antécédent d’hémorragie cérébrale. Ce chiffre est élevé en considérant le 

rapport de la WFH qui a constaté qu’une hémorragie cérébrale affecte 3 à 10% des patients 

hémophiles sous régime thérapeutique à la demande [34].  



148 

III. Les caractéristiques de l’atteinte articulaire : 

1. Nos résultats : 

Tous les patients de l’étude avaient une articulation cible et cela concernait 

majoritairement les genoux, suivis par les coudes et les chevilles. Plus de la moitié des 

patients (55%) avaient fait 10 à 20 hémarthroses durant les 6 derniers mois. Et près de la 

moitié (42%) souffraient d’une douleur articulaire sévère limitant les activités de la vie 

quotidienne, et nécessitant la prise d’antalgiques opiacés et non opiacés. Seulement 1 patient 

bénéficiait d’un suivi régulier avec un spécialiste de l’appareil locomoteur et 92.1% des 

patients n’avaient jamais fait de rééducation fonctionnelle régulière. Et finalement 52.6% des 

adultes hémophiles de notre étude étaient à un stade chirurgical orthopédique. 

2. Comparaison avec les autres études :  

Une articulation cible a été retrouvée chez 100% des patients de notre étude. Ce 

pourcentage est le plus élevé à notre connaissance selon la revue de littérature. Ainsi en 

Turquie [179] 60% des patients avaient une articulation cible et au Brésil [181] 69.2% des 

adultes hémophiles en étaient concernés.  

Du côté des pays développés, au Royaume unis [185] 74% des patients avaient une 

articulation cible. Et l’étude de l’Haemocare [152] représentant les pays en voie de 

développement, avait divisé les hémophiles en deux groupes selon la présence et l’absence 

des inhibiteurs aboutissant aux chiffres de 88% et 65% respectivement de patients ayant une 

articulation cible.  

Ces chiffres reflètent probablement que l’accès au traitement à domicile malgré des 

ressources limitées imposant un régime thérapeutique à la demande ; joue un rôle déterminant 

dans l’apparition d’une articulation cible. Le chiffre retrouvé dans notre étude comparé à celui 

du Brésil [181] , de la Turquie [179] et de l’Haemocare [152] peut confirmer cette hypothèse.  
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Tableau 37: La présence d'articulation cible chez les adultes hémophiles dans les études 

d'évaluation articulaire. 

L’étude Pays Présence d’articulation 

cible 

Notre étude Maroc 100% 

S. von Mackensen et al. 

[185] 

Royaume unis 74% 

A. Mercan et al. [179] Turquie 60% 

A. A. Ferreira et al. [181] Brésil 69.2% 

N. Gupta et al. [152] PVD : Haemocare 

- Maroc 

- Algérie 

- Oman 

- Inde 

- Afrique du sud 

Inhibiteurs+ : 88% 

Inhibiteurs - : 65% 

 

Quant à la moyenne du nombre d’articulations cibles, elle était de 4.95 dans notre étude 

alors qu’en Liban [187] elle était de 2.7 articulation cible par patient. Mais il faut préciser que 

cette moyenne rapportée par E.Naous et al [187] concernait un échantillon où 66.7% des 

adultes hémophiles avaient un niveau socio-économique moyen.  

En ce qui concerne le nombre d’articulations cibles avec précision : alors qu’aucun de 

nos patients n’étaient exempt d’articulations cibles, en France et au Royaume unis [189], 

38.5% et 27.4% respectivement n’avaient aucune articulation cible. Dans notre étude 

seulement 10.52% souffraient d’une à 2 articulations cibles tandis qu’en France et au 

Royaume unis dans l’étude de Carroll et al 34.4% et 42.8% respectivement avaient 1 à 2 

articulations cibles. Et le chiffre le plus alarmant de notre étude a concerné le pourcentage des 

patients souffrant d’un nombre supérieur à 2 articulation cibles ; il était de 89.47%. En France 

et au Royaume unis; seulement 27% et 25.8% respectivement portaient plus de 2 articulations 

cibles [189] . 

Et Finalement aux États-Unis [153] , 64.6% des adultes hémophiles souffraient d’une 

complication articulaire.  
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En ce qui concerne le siège de prédilection au développement d’une articulation cible, il 

a été constaté qu’il s’agit principalement du genou pour les patients sous régime thérapeutique 

à la demande. Et Ceci a été confirmé par notre étude, par l’étude de l’Haemocare [152] et 

celle du Liban [187] . Par contre, les hémophiles sous prophylaxie présentent un risque plus 

élevé dans l’apparition d’une articulation cible au niveau de la cheville, comme il a été 

rapporté par l’étude de Wallny et al en Allemagne [184]. Ainsi ces patients sont physiquement 

plus actifs et leur cheville se retrouve dans une situation vulnérable [191] 

Le saignement articulaire a été évalué dans notre étude par le nombre d’hémarthroses 

rapportées par le patient durant une période de 6mois. Il a été difficile de collecter un score 

annuel. En effet certains patients ont indiqué ne pas se présenter systématiquement au centre 

d’hémophilie ( au CHU) en cas de signes révélateurs d’hémarthroses. Durant ces épisodes les 

patients se contentait des moyens de bords : Le repos, des poches de glace et des antalgiques. 

Les adultes hémophiles de notre étude avaient rapporté qu’il ne se présentaient au CHU qu’en 

cas d’Urgence hémorragique, de douleur extrême et quand toutes les conditions se réunissent 

y compris les moyens financiers et l’accès à un moyen de transport. Ainsi, le saignement 

articulaire a été estimé dans notre étude malgré le déficit concernant les archives hospitalières 

et les conditions particulières des patients de notre étude. 

Aux États-Unis et dans d’autres pays développés, ils ont mis en action des applications 

mobiles ( Mobile Health for Hemophilia) permettant un suivi détaillé des hémophiles en ce 

qui concerne les épisodes d’hémarthroses et la consommation du traitement anti-

hémophilique https://hemaware.org . Ce processus technologique motive le patient à 

s’impliquer dans sa maladie et permet au médecin traitant de suivre à distance son patient , de 

vérifier l’observance et d’adapter le protocole thérapeutique de façon individuelle. Ce qui en 

résulte une limitation des complications hémorragiques en particulier articulaires.  

Ainsi dans notre étude, la moyenne du nombre d’hémarthroses durant 6 mois était de 

10. Cette moyenne était très élevée comparée à celle de Manckensen et al [185] au Royaume 

unis : 3.56 hémarthroses par patient en 6mois. Les autres études avaient rapporté un score 

annuel du saignement articulaire.  

  

https://hemaware.org/
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Quand les patients hémophiles en France [182] étaient sous traitement à la demande, le 

score annuel était de 16.3 hémarthroses par patient par an. Tandis que dans l’étude alliant les 

Pays Bas et la Suède [156]représentant les adultes hémophiles sous prophylaxie, le score 

annuel était seulement de 1 saignement articulaire par patient par an. 

Les études analysées dans notre revue de littérature ne disposent pas d’avantages 

d’informations concernant le saignement articulaire. L’Haemocare [152] avait retenu un score 

mensuel évaluant toutes les localisations hémorragiques( 2.3 saignements par mois). 

 Dans notre étude, seulement 7.89% des patients ne souffraient pas de douleur 

articulaire chronique. Tout le reste des patients(92.11%) vivaient au quotidien avec une 

douleur articulaire allant de la plus légère qui ne limite pas les activités, à la douleur modérée 

limitant en partie les activités avec la prise occasionnelle d’opiacés jusqu’à la douleur sévère 

invalidante nécessitant la prise d’antalgiques opiacés.  

Le nombre de patients exempts de douleur articulaire est extrêmement bas comparé aux 

autres études. Ainsi dans l’étude de 2019 en France et au Royaume unis [189] jusqu’à 30.3% 

et 22.6% respectivement ne souffraient pas de douleur articulaire. Et une douleur articulaire 

quotidienne a été rapporté chez 41.8% des adultes hémophiles en France [189] , 46.8% au 

Royaume unis[189] ,45.6% en Allemagne [184] et 71.7% en Iran [177] . 

Dans le cadre de la prise en charge de l’hémophilie ; il semble que le système sanitaire 

hospitalier marocain fait défaut quant à l’importance d’un suivi régulier avec un spécialiste de 

l’appareil locomoteur et une rééducation fonctionnelle régulière. Et ceci est particulièrement 

recommandé dans le guide de la prise en charge de l’hémophilie élaboré par la WFH [2].  

En France, quand les hémophiles étaient sous traitement à la demande à domicile , ils 

faisaient en moyenne 14 visites hospitalières par an incluant le centre d’hémophilie, les 

consultations orthopédiques et la thérapie physique[182]. Et dans cette même étude, chaque 

patient bénéficiait de 8.9 explorations radiologiques par an [182]. Tandis que dans notre 

étude, certains patients avaient rapporté que la dernière exploration radiologique remontait à 

plus d’une année. 
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L’étude de l’Haemocare [152] avait rapporté que 42.7% des hémophiles ( adultes et 

enfants) avaient recours à la thérapie physique régulière. Et 133 patients parmi les 282 

patients de l’étude bénéficiaient d’un suivi orthopédique régulier.  

Au Brésil, seulement 20.5% des adultes hémophiles avaient bénéficié d’une thérapie 

physique durant l’année de l’étude [181] . Et les patients qui n’avaient pas eu recours à cette 

thérapie, avaient démontré un manque de sensibilisation devant l’importance de la 

rééducation fonctionnelle [181] . Ces patients ne considéraient une thérapie physique qu’en 

cas de traumatisme aigu invalidant[181] . Ce constat rejoint particulièrement la situation des 

patients de notre étude. Ainsi, il est primordial de sensibiliser les hémophiles au rôle de la 

thérapie physique régulière dans la prévention des complications musculo-articulaires 

chroniques. 

Dans notre étude seulement 19% des patients avaient bénéficié d’une chirurgie 

orthopédique. Tandis que dans l’étude de l’an 2000 en France [182] , 143 opérations 

chirurgicales orthopédiques antérieures ont été enregistrées . Dans l’étude récente alliant La 

France et Le Royaume unis ; 45.1% et 43.5% adultes hémophiles avaient encouru une 

chirurgie orthopédique [189] .  

Et Kempton et al [153] avaient rapporté que ce type de chirurgie avait concerné 49.9% 

des patients aux États-Unis. Quant aux pays en voie de développement, l’Haemocare [152] 

avait enregistré seulement 14.2% de patients ayant réalisé une chirurgie orthopédique. Ce 

dernier chiffre est très bas et il rejoint notre chiffre en reflétant la difficulté dans le recours à 

une chirurgie chez le patient hémophile. Ce qui explique le pourcentage élevé des patients en 

besoin de chirurgie orthopédique(52.6%) dans notre étude.  
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IV. Instruments :  

1. Le score HJHS 2.1 : 

L’état articulaire a été évalué cliniquement par le score HJHS 2.1. 

Nos résultats ont retrouvé un score très élevé reflétant l’existence d’arthropathie 

hémophilique à un stade très avancé. Ainsi la moyenne du score global HJHS était de 51.63. 

Selon la revue de littérature et dans la limite de nos recherches, cette moyenne retrouvée 

représente le score le plus élevé.  

L’évaluation articulaire par le score HJHS 2.1 chez les adultes hémophiles a été 

récemment adopté dans certaines études.  

Il est évident que les pays développés au système de santé permettant une prise en 

charge optimal adoptent les recommandations de prévention des complications articulaires.  

Ainsi le score le plus bas dans la littérature est retrouvé dans l’étude de Ficher et al 

alliant les Pays bas et la Suède [156] ; où la moyenne du score HJHS était seulement à 6 avec 

des extrêmes allant de 2 à 12. Dans ces pays, il existe des applications pour localiser le centre 

d’hémophilie le plus proche et pour se renseigner sur la disponibilité du traitement. Cette 

mesure est associée aux protocoles de traitement à domicile, de prophylaxie et de thérapie 

physique. La comparaison est donc difficile à réaliser et non raisonnable. 

Du côté des États-Unis , Kempton et al [153] avaient rapporté que le score moyen chez 

les adultes hémophiles était de 19.5 allant de 6 à 36 . Ce score est sensiblement proche de 

celui rapporté par l’étude Haemocare [152] de 2019. Ainsi aux pays en voie de 

développement les adultes hémophiles sans inhibiteurs avaient un score HJHS moyen de 20.8 

± 13.1 [152]. L’étude Haemocare [152] n’a pu recruter que 10 adultes hémophiles marocains 

parmi 154 adultes de l’étude. Ce n’est donc pas représentatif de l’état des lieux de l’atteinte 

articulaire chez l’adulte hémophile marocain. Mais ça représente l’état des lieux de l’atteinte 

articulaire dans des pays en voie de développement qui ont adopté en partie le traitement à 

domicile et le suivi orthopédique régulier [152] . De la même manière, le score HJHS de 

l’étude Kempton et al aux USA est élevé [153] probablement en raison de l’absence de la 

prophylaxie continue chez tous les adultes hémophiles.  
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L’étude de Davari et al [151] avait rapporté en 2019 des scores HJHS 2.1 alarmants. 

Ainsi l’évaluation de l’état des lieux de l’atteinte articulaire chez l’adulte hémophile en Iran a 

retrouvé 8 patients qui avaient des scores allant de 55 à 75 ; 12 patients des scores allant de 40 

à 55 ; 7 patients des scores allant de 25 à 40 et 11 patients des scores allant de 10 à 25 [151]. 

Les extrêmes du score HJHS de l’étude iranienne [151] se rapprochent sensiblement des 

extrêmes retrouvés dans notre étude, qui était de 27 et 91/124.  

Le dernier volume (2020) du journal officiel de la WFH a publié de nouvelles études 

adoptant le score HJHS 2.1 chez les adultes hémophiles [186].  

En Turquie le score HJHS allait de 0 à 50 [186] , sans oublier de préciser que l’étude de 

Mercan et al [179] en 2007 avait objectivé une santé articulaire altérée chez les patients 

hémophiles selon le score WFH . Et en Italie la moyenne du score HJHS était de 10 avec pour 

extrêmes 0 et 40 [186]. Au Royaume Unis le score moyen HJHS chez les adultes hémophiles 

A et hémophiles B était de 18.00(6.00 ;31.00) et 11.00(5.00 ;24.00) respectivement [186] .  

Par ailleurs la Grèce avait entrepris une étude chez les adultes hémophiles dans le but 

d’évaluer l’impact des nouveaux produits anti-hémophiliques à demi-vie prolongée sur l’état 

articulaire. Le score moyen HJHS 2.1 était passé de 31.5 (17-58) à 28.8(14-54) [186] 

(Tableau 43). Il faut noter que l’état articulaire des adultes grecques hémophiles est altéré 

selon le score HJHS [186] ce qui reflète l’impact de l’absence de prophylaxie primaire.  

Selon les recommandations, un traitement anti-hémophilique intensif a un impact positif 

sur la santé articulaire du patient hémophile. Ceci a été objectivé par une étude multinationale 

qui a adopté le score HJHS 2.1 [186] . Deux groupes d’hémophiles ( adultes et enfants ) ont 

été individualisés. Le groupe des hémophiles sous traitement intensif ( Pays Bas, Royaume 

unis, Canada) avaient un score HJHS moyen de 2.0 ( 0.0 ; 7.0 ), tandis que le groupe des 

hémophiles sous traitement non intensif( Roumanie, Pakistan, Lituanie, Brésil, USA) avaient 

un score HJHS moyen de 12( 5.0 ; 26.0 ) [186] (Tableau 42) . 

Par ailleurs, dans notre étude les score HJHS des items perte de la flexion, perte de 

l’extension étaient particulièrement élevés. Ceci reflète une raideur articulaire et un état 

d’arthropathie hémophilique chronique à un stade plus ou moins irréversible.  
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Tableau 38:Le score HJHS 2.1 global chez les adultes hémophiles dans les études d'évaluation 

articulaire. 

L’étude/Auteur Pays 
HJHS 2.1 Global 

Mean(min-max) 

Notre étude Maroc 51.63(27-91) 

K. Fischer et al [156] Pays Bas+ Suède(2016) 6.0(2.0-12) 

Kidder et al [155] USA(2015) 22.2(3.6 ;29) 

C. L. Kempton et al. [153] USA(2018) 19.5(6.0-36.0) 

M. Davari et al. [151] Iran(2019)  

Groupes de patients : 

- 8 Patients : 55-75 

- 12 patients : 40-55 

- 7 patients : 25-40 

- 11 patients : 10-25 

N. Gupta et al. [152] 

PVD (2019) : Haemocare 

- Maroc 

- Algérie 

- Oman 

- Inde 

- Afrique du sud 

20.2±13.1 

« Abstracts », Haemophilia 

[186] 
Italie 10(0-40) 

 

Tableau 39:Le score HJHS 2.1 global maximum chez les adultes hémophiles dans les études 

d'évaluation articulaire. 

L’étude/Auteur Pays HJHS 2.1 global maximum 

Notre étude Maroc 91 

K. Fischer et al [156] Pays Bas+ Suède 12 

M. Davari et al. [151] Iran 75 

C. L. Kempton et al. [153] USA 36 

N. Gupta et al. [152] Haemocare ND 

« Abstracts », Haemophilia 

[186] 
Turquie 50 

« Abstracts », Haemophilia 

[186] 
Grèce 58 

« Abstracts », Haemophilia 

[186] 
Italie 40 
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Tableau 40:comparaison des scores HJHS 2.1. 

Caractéristiques 
Notre 

étude/Maroc 

C. L. Kempton et 

al. [153] 

« Abstracts », 

Haemophilia [186] 

UK 

Score HJHS des 

genoux 

20.40 

 
4 2.90 

Score HJHS des 

coudes 

15.24 

 
4 3.30 

Score HJHS des 

chevilles 

13.33 

 
6 3.80 

Score HJHS de la 

marche global 

3.03 

 
3 ND 

Score HJHS global  51.63 19.5 
HA :18.00 

HB :11.00 

 

Tableau 41:comparaison des scores HJHS articulaires spécifiques. 

Caractéristiques 
Notre étude 

 

N. Gupta et al. 

[152] 

M. Davari et al. 

[151] 

Score HJHS Genou 

Gauche 
9.16 4.6 7.1 

Score HJHS Genou 

Droit 
11.38 5.3 8.8 

Score HJHS Coude 

Gauche 

7.80 

 
2.4 4.2 

Score HJHS Coude 

Droit 

7.45 

 
2.8 4.7 

Score HJHS cheville 

gauche 

6.5 

 
2.1 6.7 

Score HJHS cheville 

droite 

7 

 
1.8 5.3 
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Tableau 42:Résultats d’une étude multinationale évaluant l'impact du régime thérapeutique sur 

le score HJHS 2.1 (2020) 

  Intensive 

treatment 

(n=220) 

Less intensive 

treatment 

(n=279) 

HJHS total, 

median 

(IQR) 

Children 

(n=275) 

 

Age(years), median(IQR) 

Haemophilia severity; % 

Mild 

Moderate 

Severe 

Prophylaxis, % 

Early prophylaxix (<3 

years)/ prophylaxix,% 

n=183 

11,6 (8.9 ;14.7) 

 

0 

8.2 

91.8 

92.3 

67.8 

n=142 

11.8(9.0 ;15.0) 

 

2.8 

19.0 

78.2 

33.1 

26.1 

5.0(0.0;12.0) 

Adults 

(n=174) 

 

Age(years), median(IQR) 

Haemophilia severity; % 

Mild 

Moderate 

Severe 

Prophylaxis, % 

Early prophylaxix (<3 

years)/ prophylaxix,% 

n=37 

24.6(20.9 ;27.2) 

 

0 

0 

100 

81.1 

14.3 

n=137 

23.8(20.9 ;26.8) 

 

7.3 

20.4 

72.3 

44.5 

0 

11.5(4.0;23.0) 

 HJHS total, median (IQR) 2.0(0.0;7.0) 12.0(5.0;26.0)  
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Tableau 43: Une étude grecque évaluant l’impact des nouveaux produits anti-hémophiliques à demi-vie prolongée sur le score HJHS 

2.1 

 Pt 1 Pt 7 Pt 15 Pt 20 Pt 23 Pt 25 Pt 27 Pt 28 

Target 

joint 
Left elbow Left knee Right elbow Right knee Left elbow Right knee Right elbow 

Left and right 

elbow 

Domain 
HJHS 

rFVIII 

HJHS 

rFVIIIEc 

HJHS 

RFVIII 

HJHS 

rFVIIIEc 

HJHS 

rFVIII 

HJHS 

rFVIIIEc 

HJHS 

rFVIII 

HJHS 

rFVIIIFc 

HJHS 

rFVIII 

mHJHS 

rFVIIIEc 

HJHS 

rFVIII 

mHJHS 

rFVIIIEc 

HJHS 

rFVIII 

mHJHS 

rFVIIIEc 

HJHS 

rFVIII 

HJHS 

rFVIII

Ec 

Duration 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 1 0 1 0 1 0 

Sweiling 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 1 0 

Muscle 

atrophy 
2 2 1 1 1 1 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Flexion 

loss 
1 1 2 2 2 1 2 1 1 1 0 0 0 0 2 1 

Extension 

loss 
2 2 2 1 2 1 1 1 2 1 2 1 2 1 2 1 

Strength 1 0 1 1 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0 3 3 

Crepitus 

of motion 
2 1 2 1 2 1 1 0 1 0 1 1 1 0 2 1 

Joint pain 1 0 2 1 1 1 1 1 0 0 0 0 0 0 2 1 

Instability 1 1 1 1 1 1 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Global 

gait score 
2 2 2 2 2 2 2 2 2 2 2 2 2 2 4 4 

HJHS 

total 

score 

47 44 42 39 36 33 18 16 17 15 17 14 17 14 58 52 
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2. Le score de Petterson :  

Les limites du contexte socio-économique et du système hospitalier n’ont pas permis la 

réalisation de radiographies standards des 6 articulations pour élaborer un score de Petterson 

Patient.  

Les études retrouvées dans la littérature s’intéressent au score de Petterson Patient, pour 

l’évaluation radiologique de l’atteinte articulaire ; l’évaluation de l’impact d’un régime 

thérapeutique spécifique et pour identifier une corrélation entre l’état clinique et l’état 

radiologique.  

Ces évaluations n’ont pas été possibles dans notre étude et donc la comparaison avec la 

littérature ne peut se réaliser.  

Néanmoins le recours à ce score a permis de relever des scores de Petterson joint très 

élevés. Ce qui reflète le stade d’arthropathie hémophilique chronique principalement au 

niveau des genoux.  

Cette limite de notre étude a mis en évidence un point important concernant le suivi du 

patient hémophile. Ainsi le recours régulier à l’évaluation radiologique articulaire est 

primordial dans la prévention des complications articulaires irréversibles. 

Et Il est recommandé de renouveler les radiographies articulaires et le score de 

Petterson toutes les 5 années. [113] 

3. La qualité de vie liée à la santé : Haem-a-Qol  

Lorsque l’on fait référence à la qualité de vie dans le domaine de la santé, la définition 

communément citée est celle publiée par l’OMS en 1993 : "La qualité de vie est définie 

comme la perception qu’un individu a de sa place dans la vie, dans le contexte de la culture et 

du système de valeurs dans lequel il vit, en relation avec ses objectifs, ses attentes, ses normes 

et ses inquiétudes. C’est donc un concept très large qui peut être influencé de manière 

complexe par la santé physique du sujet, son état psychologique et son niveau 

d’indépendance, ses relations sociales et sa relation aux éléments essentiels de son 

environnement” (World Health Organization, 1993) 
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Ainsi après avoir analyser des données objectives en rapport avec la situation de l’adulte 

hémophile en particulier sa santé articulaire, il était nécessaire de collecter des données 

subjectives et de prendre en considération le point de vue du patient et sa perception vis-à-vis 

de sa maladie.  

Au Maroc, il s’agit de l’une des premières études qui a adopté un instrument spécifique 

à la maladie de l’hémophilie pour évaluer la qualité de vie liée à la santé des patients 

hémophiles. Par ailleurs la revue de littérature ne dispose pas d’une étude maghrébine ayant 

utilisé le Questionnaire Haem-a-Qol, limitant ainsi le champs de comparaison.  

Selon le score Haem-a-Qol total moyen retrouvé, on peut considérer que la qualité de 

vie des adultes hémophiles de notre étude est généralement moyenne (53%). Certaines études 

menées auprès d’adultes hémophiles ont rapporté des scores moyens sensiblement similaires à 

notre score. Il s’agit de l’étude de Mercan et al [179] en Turquie avec un score Haem-a-Qol 

moyen de 47.4%, et l’étude de Rambod et al [177] en Iran avec un score moyen de 51%. La 

prise en charge de l’hémohilie reste limitée en Turquie [179] et en Iran[177] , ce qui explique 

les similarités concernant la qualité de vie d’une part et la santé articulaire d’une autre part, 

spécialement quand il s’agit d’adultes hémophiles ayant vécu l’ère du défaut de la 

disponibilité du traitement. Néanmoins la qualité de vie était meilleure chez les adultes 

hémophiles brésilien avec un score Haem-a-Qol moyen de 35.5% dans l’étude de Ferreira et 

al [180] . Et Le même constat a été rapporté par Varaklioti et al [183] en Grèce (35.5%). Ces 

résultats reflètent probablement l’impact positif du traitement à domicile dans ces pays.  

Du côté du Royaume Unis Von Mackensen et al [185] a mené son étude auprès de deux 

groupes de patients hémophiles. Il a ainsi démontré à travers l’Haem-a-Qol que les adultes 

hémophiles souffrant d’une douleur chronique ont une qualité de vie plus altérée ( score 

moyen de 40.5%) que les adultes hémophiles vivant sans douleur ( score moyen seulement de 

28.4%)[185] .  

Dans notre étude, autant le score global moyen n’était pas très alarmant, autant certaines 

dimensions de l’Haem-a-Qol étaient particulièrement altérées. Il s’agit des domaines de « La 

santé physique » ; « le sport et les loisirs » ; « la vie professionnelle et scolaire » et « la 

perception du Future ». La dimension « Sport et loisir » était aussi majoritairement altérée 
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dans les autres études des autres pays. Mais le score de 82% retrouvé dans notre étude était le 

pourcentage le plus élevé comparé à la littérature. Il est nécessaire de préciser que l’activité 

physique et sportive est fortement recommandée dans l’objectif de prévenir les complications 

musculo-articulaire de l’hémophilie. Néanmoins cette recommandation ne peut pas prendre 

place sans l’existence d’un protocole thérapeutique adéquat associé à une sensibilisation 

vigoureuse du patient hémophile. Ce dernier se retrouve dans un cercle vicieux où le défaut 

du traitement entraine une baisse de l’activité physique qui engendre des complications 

musculo-articulaire, qui elles-mêmes entraînent une sédentarité. 

La deuxième dimension de l’instrument Haem-a-Qol au score très alarmant était celle 

de « la vie scolaire ou professionnelle » avec un score de 73%. Dans les autres études, cette 

dimension n’atteignait même pas 50%. En Turquie [179] et en Iran [177] le score de la 

dimension « profession et vie scolaire » était de 44.4% et 43.9% respectivement. Les adultes 

hémophiles de notre étude avaient un meilleure niveau d’éducation générale que les adultes 

hémophiles grecques, néanmoins Varaklioti et al [183] avaient rapporté un meilleure 

score(31.4%) en ce qui concerne la dimension « profession et vie scolaire ». Dans l’étude de 

Ferreira et al [180] , les adultes hémophiles au Brésil ne bénéficiaient pas de prophylaxie, et 

avaient une santé articulaire altérée selon le score WFH, mais le score de la dimension 

« profession et vie scolaire » était seulement à 29.6%. Et bien évidemment le meilleure score 

de cette dimension de l’haem-a-Qol a été rapporté par Von Mackensen et al [185] dans un 

pays développé au système de santé optimal qui est le Royaume Unis.  

Nous avons fait une comparaison selon le niveau de développement du pays, selon le 

système de santé adoptant la prophylaxie ou le traitement à la demande à domicile, selon la 

santé articulaire (conservée ou altérée) et selon le niveau d’éducation ( meilleure ou plus 

faible que les patients de notre étude). Ainsi il est judicieux de conclure que les adultes 

hémophiles de notre étude souffrent de difficultés concernant l’insertion sociale et 

professionnelle. Devant ce constat, nous pouvons multiplier les interrogations vis-à-vis du 

système de santé, le système d’éducation et en général le système socio-économique qui ne 

motivent pas l’insertion sociale des jeunes adultes en difficulté particulièrement de santé 

physique. Ceci rejoint le score élevé (56.8%) de la dimension « Future » reflétant les 



162 

préoccupations négatives qu’éprouvent les adultes de notre étude concernant leur avenir et vie 

future. Par ailleurs notre étude avait objectivé une association significative entre le niveau 

d’éducation et la qualité de vie. Ainsi le score Haem-a-Qol était moins altéré chez les patients 

ayant un meilleur niveau d’éducation. En même temps, l’étude avait retrouvé une association 

significative entre le niveau d’éducation et la santé articulaire(HJHS) d’une part et la douleur 

chronique et la santé articulaire d’une autre part. à travers ces résultats, il est évident que le 

défaut de prise en charge entraîne une douleur chronique liée à une santé articulaire altérée 

qui entraînent une baisse de l’activité physique, un échec scolaire à l’enfance et une exclusion 

sociale/professionnelle à l’âge adulte, ce qui altère finalement la qualité de vie liée à la santé 

de l’adulte hémophile marocain de notre étude.  

Et finalement les meilleures scores ont été retrouvés dans les dimensions « planification 

familiale » et « Vie de couple et sexualité », ce qui équilibre le constat général de la qualité de 

vie liée à la santé évaluée par l’instrument Haem-a-Qol 
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Tableau 44: Les résultats de l'Haem-A-QoL dans les études d'évaluation de la QDVLS chez les adultes hémophiles. 

Pays/Auteur 
Haemaqol 

globale 

Santé 

physique 

Impression 

de bien 

être 

Perception 

de soie 

Sport et 

loisir 

Profession 

scolaire 

Adaptation 

hémophilie 
Traitement Future 

Planification 

familiale 

Vie de 

couple 

sexualité 

Notre étude 

(Maroc) 
53.0 

 

69.2 

 

48.2 

 

52.7 

 
82.0 

73.5 

 

34.2 

 

44.2 

 

56.8 

 

37.5 

 

20.1 

 

A. Mercan et 

al. [179] 
47.4 53.5 53.5 43.2 62.6 44.4 19.2 54.2 54.8 39.6 23.3 

A. A. Ferreira 

et al. [180] 
35.5 43.3 38.5 37.4 49.8 29.6 31.3 35.4 39.4 21.4 17.5 

M. Rambod et 

al. [177] 
51.0 62.1 68.7 53.8 64.6 43.9 26.0 54.8 55.1 52.1 35.2 

A. Varaklioti et 

al. [183] 
35.5 42.9 35.3 40.9 61.0 31.4 27.0 31.2 39.1 25.8 24.5 

S. von 

Mackensen et 

al. [185] 

(douleur 

chronique) 

40.5 57.3 35.6 50.3 67.8 27.6 23.4 29.5 50.9 21.3 17.0 

S. von 

Mackensen et 

al. [185] 

(pas de 

douleur) 

28.4 28.2 26.6 42.8 45.3 14.2 33.3 23.4 31.7 13.3 13.7 
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V. Évaluations complémentaires :  

L’objectif principal de cette étude était d’identifier les adultes hémophiles au stade 

chirurgical, afin d’initier une approche codifiée pour prendre en charge ces patients. L’étude a 

permis une image générale concernant l’atteinte articulaire chez les adultes hémophiles 

marocains suivis au service des UMH. En identifiant l’articulation la plus invalidante chez 

chaque candidat de l’étude, il a été constaté que l’articulation du genou est majoritairement en 

première ligne.  

Pour affiner l’évaluation articulaire, certains patients ont eu recours à une IRM 

articulaire, ce qui a permis le diagnostic de synovite hémophilique. Néanmoins le recours à 

cet outil radiologique est très limité dans le contexte hospitalier marocain. Il est donc 

nécessaire de s’adapter à notre contexte socio-économique pour accompagner de façon 

optimale et réaliste ces patients.  

Pour aboutir à la décision de l’indication chirurgicale, le spécialiste en chirurgie 

orthopédique s’est principalement appuyé sur l’interrogatoire et l’examen clinique du patient. 

Ceci a permis d’identifier le niveau de motivation du patient et le degrés d’handicap 

articulaire dans sa vie quotidienne. Parallèlement, la radiographie standard et L’IRM ont 

permis une évaluation articulaire objective qui a contribué à l’identification du geste 

orthopédique. Il s’agissait des gestes suivants : un remplacement prothétique ; une 

synovectomie chirurgicale ; une arthrolyse et une ablation de pont osseux ou d’ostéophytes.  
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VI. Comment améliorer les scores articulaires et les scores de la 

qualité de vie liée à la santé : 

1. La prophylaxie :  

L’étude de Manco-Jonson et al [54]avait objectivé à travers le recrutement à l’aveugle 

de deux groupes de jeunes garçons hémophiles sous prophylaxie (32 garçons) et sous thérapie 

épisodique ( 33 garçons), que la prophylaxie avec le facteur VIII recombinant peut prévenir 

les lésions articulaires et diminue la fréquence des hémarthroses et des autres accidents 

hémorragiques dans l’hémophilie sévère A. On suggère que les hémorragies microscopiques 

chroniques au niveau des articulations et de l’os sous chondral chez les jeunes garçons 

provoquent une détérioration des articulations sans signes d’appel cliniques d’hémarthroses, 

et la prophylaxie empêche ce processus infra clinique[54] . Dans le même registre, Petrini et 

al [192] ont rapporté qu’un régime prophylactique anti-hémophilique débuté avant l’âge de 

deux ans prévient le développement d’arthropathie hémophilique.  

Ainsi l’initiation, le redémarrage ou la poursuite de la prophylaxie chez les adultes 

hémophiles pourrait offrir certains avantages similaires à ceux observés chez la population 

hémophile pédiatrique.  

Certaines études ont évalué l’intérêt de la prophylaxie tertiaire chez l’adulte  

hémophile [193]. Copola et al [194] avaient rapporté que ce type de prophylaxie entraîne une 

réduction de 71% de la moyenne totale des saignements ainsi qu’une amélioration de la qualité de 

vie. Et Tagliaferri et al [195] avaient démontré que les bénéfices de la prophylaxie débutée à 

l’adolescence ou à l’âge adulte sont la diminution du nombre moyen de saignements articulaires (de 

32.4 à 3.3) et de journées de travail ou d’école perdues (de 32.4 à 3.0), une amélioration des scores 

orthopédiques ainsi qu’une amélioration de la qualité de vie.  

Sur le long terme, la prophylaxie améliore la qualité de vie en diminuant les 

hospitalisations, les saignements articulaires, les absences à l’école et au travail, la 

sédentarité, la douleur et l’handicap, et une moindre nécessité aux interventions orthopédiques 

tel que les synovectomies ou les prothèses articulaires. Finalement la prophylaxie permet au 

patient de devenir plus tard un générateur de revenus autosuffisant plutôt qu’un 

consommateur de la protection sociale.  
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2. Une prise en charge multi disciplinaire :  

Quand on comprend la physiopathologie de la maladie de l’hémophilie, on conclut qu’il 

est impératif de développer le concept de centre d’hémophilie multidisciplinaire. Tout d’abord 

la combinaison d’un suivi régulier avec un médecin traitant d’une part et un spécialiste de 

l’appareil locomoteur d’une autre part. Ceci va permettre d’adapter individuellement les 

protocoles thérapeutiques, en particulier chez les adultes hémophiles de notre étude où les 

ressources socio-économiques et du système de santé sont limitées. Les signes fonctionnels et 

subjectifs ont une importance primordiale dans la prise en charge du patient hémophile. Ainsi 

la gestion de la douleur nécessite des consultations ciblées avec un spécialiste. Et à travers le 

rendu de cette étude, le service des UMH a instauré des consultations spécialisées pour la 

gestion de la douleur. Par ailleurs , la prise en charge adéquate implique un constat objectif de 

la santé articulaire. Et c’est la radiologie qui permet de remplir ce rôle à travers des 

explorations ciblées telles que l’échographie qui confirme l’existence d’une hémarthrose et La 

radiologie standard ou L’IRM permettant le suivi et l’exploration des articulations. Ainsi la 

radiologie permet d’orienter la prise en charge dans l’aigu, et évalue l’impact d’un protocole 

thérapeutique sur la santé articulaire. Néanmoins , devant les ressources limitées de notre 

système il serait judicieux de s’adapter tout en développant des recommandations locales pour 

optimiser la prise en charge des adultes hémophiles, y compris le traitement anti-

hémophilique, les explorations radiologiques et les interventions chirurgicales. Au décours de 

cette étude des procédures orthopédiques ont été programmées.  

On ne peut pas clore ce chapitre sans souligner l’importance de l’activité physique et de 

la rééducation fonctionnelle. À travers les encouragements du système de santé, le patient 

hémophile doit être sensibilisé vis-à-vis de l’importance de cette recommandation. Et le 

service des UMHs a démarré des programmes de séances de kinésithérapie précédées d’une 

injection de traitement anti-hémophilique prophylactique. 

Avec un suivi régulier, un traitement adéquat disponible, une gestion de la douleur et 

une prise en charge des complications articulaires par la rééducation fonctionnelle ou une 

intervention chirurgicale, l’adulte hémophile sera mieux impliqué dans sa maladie et motivé 

pour une insertion socio-professionnelle productive.   
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L’évaluation de l’état des lieux de l’atteinte articulaire et la qualité de vie liée à la santé 

est indispensable dans l’amélioration de la prise en charge en matière d’hémophilie ; en 

particulier chez la population adulte ayant vécu l’ère du déficit de la disponibilité du 

traitement dans un pays en voie de développement.  

Ainsi de nombreux outils spécifiques à l’hémophilie ont été développés pour 

l’évaluation de la santé articulaire et la mesure de la qualité de vie. Il a été jugé nécessaire de 

mener un travail dans ce sens, afin de décrire cette population et appliquer pour la première 

fois des outils valides pour évaluer les adultes hémophiles marocains.  

Ce travail a montré que les adultes hémophiles suivis au centre AMU font partie d’une 

catégorie sociale démunie bénéficiant pour la majorité du Ramed. L’échec scolaire a concerné 

près de la moitié de la série, et plus de la moitié étaient sans profession ou activité 

quotidienne. Et malgré l’âge adulte la majorité étaient célibataires.  

Tous les patients étaient sous traitement à la demande. Mais ce régime thérapeutique est 

compromis par la distance entre le domicile du patient et le centre d’hémophilie. Ainsi la 

moyenne de cette distance était considérable. Presque tous les patients de l’étude ne 

bénéficiaient pas de kinésithérapie fonctionnelle régulière ou de suivi orthopédique régulier.  

Et près de la moitié des patients vivaient avec une douleur articulaire chronique sévère 

limitant toute activité et nécessitant la prise d’antalgiques opiacés. En ce qui concerne le 

saignement articulaire, la moyenne du nombre d’hémarthroses constatée durant la période de 

l’étude était particulièrement élevée.  

L’étude a confirmé l’impact des failles de la prise en charge de l’hémophilie sur la santé 

articulaire des adultes hémophiles de notre étude. Le nombre moyen d’articulations cibles 

était très élevé. Ceci rejoint la moyenne du score HJHS 2.1 très élevée comparée à la 

littérature, ainsi que des scores de Petterson joint élevés. Ce qui a objectivé un stade 

d’arthropathie hémophilique avancée. Ainsi une grande proportion de la série était dans le 

besoin d’une chirurgie orthopédique.  
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À travers cette étude, nous avons également pu évaluer la QVLS des adultes hémophiles 

marocains par l’instrument Haem-a-QoL. La moyenne de l’Haem-a-Qol global a montré que 

l’hémophilie avait un impact modéré sur la qualité de vie de la population de notre étude. 

Néanmoins certaines dimensions de l’Haem-a-QoL étaient particulièrement affectées.  

Il s’agissait des dimensions « santé physique » ; « sports et loisirs » ; « vie scolaire et 

professionnelle » et « Futur ». Ce qui a démontré un quotidien sédentaire et des difficultés 

d’insertion socio-professionnelle chez les adultes hémophiles de notre étude.  

Par ailleurs cette étude a pu objectivé certaines associations significatives.  

Ainsi la sévérité de la douleur était liée à la sévérité de l’atteinte articulaire évaluée par 

le score HJHS 2.1. Et plus le niveau d’éducation augmentait, meilleure était la santé 

articulaire évaluée par le score HJHS 2.1 ; et meilleure était la QDVLS selon l’Haem-a-Qol.  

Au décours des résultats de cette étude, il serait nécessaire de mettre en place des 

recommandations de prise en charge spécifiques à l’adulte hémophile, tout en étant adaptées 

au contexte sanitaire et socio-économique locale.  

Il s’agit de l’instauration du traitement à domicile ou dans l’idéale une prophylaxie 

tertiaire qui a prouvé à travers des études, son impact positive sur la santé de l’adulte 

hémophile notamment articulaire. Et finalement il serait judicieux/ intéressant d’adopter le 

concept d’un centre de prise en charge multidisciplinaire. Ceci comprend des explorations 

radiologiques ; des programmes de rééducation fonctionnelle régulière ; des consultations 

spécialisées de la douleur et un suivi orthopédique régulier qui va découler sur des 

interventions chirurgicales pour un futur proche.  
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Résumés 

Titre : État des lieux de l’arthropathie chez le patient hémophile adulte 

Auteur : Belhaj Najia 

Mots clés : Hémophilie-Adulte-Arthropathie-Qualité de vie-HJHS-Petterson-Haem-

A-QoL. 

Introduction : Les travaux consacrés à l’évaluation de l’hémophilie et son impact sur 

la santé articulaire chez l’adulte restent limités. 

Notre étude a pour but de décrire les caractéristiques de l’adulte hémophile suivi au 

service des UMHs du CHU Ibn Sina, en évaluant l’état des lieux articulaire et la QDVLS.  

Méthode : L’étude était de type descriptif, avec recueil prospectif des données, 

réalisée à l’unité d’hémophilie Adulte au service des UMHs du CHU Ibn Sina durant 

l’année 2019. Les paramètres recueillis étaient les données sociodémographiques, les 

caractéristiques de l’hémophilie et de l’atteinte articulaire incluant la douleur et le 

saignement articulaire. Le HJHS 2.1 a évalué l’état articulaire clinique. Le Petterson Joint a 

permis l’évaluation radiologique de l’articulation invalidante. L’Haem-A-QoL a évalué la 

QDVLS. 

Résultats : On a recruté 38 patients avec un âge moyen de 27±9. Le nombre d’années 

de scolarité moyen était de 9±4 et, 51% étaient sédentaires. Tous les patients étaient sous 

traitement à la demande et, 97.4% des patients ne bénéficiaient pas de suivi orthopédique 

régulier. La douleur était sévère chez 42.1% et, 52.6% étaient au stade chirurgical. Le HJHS 

global moyen était de 51.63 ± 15.73.Le Petterson joint moyen était de 5.51 ± 3.80. L’Haem-

A-QoL global moyen était de 53.03 ± 15.35.La sévérité de la douleur était directement liée 

à la sévérité de l’atteinte articulaire. Et plus le niveau d’éducation augmentait, meilleure 

était la santé articulaire; et meilleure était la QDVLS. 

Conclusion : La prise en charge multidisciplinaire basée sur la prophylaxie tertiaire ; 

la thérapie physique ; la gestion de la douleur et la chirurgie orthopédique, est nécessaire 

pour accompagner l’adulte hémophile dans une vie sociale active.  
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Abstracts 

Title : Joint status in adults patients with hemophilia 

Auteur : Belhaj Najia 

Key words : Hemophilia-Adults- arthropathy-Health related quality of life-

HJHS-Petterson, Haem-A-QoL. 

Introduction: Little work has been done on the assessment of hemophilia and its 

impact on joint health in adults. 

This study aimed to describe characteristics of adult hemophilia patient followed in 

an acute medical unit in Morocco, and to assess the orthopedic status and quality of life.  

Methods: This observational, cross-sectional study was conducted in Acute Medicine 

department, adult hemophilia section at university hospital Ibn Sina Rabat, Morocco during 

2019. Demographic and sociodemographic data, hemophilia related data, orthopedic status 

including chronic pain and joint bleeding were included. HJHS 2.1 global score was used 

for clinical musculoskeletal evaluation. Petterson Joint score provided a radiological 

assessment for the most disabling joint. The HR-Qol was measured following the 

hemophilia-specific quality of life (the Haem-A-QoL). 

Results: We included thirty-eight hemophiliac patients. The mean age was 27±9 

years.The mean schooling years was 9±4. Fifty one percent of the patients were sedentary. 

During the study all patients were under on demand treatment and, 97.4% patients never 

had a regular follow up with a musculoskeletal therapist. In this sample 42.1% suffered 

from severe chronic pain and 52.6% were in need of joint surgery. The mean HJHS global 

score was 51.63 ± 15.73. The mean Petterson Joint score was 5.51 ± 3.80. Haem-A-qol 

mean total score was 53.03 ± 15.35.Chronic Pain is directly related to joint status, which 

has a great impact on schooling years, which in turn affects the HR-Qol.  

Conclusion: Adults with hemophilia need to be active members in society, so it is 

essential to preserve their joint health by introducing multidisciplinary care based on 

tertiary prophylaxis; physical therapy programs; pain management and orthopedic 

surgery.   
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 الملخص 

 وضعية تضرر المفاصل عند مرضى الهيموفيليا الكبار.   العنوان: 

 بلحاج نجية. إنجاز:  

الأساسية:  بالصحة   الكلمات  المتعلقة  الحياة  جودة  مفاصل،  اعتلال  البالغ،    الهيموفيليا، 
HJHS,Petterson,Haem-A-Qol . 

 تم القيام بالقليل من العمل في تقييم مرض الهيموفيليا وتأثيره على صحة المفاصل لدى البالغين.  : المقدمة 

مريض الهيموفيليا البالغ تحت المتابعة بقسم المستعجلات في  الهدف من دراستنا هو وصف خصائص  
 المستشفى الجامعي ابن سينا بالرباط، مع تقييم وضعية المفاصل وجودة الحياة المتعلقة بالصحة. 

كانت الدراسة وصفية، مع جمع بيانات مرتقب. تم إجراؤها ضمن وحدة الهيموفيليا   الوسائل والمنهجيات: 
. وركز جمع البيانات على  2019للكبار بقسم المستعجلات في المستشفى الجامعي ابن سينا بالرباط خلال سنة  

آلا  ذلك  بما في  المفاصل  الهيموفيليا وخصائص تضرر  والديموغرافية وخصائص  الاجتماعية  م ونزيف  البيانات 
تقييم إشعاعي    Petterson Jointالتقييم السريري لتضرر المفاصل. ومكن HJHSالمفاصل. مكنت أداة   بإجراء 

استبيان   بواسطة  الحياة  جودة  تقييم  وتم  المصاب.  المصابين    Haem-A-QoLللمفصل  للبالغين  المخصص 
 بالهيموفيليا. 

  9سنة كان متوسط عدد سنوات التعليم    9±    27مريض كان متوسط العمر    38تمت الدراسة حول   النتائج: 
من المرضى بدون نشاط يومي. أثناء الدراسة، كان جميع المرضى يخضعون للعلاج عند الطلب    51، كان ٪ ±4  

من    42.1٪ من المرضى للمتابعة المنتظمة مع أخصائي المفاصل. من بين المرضى، عانى ٪ 97.4ولم يخضع 
و  للمفاصل  الشديد  كانوا 52.6آلام  نتيجة    المرحلة   في   ٪  متوسط  كان  ±    51.63الإجمالية    HJHSالجراحية. 

الإجمالية    Haem-A-QoL  . كان متوسط نتيجة Peterson Joint  5.51    ±3.80وكان متوسط نتيجة   15.73
التعليم، كانت  ±15.35    53.03 . كانت شدة الألم مرتبطة مباشرة بحدة إصابة المفاصل. وكلما ارتفع مستوى 

 أفضل وجودة الحياة المتعلقة بالصحة أفضل. صحة المفاصل  

لذلك من    ، الهدف هو دعم البالغين المصابين بالهيموفيليا ليصبحوا أعضاء فاعلين في المجتمع  :الخلاصة 
الضروري إنشاء ومركز علاج الهيموفيليا متعدد التخصصات يعتمد بشكل أساسي على العلاج بالوقاية من الدرجة  

 الثالثة؛ علاج بدني؛ علاج الآلام وجراحة العظام. 
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Annexe 1 : fiches de recommandations du suivi d’un patient dans 

un centre d’hémophilie 

Table 1. Base de Données : démographie et 
l’histoire de la maladie 
Date de naissance  
Sexe 
Poids 
Ethnie 
Groupe sanguin 
Histoire familiale de  

• Hémophilie  
• Inhibiteurs 

Diagnostic 
• type de l’hémophilie et sévérité 
• Génétique 
• statuts inhibiteurs 

Age de 
• Diagnostic 
• Premier saignement (date spécifique, type et 

localisation du saignement) 
• Premier saignement articulaire (siège, raison) 
• Premier traitement (type spécifique du 

traitement, raison) 
• date de début de la prophylaxie 

Histoire de transfusion de produits autres que les 
concentrés de facteurs 

Table 2. État actuel 
Date actualisée 
Évaluation clinique 

• plaintes : signes fonctionnels 
• médicaments 
• Alcool et Tabac  

Évènements majeurs 
• Saignement majeur 
• Chirurgie (orthopédiques ou autres), 

hospitalisationsL’Histoire Familiale 
• Nouveaux cas 
• Nouveaux porteurs d’inhibiteurs 
• l’identification des porteuses  

Vaccinations 
L’État physique général y compris le poids, la taille, la 
TA.  
Évaluation de la coagulation sanguine• Taux du facteur 
VIII ou IX pour les patient mineurs ou modérés 

• Récupération, Étude de la demi-vie, la réponse au 
DDAVP (si approprié) 

Évaluation des marqueurs infectieux et viraux  
• Maladie transmise par le sang (Hépatite, HIV et 

autres)  

 

Table 3. Des informations concernant le traitement.  

Traitement substitutif (de emplacement) 

• Type de concentrés de facteur 

•À la demande : dose (UI/kg par perfusion)  

• Prophylaxie  

Date/âge de début/arrêt 

Dose (UI/kg par perfusion)  

Fréquence 

Durée de la perfusion  

Qui réalise l’injection (perfusion) 

Examiner le journal de bord  

• Dose et date, l’heure de chaque perfusion/motif  

• Nombre de fournées  

• consommation annuelle 

Autres traitements hémostatiques (DDAVP, les 

antifibrinolitiques)  

Traitement en cas d’hospitalisation  

Autres prises médicamenteuses (antalgiques, anti-

inflammatoires et les traitements des comorbidités) 

*Unité différente pour les by-passing agents.  

Table 4. la fréquence du suivi recommandé chez les 

patients hémophiles A 

 sévères porteurs d’inhibiteurs  

 Suivi initial• chaque 5 jours après l’exposition jusqu’à 

20 jours post exposition  

• Après 21 jours post d’exposition, tous les 10jours 

post exposition jusqu’à 50 jours post exposition 

• Au moins deux fois par an jusqu’au 150ème jour 

post exposition  

 Contrôle 

• Annuel 

• devant toute indication clinique 

• avant et après une chirurgie 

• avant et après un changement de produit  

Si positif, répéter et vérifier le rétablissement du taux 

(concentré) de facteur 
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Table 5. les informations concernant les épisodes de 

saignement  

Hémarthroses  

• Nombre d’épisodes 

• date, siège et le contexte de chaque hémarthrose 

• Type de traitement(la dose, fréquence et intervalles)  

• Réponse au traitement 

Autres saignements majeurs 

• Nombre, type 

• date, siège et le contexte de chaque hémarthrose  

• Traitement et la réponse au traitement 

Saignements mineurs 

• Nombre, type 

• date, siège et le contexte 

• Traitement et la réponse au traitement 

Table 6. Évaluation musculo-articulaire  

 de la fonction au moins une fois par an pour les 

hémophiles sévères  

• Haemophilia Joint Health Score (HJHS) 

• Range of motion (ROM)=amplitude des mouvements 

articulaires 

de la Douleur: à chaque consultation 

si présente 

• Intensité (VAS) 

• durée moyenne par jour 

• Fréquence (sur une échelle de 5 points) 

• Localisation/articulations concernées  

• Antalgique: type et consommation 

Imagerie  

Si cliniquement indiqué, considérer une évaluation par 

imagerie (échographie , IRM, Radiographie standard)  

 

Table 7. Le suivi/bilan biologique 

du patient hémophile porteur de 

comorbidités(en particulier l’adulte)  

Numération formule sanguine (Hb, 

globules blancs, plaquettes) 

les tests de coagulation 

sanguine(TP. TCA, fibrinogène, 

taux de facteur si nécessaire)  

le statut du fer 

le bilan viral (selon le statut de 

vaccination) 

• Hépatite  

• HIV 

si positif, enchainer le suivi avec le 

bilan des fonctions 

hépatiques/rénales 

Autres bilans si cliniquement 

indiqués 

Table 8. Données à collecter 

concernant l’activité physique  

Haemophilia Activities List 

(HAL) une fois par an  

Professions/activité quotidienne 

• Facteurs de risques de 

saignement ou d’endommagement 

articulaire  

• Restrictions de condition actuelle 

sur le type de travail entrepris  

Sports /activités/loisirs  

• quel sport 

• Fréquence 

• toute notion de recours aux 

concentrés de facteurs avant le 

sport 

Table 9. Données à collecter 

concernant l’insertion sociale 

Statut marital 

Progéniture 

Niveau d’Education 

Profession 

Allocation d’invalidité 

les jours d’absence au travail ou à 

l’école  

• depuis la dernière consultation 

• le nombre total de journées 

perdues annuellement pour évaluer 

l’impact total sur le patient 

Participation à une association de 

patients  

Participation à des formations 

d’auto-injection du traitement 

(thérapie à domicile) 
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Annexe 2 : Le score HJHS ( version anglaise traduite en français) 

HJHS : Hemophilia joint health score 2.1(résumé) https://ipsg.ca 

 Coude gauche  Coude droit  Genou gauche  Genou droit  Cheville gauche  Cheville droit  

Tuméfaction   

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

Durée de la 

tuméfaction  

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

Atrophie 

musculaire 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

Crépitation à la 

mobilisation  

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

Perte de la flexion    

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

Perte de l’extension    

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

Douleur articulaire    

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

Force musculaire    

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

  

NE 

Score de 

l’articulation  

      

 

 

NE = Non-évaluable 

La somme des scores articulaires 

 

Score de démarche globale 

 

Score HJHS 

Tuméfaction : 

0 = pas de tuméfaction 

1 = légère 

2 = Modérée 

3 = sévère  

Durée de la tuméfaction : 

0 = Pas de tuméfaction ou < 6 mois  

1 = > 6 mois  

Atrophie musculaire : 

0 = Pas d’atrophie musculaire  

1 = légère 

2 = sévère 

Crépitation à la mobilisation ou craquement articulaire ? 

0 = Pas de craquement articulaire  

 

 

 

https://ipsg.ca/


178 

1 = léger  

2 = sévère  

Perte de la flexion : 

0 = < 5° 

1 = 5° - 10° 

2 = 11°- 20° 

3 = > 20° 

Perte de l’extension : 

0 = < 5° 

1 = 5° - 10° 

2 = 11°- 20° 

3 = > 20° 

Douleur articulaire : 

0 = Pas de douleur à la mobilisation active  

1 = Pas de douleur à la mobilisation active mais douleur à la palpation ou la pression légère de 

l’articulation  

2 = Douleur à la mobilisation active  

Force musculaire :  

0 = contraction maintenue dans tous les cas, contre une résistance maximale (gr.5) 

1 = muscle capable d’une action dans toute l’amplitude du mouvement contre la pesanteur et tolère 

une résistance modérée (mais cède contre une résistance maximale) (gr.4) 

2 = le muscle complète le mouvement dans toute l’amplitude contre une faible résistance (gr.3+) ou 

contre la force de la pesanteur (gr.3) 

3= le muscle complète partiellement l’amplitude du mouvement (gr.3-/ 2+) 

Ou le muscle peut déplacer le segment dans toute l’amplitude du mouvement dans une position qui 

minimise les effets de la pesanteur. (gr.2 ) 

Ou complète partiellement l’amplitude du mouvement en position de « pesanteur éliminée » (gr.2-) 

4= Trace et détection à l’inspection et à la palpation d’une faible activité contractile (gr.1)ou Muscle 

inerte à l’inspection et à la palpation (gr.0) 

La démarche globale 

(Marcher, monter les escaliers, courir, sautiller sur une jambe) 

0 = toutes les activités sont dans la limite de la normale. 

1 = Une activité ne rentre pas dans la limite de la normale. 

2 = deux activités ne rentrent pas dans la limite de la normale. 

3 = Trois activités ne rentrent pas dans la limite de la normale. 

4 = Aucune activité n’est dans la limite de la normale. 
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Tuméfaction  Coude gauche  Coude droit  Genou gauche  Genou droit  Cheville gauche  Cheville droite  

Non (N), Gonflé(G), Spongieux(S), Tendu(T)  

Repères: 

Visible(V); Partiellement Visible(PV); Non 

Visible(NV) Palpable(P); Non Palpable(NP) 

□N □G □S □T 

□v □ P V  □ N V  

 □ P □ NP 

□N □G □S □T 

□v □ P V  □ 

N V  

 □ P □ NP 

□N □P □S □T 

□v □ P V  □ N V  

 □ P □ NP 

□N □G □S □T 

□v □ P V  □ 

N V  

 □ P □ NP 

□N □G □S □T 

□v □ P V  □ N V  

 □ P □ NP 

□N □G □S □T 

□v □ P V  □ N V  

 □ P □ NP 

 

 SCORE 

□ □ □ □ □ □ 

 0 = pas de tuméfaction  

1 = légère – apparaît légèrement gonflé: repères visibles 

2 = Modérée – gonflé à l’inspection, spongieux à la 

palpation: 

Certains repères sont partiellement effacés. 

 

3= Sévère – l’articulation est très tuméfiée à 

l’inspection; tendue à la palpation: 

Les repères osseux sont totalement effacés. 

Commentaires: 

Veuillez noter tout commentaire au niveau 

l’espace suivant : 

( Si nécessaire, noter la circonférence en cm ) 

      

Durée de la Tuméfaction 

Notez le nombre de mois  

Veillez cocher une des cases suivantes : 

□ Rapporté par le patient  

□ Rapporté par un parent  

□ Rapporté par un graphe( courbe/shart)  

□ Autre: 

Coude Gauche  

…………Mois 

Coude droit  

…………Mois 

Genou gauche 

…………Mois  

Genou droit  

…………Mois 

Cheville gauche  

…………Mois 

Cheville droite  

…………Mois 

 

 SCORE 

□ □ □ □ □ □ 

 0 = Pas de tuméfaction ou< 6mois  

1 = > 6 mois  
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Coude Gauche Coude droit Genou gauche Genou droit Cheville gauche Cheville droite 

Atrophie Musculaire       

 

SCORE 

□ □ □ □ □ □ 

 0 = Non – Pas d’atrophie musculaire  

1 = légère – le muscle a légèrement moins de contours , ou un léger aplatissement (du ventre) musculaire est 

noté 

2 = Sévère – une fonte musculaire modérée/sévère et une dépression ou un aplatissement (du ventre) 

musculaire est noté 
Commentaires: 

Veuillez noter une diminution des 

contours, un aplatissement ou une 

fonte musculaire marquée. 

      

Crépitation à la mobilisation ou 

craquement articulaire 

Noter: Audible (A) 

Modéré(léger)(M) 

 

 

 

 PP  

  

 Palpable (P) Severe (S) 

Coude gauche  

□A 

□P 

Coude droit 

□A 

□P 

Genou gauche  

□A 

□P 

Genou droit 

□A 

□P 

Cheville gauche  

□A 

□P 

Cheville droite 

□A 

□P 

 Palpable (P) Sévère (S) 

Si absence de 

crepitation/craquement: 

Non(N) 

□M 

□S 

□N 

□M 

□S 

□N 

□M 

□S 

□N 

□M 

□S 

□N 

□M 

□S 

□N 

□M 

□S 

□N 

 

SCORE 

□ □ □ □ □ □ 

 0 = Non : pas de craquement articulaire 

1 = Modéré/léger - légèrement audible et/ou palpable 

2 = Sévère – un craquement audible constant modérément ou très prononcé et/ou palpable grinding and 

crunching 
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Perte de la flexion  

Noter l’amplitude du 

mouvement 

(ankle record from 90° 

starting point) 

(cheville examinée à 

partir du point de 

départ à 90 °) 

 

Coude gauche  

Flexion: 

Mesurée en: 

 

1) Position couchée 

□ 

2) Position assise □ 

Coude droit  

Flex: 

Mesurée en : 

 

1) Position couchée 

□ 

2) Position assise □ 

Genou gauche 

Flex: 

Mesurée en: 

 

1) Position couchée □ 

2) Position assise □ 

Genou droit 

Flex: 

Mesurée en: 

 

1) Position couchée 

□ 

2) Position assise □ 

Cheville gauche 

Flexion plantaire: 

Mesurée en : 

 

1) Position couchée □ 

2) Position assise □ 

Cheville droite  

Flexion plantaire: 

Mesurée en : 

 

1) Position couchée □ 

2) Position assise □ 

Il est recommandé de mesurer le score suivant les deux méthodes (le côté controlatéral normal et le tableau des normes ) et ensuite 

noter le score le plus bas.       
 

SCORE 

□ □ □ □ □ □ 

 Côté controlatéral: 0 = < 5° 2 = une perte11° - 20° Tableau des normes: 0 = Within Range 2 = perte de 5° -10° 

 1 = une perte de 5° -10° 3 = une perte > 20° 1 = perte de 1 à 4° 3 = perte > 10° 

Perte de l’extension  

Noter l’amplitude du 

mouvement  

( cheville examinée à 

partir du point de 

départ à 90 °) 

Hyperextension: noter 

"plus" (+) 

……….degrés 

perte de l’extension 

noter "moins" (-) 

……….degrés 

Coude gauche  

Ext: 

Mesurée en: 

1) Position couchée 

□ 

2) Position assise □ 

Coude droit  

Ext: 

Mesurée en : 

1) Position couchée 

□ 

2) Position assise □ 

Genou gauche  

Ext: 

Mesurée en: 

1) Position couchée □ 

2) Position assise □ 

Genou droit  

Ext: 

Mesurée en: 

1) Position couchée 

□' 

2) Position assise □ 

Cheville gauche  

Dorsiflexion: 

Mesurée en: 

1) Position couchée □ 

2) Position assise □ 

Cheville droite  

Dorsiflexion: 

Mesurée en : 

1) Position couchée □ 

2) Position assise □ 

Il est recommandé de mesurer le score suivant les deux méthodes (le côté controlatéral normal et le tableau des normes ) et ensuite 

noter le score le plus bas.        

SCORE □ □ □ □ □ □ 

 Côté controlatéral: 0 = < 5° 2 = une perte11° - 20° Tableau des normes: 0 = Within Range 2 = perte de 5° -10° 

 1 = une perte de 5° -10° 3 = une perte > 20° 1 = perte de 1 à 4° 3 = perte > 10° 
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Douleur articulaire  

Mobilisation active de 

l’articulation avec une 

légère pression en 

terminant  

Coude gauche  

Commentaires : 

Coude droit 

Commentaires : 

Genou gauche  

Commentaires : 

Genou droit  

Commentaires : 

Cheville gauche  

Commentaires : 

Cheville droite  

Commentaires : 

SCORE □ □ □ □ □ □ 

 0 = pas de douleur à la mobilisation active 

1 = Pas de douleur à la mobilisation active mais douleur à la palpation légère de l’articulation 

2 = Douleur à la mobilisation active  

Force musculaire  

Suivant le bilan 

musculaire de Daniels 

et Worthingham’s. les 

scores et non pas les 

grades. 

 

Coude gauche  

Flexion  

Extension 

Coude droit  

Flexion  

Extension 

Genou gauche  

Flexion  

Extension 

Genou droit 

Flexion  

Extension 

Cheville gauche  

# of heel raises 

Flexion plantaire.  

DorsiFlexion. 

Cheville droite  

# of heel raises 

Flexion plantaire.  

DorsiFlexion. 

SCORE □ □ □ □ □ □ 

  

0 = contraction maintenue dans tous les cas, contre une résistance maximale (gr.5) 

1 = muscle capable d’une action dans toute l’amplitude du mouvement contre la 

pesanteur et tolère une résistance modérée (mais cède contre une résistance maximale) 

(gr.4) 

2 = le muscle complète le mouvement dans toute l’amplitude contre une faible 

résistance (gr.3+) ou contre la force de la pesanteur (gr.3) 

3= le muscle complète partiellement l’amplitude du mouvement (gr.3-/ 2+) 

 Ou le muscle peut déplacer le segment dans toute l’amplitude du mouvement dans une 

position qui minimise les effets de la pesanteur. (gr.2 ) 

Ou complète partiellement l’amplitude du mouvement en position de « pesanteur 

éliminée » (gr.2-) 

4= Trace et détection à l’inspection et à la palpation d’une faible activité contractile 

(gr.1) ou Muscle inerte à l’inspection et à la palpation (gr.0) 

NE=Non évaluable  

 

 

 

 

 

# les soulèvements de talon: 

(à n’utiliser que pour noter le score de la flexion 

plantaire) 

Score 0 = 4 à 5 soulèvements de talon 

Score 1 = 2 à 3 soulèvement de talon  

Score 2 = une flexion plantaire suffisante pour 

observer le talon 

Score 3 = flexion plantaire de la cheville dans 

l’amplitude du mouvement (pesanteur éliminée) 

Score 4 = trace ou pas de contraction musculaire 
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GAIT (Skills)La 

démarche globale 

Marcher  

Monter les escaliers  

Courir  

Sautiller sur une jambe  

Genou gauche Genou droit  Cheville gauche  Cheville droite  

 * Individual joints to be observed but not scored* Observer l’ articulation sans noter de score 

 

Noter: N (normal), L (boiter), TW (toe walking marcher sur la pointe des pieds?), WSF (walking on side of foot marcher 

sur le côté du pied), US (uneven strides foulées inégales), NPO (no push off pas de poussée ?), AWS (abnormal weight 

shift poids anormal ?), FTO (foot turned out pied retourné), NHS (No heel strike n’utilise pas le talon), EHO (early heel off 

talon relevé précocément) OU DSP (decreased stance phase phase de position réduite), LKE (extension du genou limitée), 

KH (hyperextension du genou) 

 

 

0 = toutes les activités sont dans la limite de la normale  

1 = une activité ne rentre pas dans la limite normale  

2 = deux activités ne rentrent pas dans la limite de la normale 

3 = Trois activités ne rentrent pas dans la limite de la normale  

4 = Aucune activité n’est dans la limite de la normale NE = Non-evaluable 

 

 

Score global  

□ 

* Observer l’alignement axial sans noter de score * 

Alignement axial  

À mesurer en position 

d’appui 

Veuillez noter la mesure 

de l’angle au niveau des 

cases suivantes : 

Genou gauche  Genou droit cheville gauche  Cheville droite  

degrés degrés degrés degrés 

Veuilliez cocher une 

case: 

 

□valgus 

or 

□Varus 

Veuilliez cocher une 

case: 

 

□valgus 

or 

□Varus 

Veuilliez cocher une 

case: 

 

□valgus 

or 

□Varus 

Veuilliez cocher une case: 

 

□valgus 

or 

□Varus 
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Annexe 3 : Le score de Petterson 

Type de modification Degré d’atteinte Score 

Ostéoporose  

 

Absence 

Présence 

0 

1 

Elargissement des 

épiphyses 

 

Absence 

Présence 

0 

1 

Irrégularité de la surface 

sous-chondrale  

 

Absence 

Présence 

Importante 

0 

1 

2 

Rétrécissement de 

l’espace articulaire 

Absence 

<50% 

≥50% 

0 

1 

2 

Kyste sous-chondrale  

 

 

Absence 

1 

>1 

0 

1 

2 

Érosion des surfaces 

articulaires  

 

Absence 

Présence 

0 

1 

Incongruence des 

surfaces articulaires  

 

Absence 

Légère 

Importante 

0 

1 

2 

Déformation articulaire  

(Angulation ou 

déplacement) 

 

Absence 

Présence 

Importante 

0 

1 

2 
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AAuu  mmoommeenntt  dd''êêttrree  aaddmmiiss  àà  ddeevveenniirr  mmeemmbbrree  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee,,  jjee  

mm''eennggaaggee  ssoolleennnneelllleemmeenntt  àà  ccoonnssaaccrreerr  mmaa  vviiee  aauu  sseerrvviiccee  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

➢➢  JJee  ttrraaiitteerraaii  mmeess  mmaaîîttrreess  aavveecc  llee  rreessppeecctt  eett  llaa  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  qquuii  lleeuurr  ssoonntt  

dduuss..  

➢➢  JJee  pprraattiiqquueerraaii  mmaa  pprrooffeessssiioonn  aavveecc  ccoonnsscciieennccee  eett  ddiiggnniittéé..  LLaa  ssaannttéé  ddee  mmeess  

mmaallaaddeess  sseerraa  mmoonn  pprreemmiieerr  bbuutt..  

➢➢  JJee  nnee  ttrraahhiirraaii  ppaass  lleess  sseeccrreettss  qquuii  mmee  sseerroonntt  ccoonnffiiééss..  

➢➢  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  ppaarr  ttoouuss  lleess  mmooyyeennss  eenn  mmoonn  ppoouuvvooiirr  ll''hhoonnnneeuurr  eett  lleess  nnoobblleess  

ttrraaddiittiioonnss  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee..  

➢➢  LLeess  mmééddeecciinnss  sseerroonntt  mmeess  ffrrèèrreess..  

➢➢  AAuuccuunnee  ccoonnssiiddéérraattiioonn  ddee  rreelliiggiioonn,,  ddee  nnaattiioonnaalliittéé,,  ddee  rraaccee,,  aauuccuunnee  

ccoonnssiiddéérraattiioonn  ppoolliittiiqquuee  eett  ssoocciiaallee  nnee  ss''iinntteerrppoosseerraa  eennttrree  mmoonn  ddeevvooiirr  eett  mmoonn  

ppaattiieenntt..  

➢➢  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  llee  rreessppeecctt  ddee  llaa  vviiee  hhuummaaiinnee  ddééss  llaa  ccoonncceeppttiioonn..  

➢➢  MMêêmmee  ssoouuss  llaa  mmeennaaccee,,  jjee  nn''uusseerraaii  ppaass  ddee  mmeess  ccoonnnnaaiissssaanncceess  mmééddiiccaalleess  dd''uunnee  

ffaaççoonn  ccoonnttrraaiirree  aauuxx  llooiiss  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

➢➢  JJee  mm''yy  eennggaaggee  lliibbrreemmeenntt  eett  ssuurr  mmoonn  hhoonnnneeuurr..  

  



 

  

 قسم أبقراط 
 بسم الله الرحمان الرحيم

 أقسم بالله العظيم

  المهنة الطبية أتعهد علانية:المهنة الطبية أتعهد علانية:هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في في في 

  .بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية.بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية  

  .وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه.وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه  

   وأن أمارس مهنتي بوازع مننن ضننميري وشننرفي جنناعلا صننحة مريضنني هنندفي وأن أمارس مهنتي بوازع مننن ضننميري وشننرفي جنناعلا صننحة مريضنني هنندفي

  الأول.  الأول.  

  .وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي.وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي  

   والتقاليد النبيلة لمهنة الطب.والتقاليد النبيلة لمهنة الطب.وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف  

  .وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي.وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي  

   وأن أقوم بواجبي نحننو مرضنناي بنندون أي اعتبننار ديننني أو وطننني أو عرقنني أو وأن أقوم بواجبي نحننو مرضنناي بنندون أي اعتبننار ديننني أو وطننني أو عرقنني أو

  سياسي أو اجتماعي.سياسي أو اجتماعي.

  .وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها.وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها  

  مهمننا لاقينن  مننن مهمننا لاقينن  مننن     وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقننوا الإنسننانوأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقننوا الإنسننان

  تهديد.تهديد.

  .بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي.بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي  
.والله على ما أقول شهيد   
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