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Sil’hémophilie est une maladie hématologique caractérisée par un déficit partiel ou
complet du facteur VIII ou IX de la coagulation, ses complications hémorragiques affectent
avant tout le systeme musculo-squelettique. Les hémarthroses représentent en effet les
principales complications de cette maladie. A long terme, elles sont responsables d'une
arthropathie chronique particulierement invalidante. Outre ’administration de concentré
de facteur de la coagulation généralement confiée a I'hématologue, la prise en charge des
hémarthroses aigués et surtout l'arthropathie chronique requierent une étroite collabo-
ration avec le chirurgien orthopédiste et/ou le physiothérapeute. Ce binéme entre le spé-
cialiste du sang et de l'appareil locomoteur est indispensable pour prévenir efficacement
les hémarthroses, gérer les épisodes aigus, apprécier I'état articulaire des patients hémo-
philes, et surtout traiter I'arthropathie chronique. Cet article se propose de fournir une revue
pratique destinée aux hématologues, chirurgiens orthopédistes et physiothérapeutes abor-
dant la physiopathologie, les manifestations cliniques et le traitement des hémarthroses et
de l'arthropathie chronique liées a I'hémophilie.

L’hémophilie est une maladie rare qui affecte tout au plus
1.000 patients dans notre pays. Prés de 85% des hémo-
philes sont atteints de 'hémophilie A et 15% de I’hémo-

INTRODUCTION:
L'HEMOPHILIE ET SON TRAITEMENT
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L’hémophilie est une maladie hémorragique héréditaire
responsable de saignements affectant essentiellement les
muscles et les articulations. L’hémophilie est due a I'ab-
sence ou a la réduction de la concentration du co-facteur
VIII (hémophilie A) ou du facteur IX (hémophilie B) de la
cascade de la coagulation sanguine. Ce déficit altére la gé-
nération de thrombine, enzyme indispensable a la conver-
sion du fibrinogene en fibrine et & la formation d’un caillot
sanguin stable et résistant a la destruction par le systeme
de la fibrinolyse.

philie B. L’hémophilie est une maladie héréditaire dont la
transmission est récessive et liée au chromosome X. Ce sont
donc les garcons qui présentent des saignements alors que
la maladie est transmise par les femmes, appelées conduc-
trices ou porteuses. En fonction de lactivité résiduelle
du FVIII ou du FIX présente dans le sang, on distingue
divers degrés de sévérité de I’hémophilie. Chez un sujet
sain, 'activité des FVIII et FIX est voisine de 100% avec
des variations comprises entre 50 et 150% de la normale.
La sévérité de la maladie est fonction de la concentration



Figure 1: Hémarthrose aigué du genou droit chez un enfant
hémophile A sévére.
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sanguine résiduelle de FVIII ou FIX. L’hémophilie sévere
est caractérisée par un taux basal de FVIII ou FIX inférieur
ou égal a 1%, ’'hémophilie modérée par un taux compris
entre 1 et 5% et 'hémophilie mineure entre 6 a 30%. Parti-
culierement symptomatiques sont les hémophiles séveres
qui présentent des hémorragies spontanées, essentielle-
ment au niveau du systéme locomoteur (muscles et grosses
articulations).

Le traitement de 'hémophilie consiste a corriger le défi-
cit en FVIII ou FIX par l'injection intraveineuse du FVIII
ou FIX déficient. Le traitement peut étre administré a la
demande, de fagon plus ou moins fréquente, pour traiter
ou prévenir ponctuellement les épisodes hémorragiques.
Chez les patients séverement affectés, le traitement est
administré de maniére préventive ou prophylactique c’est-
a-dire généralement a raison de 2 a 3 fois par semaine (1).
Le but de la prophylaxie est de maintenir une quantité mi-
nimale de FVIII ou FIX dans la circulation afin de prévenir
les hémorragies spontanées.

En l'absence de traitement, la majorité des hémophiles
séveres développent des hémarthroses entre I'dge de 1 et 5
ans, dont la répétition est responsable d’'une arthropathie
al’age adulte. Ce traitement est donc instauré précocement
et poursuivi pendant I'enfance, I'adolescence et souvent a
I’age adulte. Compte tenu de la grande variabilité de 1’ex-

pression phénotypique de 'hémophilie, le traitement subs-
titutif (posologie, fréquence des injections) doit étre indivi-
dualisé. L’administration par perfusion continue de FVIII
ou FIX permet quant a elle de garantir des concentrations
stables. Cette modalité de traitement est encouragée lors
de gestes chirurgicaux ou de challenges hémostatiques
importants (2).

Outre les hémorragies et I'arthropathie qui en résulte, le
développement d’anticorps dirigés contre le FVIII, appe-
1és inhibiteurs, représente une des complications les plus
redoutables de I'hémophilie. Ces anticorps se développent
chez certains patients, généralement au début du traite-
ment, dans le cadre d’'une réaction immunitaire dirigée vis-
a-vis du facteur VIII reconnu comme une protéine étran-
geére ou différente. Ces anticorps réduisent ou abolissent
Tefficacité du traitement substitutif. Les conséquences sont
majeures: hémarthroses plus fréquentes et difficiles a mai-
triser, augmentation du cofit du traitement suite au recours
a d’autres agents hémostatiques court-circuitant le facteur
VIII ou IX, diminution de la qualité de vie (3). Le développe-
ment d’inhibiteurs affecte surtout les patients hémophiles A
et exceptionnellement les patients hémophiles B.

LES COMPLICATIONS MUSCULO-SQUELETTIQUES
DE U'HEMOPHILIE: DE 'HEMARTHROSE
A 'ARTHROPATHIE CHRONIQUE

Contrairement aux troubles de I'hémostase primaire
(thrombopathie, thrombopénie, déficit en facteur von
Willebrand) caractérisés par des hémorragies essentielle-
ment cutanées et muqueuses, le patient hémophile déve-
loppe des hémorragies profondes, affectant notamment les
muscles et les grosses articulations. En cas d’hémophilie
sévere, 90% des épisodes hémorragiques concernent le
systéme musculo-squelettique et 80% les articulations (4).
Ces hémarthroses sont généralement qualifiées de spon-
tanées parce qu’elles se produisent sans qu’aucune cause
ne puisse étre clairement identifiée et touchent habituel-
lement une articulation a la fois. Chez les hémophiles sé-
veres, les premiéres hémarthroses se manifestent a partir
du moment ou le systéme locomoteur est tres sollicité,
c’est-a-dire a 'apprentissage de la marche. En cas d’hémo-
philie sévére et en l'absence de traitement, les patients
peuvent présenter jusqu’a plus de 30 hémarthroses par an.

La fréquence et la localisation de ces saignements varient
en fonction de I’age du patient. En effet, si les genoux et les
coudes sont effectivement les plus fréquemment touchés
chez les hémophiles dgés de plus de 30 ans, les atteintes
de la cheville sont quant a elles, le plus souvent observées
chez les adolescents et les jeunes adultes et ce, malgré un
traitement substitutif bien suivi (5).
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Figure 2: (A) Flessum bilatéral des genoux causé par une
arthropathie sévere du genou droit (notez I'aspect tuméfié de
I'articulation causé par la synovite chronique) et persistant apres
la mise en place d'une prothése totale de genou a gauche.

(B) Flessum du coude droit avant la mise en place d’une prothése
totale de coude.

Sur base de la présentation clinique, on distingue divers
tableaux (6). L’hémarthrose aigué, régressive sous traite-
ment, ne laisse généralement aucune séquelle clinique-
ment décelable grace a une rééducation bien conduite. Les
hémarthroses subaigués surviennent apres la répétition
des épisodes d’hémarthrose au niveau d’'une méme articu-
lation. A cette phase, 'articulation et les tissus mous avoisi-
nants ne récuperent pas totalement et des signes cliniques
d’atteinte articulaire persistent et sont décelables entre les
saignements. La répétition de ces épisodes hémorragiques
au niveau des articulations et des tissus mous entraine
l'apparition progressive d'une arthropathie chronique as-
sociée a une perte de fonction musculaire importante et a
lapparition de rétractions musculo-tendineuses.

L'HEMARTHROSE AIGUE

L’apparition d'une douleur et d'une géne locale est le signe
habituel indiquant au patient hémophile qu'une hémorra-
gie vient de débuter. Si un traitement substitutif par admi-
nistration de facteur de coagulation n’est pas rapidement
administré, ’hémarthrose progresse rapidement et en
quelques heures, la simple géne fonctionnelle passagere
évolue vers une articulation douloureuse, chaude et gon-
flée (Figure 1 et 6B). Le membre impliqué adopte sou-
vent une attitude antalgique en flexion afin de réduire la
pression intra-capsulaire, la mise en charge devient impos-
sible et la perte de mobilité est immédiate. L’administra-
tion des facteurs de coagulation diminue la douleur rapi-
dement bien que I'inflammation et la géne fonctionnelle
vont persister plus ou moins longtemps en fonction de la
quantité de sang présente dans l'articulation.

L'HEMARTHROSE SUBAIGUE

Les hémarthroses subaigiies surviennent apres répétition
des épisodes d’hémarthroses sur une méme articulation.
A cette phase, l'articulation ne récupere pas totalement
et elle devient une «articulation cible» (target joint).
Des signes cliniques d’atteinte articulaire sont décelables
entre les saignements, avec diminution de la mobilité et
gonflement articulaire dans lequel peuvent intervenir un
épanchement liquidien articulaire chronique, une hyper-
trophie synoviale identifiable a la palpation (Figure 2B)
et des rétractions musculaires, ligamentaires et capsulaires
(Figure 2A).

LARTHROPATHIE CHRONIQUE

Les épisodes répétés d’hémarthrose engendrent une syno-
vite chronique proliférative et destructrice aboutissant
a une destruction progressive de l'articulation, désignée
sous le terme d’arthropathie hémophilique.

L’arthropathie chronique du genou se manifeste au dé-
but par une hypertrophie de l'articulation, due a la syno-
vite chronique et a I’épanchement, contrastant avec une



amyotrophie quadricipitale. Ensuite, I’hypertrophie irré-
guliere des épiphyses déforme l’'articulation et limite I'am-
plitude articulaire, avec une tendance au flessum. Dans les
formes prononcées, des troubles statiques (genu valgum,
sub-luxation externe et postérieure du tibia, troubles rota-
toires) s’installent, aboutissant a une invalidité sévere.

L’arthropathie chronique de la cheville se manifeste par
une atteinte de l’articulation tibio-talienne et/ou sous-ta-
lienne. La mise en charge devient douloureuse et nécessite
un dérouillage matinal. Les mouvements en flexion dorsale
et plantaires deviennent limités ainsi que les mouvements
d’inversion-éversion. Des attitudes vicieuses peuvent s’in-
staller, en équin ou en planus-valgus du pied (Figure 3).

L’arthropathie chronique du coude s’installe insidieuse-
ment et conduit a une perte de la flexion-extension et de
la pro-supination, a une instabilité articulaire et parfois a
des complications neurologiques («impigement» du nerf
ulnaire par un ostéophyte).

Dans les stades d’arthropathie les plus avancés, un pin-
cement puis un collapsus des surfaces épiphysaires avec
perte de congruence des articulations, instabilité et dégra-
dation des surfaces articulaires restantes peuvent étre ob-
servés. Des remaniements osseux avancés (aplatissement
des condyles fémoraux, nécrose aseptique du déme du
talus,...) et la présence de géodes et kystes sous-chondraux
sont caractéristiques de 'arthropathie hémophilique.

PATHOPHYSIOLOGIE
DE LARTHROPATHIE HEMOPHILIQUE

Les hémarthroses constituent des manifestations hémor-
ragiques typiques de I'hémophilie sévere. En effet, les
hémarthroses ne sont classiquement pas observées chez
les patients présentant des troubles de I’hémostase pri-
maire telles que les maladies plaquettaires et le déficit en
facteur von Willebrand. Seuls les patients présentant un
déficit complet en facteur von Willebrand sont a risque
d’hémarthrose dont 'apparition est favorisée par le déficit
en facteur VIII qu’entraine 'absence de facteur von Wille-
brand.

Sur base des données disponibles, c’est ’absence de fac-
teur tissulaire (Tissue Factor) au niveau des articulations
et des muscles qui semble rendre compte du tropisme
articulaire des hémorragies chez les patients hémophiles
(7). Le facteur tissulaire est une protéine présente a la sur-
face des cellules extravasculaires. En cas de bréche vas-
culaire, le facteur VIIa (dont le role peut étre comparé a
une allumette), présent en faibles concentrations dans le
sang, est mis au contact du facteur tissulaire ('équivalent
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Figure 3: Arthropathie sévere de I'articulation talo-crurale et
sous-talienne du pied droit caractérisée par une déformation en
plano-valgus.
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Figure 4: Photos prises lors de la pose d'une PTG chez un patient
hémophile A sévére. (A) déposition importante d'hémosidérine dans
la synoviale hypertrophique. (B) dégats cartilagineux importants
causés par les saignements a répétition.
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d’une boite d’allumettes). Ce contact suscite «I’étincelle»
qui enclenche le processus de coagulation, la génération de
thrombine et la conversion du fibrinogene en fibrine. Une
boucle d’amplification a laquelle participent les facteurs
VIII, IX et XTI contribue a la formation d’'une quantité ex-
plosive de thrombine. Chez les patients hémophiles, cette
boucle d’amplification — dont le bon fonctionnement est
critique au niveau des tissus pauvres en facteur tissulaire
— n’est pas efficace et la génération de thrombine est tota-
lement insuffisante. Il en résulte des hémorragies plus ou
moins importantes. Les hémorragies surviennent de facon
privilégiées dans les grosses articulations (genoux, coudes,
chevilles), davantage a risque de traumatisme.

Le mécanisme pathologique rendant compte du dévelop-
pement de l'arthropathie hémophilique est complexe et
n’est pas entierement compris. Ce mécanisme est consi-
déré comme multifactoriel et caractérisé par une dégra-
dation cartilagineuse ainsi qu'un état inflammatoire
de la membrane synoviale, conséquence de la toxicité
des épanchements sanguins (8,9). Les épisodes répétés
d’hémarthrose conduisent a une synovite inflammatoire
et hypertrophique, avec dép6t d’hémosidérine dans des
macrophages synoviaux (Figure 4A). Cette membrane
synoviale hypertrophique et hyperhémique est plus sen-
sible aux microtraumatismes, ce qui mene a un cercle vi-
cieux d’hémorragie, suivi de synovite et encore suivi d'une
nouvelle hémorragie. Des enzymes et cytokines impliqués
dans la dégradation de 'hémosidérine, libérés dans l'arti-
culation, contribuent a I'inflammation synoviale et sont
impliqués dans la destruction du cartilage, a c6té d’autres
facteurs, comme I’élévation de la pression intra-capsulaire.
La fibrose se développant sous la membrane synoviale est
précoce, se traduisant plus tard par une fibrose intra-arti-
culaire et capsulaire, avec enraidissement voire ankylose
de Particulation. Conjointement a cette importante réac-
tion inflammatoire, un deuxieme mécanisme pathogene
agit. Il s’agit de la présence de sang a 'intérieur de 'arti-
culation, qui a également un effet direct sur le cartilage en
induisant une apoptose des chondrocytes et donc en alté-
rant la matrice cartilagineuse. Les saignements articulaires
engendrent donc une arthropathie hémophilique présen-
tant des caractéristiques d’'une atteinte articulaire inflam-
matoire (comme dans le cas de l'arthrite rhumatoide)
mais aussi dégénérative (comme dans le cas de I’arthrose)
(Figure 4B).

Toutes les articulations des membres supérieurs et infé-
rieurs sont susceptibles d’étre le siége d’une hémarthrose.
Cependant, l'atteinte de la hanche, de I’épaule, des carpes,
des petites articulations des mains et des pieds est net-
tement moins fréquente. Plus de 80% des hémarthroses
surviennent dans le genou, le coude ou la cheville. Compte
tenu que l'origine des saignements intra-articulaires est

localisée au niveau du plexus synovial, une hypothese bio-
mécanique peut étre avancée. Il s’agit d’articulations de type
«diarthrose trochléenne» qui présentent des contraintes en
rotation importantes ainsi qu'une surface convexe avec une
surface réceptrice concave qui permettrait I'insinuation et
la 1ésion de la synoviale hypertrophiée, avec apparition de
saignements par phénomene de pincement (impigement)
de la synoviale.

Les articulations qui ont tendance a saigner fréquemment
(articulations-cibles) sont celles qui évoluent le plus fré-
quemment vers 'arthropathie chronique. Cette théorie de
causalité est cependant remise fréquemment en question
par le fait que certains patients présentant des lésions
articulaires importantes n’ont présenté que peu d’hémar-
throses cliniquement patentes alors qu’ils ont néanmoins
développé des arthropathies mises en évidence par image-
rie telle que la RMN (10). 11 est fort probable que I’'hémo-
philie est associée a des saignements intra-articulaires
infra-cliniques répétés, méme chez les patients séveres
intensivement traités.

LES COMPLICATIONS MUSCULAIRES:
LES HEMATOMES

Les hématomes constituent I'autre grande complication
de ’hémophilie (6). Ces hématomes ne sont pas spontanés
mais font généralement suite a un traumatisme, parfois
minime. La constitution de 'hématome se fait progressive-
ment et son diagnostic est souvent retardé. La gravité des
hématomes tient a leur taille et a leur localisation. La taille
de 'hématome dépend souvent de la région anatomique
dans laquelle il se développe: ainsi, un hématome sous-
cutané atteint rarement une taille importante puisqu’il se
développe dans un espace limité. A I'inverse un hématome
d’une loge musculaire large (fessier, mollet) peut atteindre
une taille importante car le saignement se produit dans un
espace extensible, qui tolére de fortes augmentations de
volume avant de donner des signes cliniques.

Les hémorragies dans les muscles a grande gaine (cuisse,
fessiers) peuvent entrainer une anémie grave. Dans les
muscles a petite gaine (face antérieure de I'avant-bras,
paume de la main et mollet), les hémorragies peuvent
entrainer des compressions vasculo-nerveuses. Certains
hématomes peuvent étre dangereux par leur localisation.
Lalocalisation d'un hématome a proximité d’une racine ou
d’une terminaison nerveuse ou d’un paquet vasculaire peut
compromettre le pronostic fonctionnel. Il en va ainsi des
hématomes de la fesse ou du creux poplité, avec possible
atteinte sciatique. Les hématomes de la loge antérieure de
lavant-bras sont dangereux, soit du fait d’'une atteinte du
nerf médian ou ulnaire, soit parce qu’ils peuvent entrainer
un syndrome de Volkmann avec rétraction tendineuse.



Figure 5: Pseudotumeur hémophilique.
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Figure 6: (A) Patient présentant une arthropathie sévere du genou gauche. Le score clinique de Gilbert est de 8/12 (présence d'un flessum,
limitation de la mobilité en flexion, atrophie musculaire importante, crépitations lors de la mobilisation et instabilité).

(B) Le score clinique ne peut étre calculé lorsque le méme patient présente un épisode d’hémarthrose aigué.
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L’hématome du muscle psoas est fréquent. Au début, il s’agit
d’une douleur modérée au niveau du pli inguinal avec une
attitude vicieuse en flexion de hanche et rotation interne.
Les signes cliniques peuvent étre trompeurs, ajoutant au
retard diagnostic. C’est la raison pour laquelle le diagnostic
n’est souvent fait qu’au stade de complication: atteinte neuro-
logique par compression du nerf crural ou anémie sévere.
Dans de rares cas, les hématomes peuvent se collectionner
et développer une pseudotumeur encapsulée (Figure 5).

DIAGNOSTIC CLINIQUE ET IMAGERIE
DE 'ARTHROPATHIE HEMOPHILIQUE

Un bilan musculo-squelettique complet doit étre réalisé
chez tout patient hémophile en vue d’établir un état de la
fonction articulaire et musculaire et de permettre son suivi
en consultation (2). Il est recommandé que les articulations
d’un patient hémophile soient évaluées tous les six mois
chez I'enfant et au minimum tous les ans chez I’adulte. Plu-
sieurs scores cliniques ont été proposés. Nous citerons le
score de Gilbert (11) pour les adultes. Il s’agit d’'un score
additif permettant de quantifier le déficit sur base de dif-
férents aspects fonctionnels et structurels de I'articulation:
douleur, fréquence de saignement, déformation dans le
plan frontal, présence d’'un flessum, limitation de 'amplitude
articulaire, instabilité, amyotrophie, présence de craque-
ments et gonflement de 'articulation (Figure 6). Malgré
un manque de qualités psychométriques (reproductibilité,
sensibilité et sensibilité au changement) (12), ce score est
toujours utilisé en pratique quotidienne pour évaluer les
patients présentant des signes évidents d’arthropathie car
il permet notamment de systématiser I'examen clinique.
Récemment, I'International Prophylaxis Study Group a
développé et validé un nouveau score clinique pédiatrique
plus sensible, le «<haemophilia joint health score» (HJHS)
(13,14). Ce score est également recommandé afin d’évaluer
les adultes présentant des arthropathies au stade débu-
tant. Parallelement a I’évaluation clinique, il est également
recommandé d’évaluer les aspects tels que les limitations
d’activité (scores HAL et FISH) ainsi que I'impact des at-
teintes articulaires sur la qualité de vie (scores CHO-KLAT,
Haemo-QOL). Ces scores sont décrits et téléchargeables
sur le site officiel de la fédération mondiale de ’hémophilie
(http://www.wth.org).

LA RADIOGRAPHIE

Elle reste 'examen de base accessible a tous et peut fournir
des renseignements utiles sur I’état du squelette et sur les
parties molles. Des systémes de classification des arthro-
pathies hémophiliques ont été proposés, visant a préciser
la gravité de l'arthropathie hémophilique. Deux d’entre
eux sont retenus principalement. La classification d’Arnold
et Hilgartner (15) et le score de Pettersson (16) (Figure 7).

Figure 7: Score radiologique de Pettersson (max. 13 points

| représentant une arthropathie sévére) chez un sujet hémophile \
[ A sévére de 27 ans présentant une cheville normale & gauche \
| (A) et une arthropathie modérée a droite (A bis). \

(B) Arthrose au stade ultime (nécrose avasculaire du dome du talus, |
| ostéophytes multiples, disparition compléte de I'interligne articulaire |
| et fusion naturelle de I'articulation). |
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Une limite de ces systémes basés sur la radiographie est
qu’a un stade précoce, 'atteinte cartilagineuse, ostéochon-
drale, et I'hypertrophie synoviale échappent tres souvent
aux radiographies. Ils ne sont donc pas adaptés pour dé-
tecter les premiers signes de I'arthropathie hémophilique
chez les enfants.

LIRM

Lorsque des radiographies conventionnelles détectent
des dégats articulaires, I'arthropathie est déja souvent
a un stade avancé et irréversible. L'IRM peut donc étre
considérée comme le gold standard pour identifier les
premiers signes d’arthropathie. Elle supplante également
toutes les autres techniques, a la fois pour la détection de
I'hémarthrose aigué et subaigué, de la synovite hypertro-
phique chronique, de la destruction cartilagineuse, et des
géodes sous-chondrales. L'IRM permet d’apporter des
précisions sur I’état de la synoviale aux phases débutantes
de l'arthropathie hémophilique et permet la recherche de
dépots d’hémosidérine. Son accessibilité limitée, son cofit
et la nécessité de la réaliser sous sédation chez les jeunes
enfants constituent cependant des inconvénients majeurs.
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détecter a un stade précoce et infra-clinique d’éventuelles
1ésions articulaires chez les enfants traités par prophylaxie.

La deuxieme partie de cet article paraitra dans Ortho-Rhumato 10/2.

Références disponibles dans la version électronique (www.ortho-rhumato.be).

artilane

ARTILANE®: I'ampoule buvable
pour la santé de vos articulations.

De quoi les articulations ont-elles besoin?
Acide hyaluronigue + Collagene + Antioxydants

Avez-vous des guestions concernant ARTILANE®?
Demandez conseil a votre médecin ou
informez-vous sur notre site internet
www.trbchemedica.be
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LA PRISE EN CHARGE

DES HEMARTHROSES

CHEZ LES PATIENTS HEMOPHILES
PARTIE 2: TRAITEMENT

Sébastien Lobet et Cédric Hermans

Centre de traitement de I'némophilie, Unité d’hématologie et d’hémostase, Cliniques Universitaires Saint-Luc, Bruxelles
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Si I'hémophilie est une maladie hématologique caractérisée par un déficit par-

tiel ou complet du facteur VIII ou IX de la coagulation, ses complications hémorragiques
affectent avant tout le systéme musculosquelettique. Les hémarthroses représentent en
effet les principales complications de cette maladie. A long terme elles sont responsables
d'une arthropathie chronique particulierement invalidante. Outre 'administration de
concentré de facteur de la coagulation généralement confiée a I'hématologue, la prise en
charge des hémarthroses aigues et surtout I'arthropathie chronique requiérent une étroite
collaboration avec le chirurgien orthopédiste et/ou le physiothérapeute. Ce bindme entre
le spécialiste du sang et de I'appareil locomoteur est indispensable pour prévenir efficace-
ment les hémarthroses, gérer les épisodes aigus, apprécier 1'état articulaire des patients
hémophiles et surtout traiter 'arthropathie chronique. Cet article se propose de fournir
une revue pratique destinée aux hématologues, chirurgiens orthopédistes et physiothé-
rapeutes abordant la physiopathologie, les manifestations cliniques et le traitement des
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hémarthroses et de I'arthropathie chronique liées a I'’hémophilie.

LA GESTION DE LEPISODE HEMORRAGIQUE AIGU

En phase aigué, la premiere mesure thérapeutique consiste
en l'injection de facteur de coagulation dans les deux
heures suivant le début de I'épisode hémorragique. La dose
de facteur classiquement recommandée est de 25 a 40UI/
kg de FVIII et de 50UI/Kg en cas d’hémarthrose sévere (2).
Plusieurs injections espacées sont généralement requises.
L’articulation sera immobilisée en position fonctionnelle
durant les 2-3 premiers jours.

Une compression par bandage élastique pour limiter le
gonflement et 'application locale de cryothérapie a inter-
valle répété sont des mesures efficaces. La cryothérapie
induit une vasoconstriction et par conséquent réduit
Pextension du saignement et diminue la douleur. Il est

recommandé de laisser la poche de glace 5 & 10 minutes,
3-4 fois par jour, en évitant le contact direct avec la peau.

Un bilan par imagerie n’est pas systématiquement requis,
sauf en cas de traumatisme. L’angiographie avec embolisa-
tion a été exceptionnellement proposée en cas d’hémarth-
rose majeure ne répondant pas bien au traitement (17).
Elle permet parfois de mettre en évidence une anomalie
vasculaire locale qui peut étre embolisée. Le recours aux
antalgiques est nécessaire et fait appel au paracétamol
(avec prudence en cas d’insuffisance hépatique fréquente
chez les patients adultes infectés par le virus de I'hépatite
C), éventuellement aux opioides, les AINS COX-2 sélectifs
(sans effet sur 'hémostase primaire). Telle que récemment
revue (2), la prise en charge d'une hémarthroses repose



sur des recommandations peu validées compte tenu du
nombre limité d’études et de I'absence d’études rando-
misées.

La mise en décharge précoce doit étre impérativement évi-
tée. Une récente étude animale (18) indique qu’une mise
en charge forcée d’une articulation lors d’'une hémarthrose
induit une inhibition plus prononcée de I'activité métabo-
lique des chondrocytes entrainant des dégats de la matrice
cartilagineuse. Il est donc conseillé d’éviter toute mise en
charge durant la premiére semaine et des aides a la marche
(béquilles, cadre de marche) permettront une mise en
charge progressive a partir du 7¢jour.

La kinésithérapie trouve toute son importance lors de la
phase subaigué afin de prévenir au maximum les séquelles
fonctionnelles. Cette phase commence des que ’hémostase
est corrigée. Le premier objectif est le retour a des mobili-
tés préhémorragiques, par un traitement de mobilisation
douce. Apreés les premieres 24 heures, des exercices isomé-
triques de faible intensité peuvent étre initiés en deca du
seuil douloureux afin d’entretenir la fonction musculaire.
Apres 4 a 77 jours, des mobilisations passives et activo-pas-
sives permettront de récupérer progressivement la mobi-
lité (19). L’hydrothérapie offre un environnement appro-
prié a cette revalidation. La récupération de la fonction
musculaire représente également une part importante du
traitement. Des exercices de renforcement concentriques
puis excentriques en chaine cinétique ouverte s’ajouteront
progressivement aux exercices isométriques. Des exercices
en chaine cinétique fermée trouveront ensuite progressi-
vement leur place, conjointement a des exercices proprio-
ceptifs (19).

Dans un petit nombre de cas (souvent dans un contexte
post-traumatique), ’hémarthrose peut étre massive et
exposer le cartilage a une quantité importante de sang.
Cet épisode hémorragique sera bien sfir interrompu par
ladministration de facteurs de coagulation. Un délai de
temps est nécessaire pour que la membrane synoviale
réabsorbe cette grande quantité de sang. Durant ce proces-
sus, le cartilage est exposé a du sang en grande concentra-
tion. Compte tenu du fait qu'une relation de dépendance
existe entre la quantité et le temps d’exposition au sang
d’une part et le degré d’apoptose des chondrocytes d’autre
part (20), une ponction de l'articulation peut étre recom-
mandé le plus rapidement possible et si possible endéans
les 48 heures de survenue. La ponction est indiquée en cas
de saignement majeur, lorsque I'articulation reste tendue,
tuméfiée et douloureuse (21). Elle permettra d’atténuer la
douleur et le spasme ainsi que d’accélérer la rééducation
fonctionnelle. L’aspiration (avec lavage et corticothérapie
locale) est réalisée sous couverture de facteur de coagula-
tion en milieu chirurgical et n’est recommandée que pour
les hémarthroses séveres avec tension intra-articulaire et

douleur qu’elle permet de soulager. Le recours systéma-
tique aux aspirations ne doit pas étre privilégié compte
tenu du risque d’infection et d’autres complications. La
ponction est formellement indiquée en cas d’hémarthrose
aigue de hanche (rare) afin d’éviter la survenue d’une
ostéonécrose aseptique (21).

LA PRISE EN CHARGE DE LARTHROPATHIE
HEMOPHILIQUE CHRONIQUE

Les procédures chirurgicales doivent étre réservées aux
patients présentant une atteinte articulaire sévere et pour
lesquels les mesures conservatrices ont échoué. En outre,
les bénéfices de la chirurgie doivent supplanter les compli-
cations qu’elles peuvent susciter (infections, neuropathies
et hémorragies). Dans de nombreux cas, I'acte chirurgical
sera retardé compte tenu du jeune age des patients ainsi
que compte tenu de difficultés techniques liées a 1’'hémo-
stase. Des séances de kinésithérapies a visée d’entretien
articulaire, de lutte contre les attitudes vicieuses et ’atro-
phie musculaire pourront étre proposées dans le cadre
d’une prise en charge hebdomadaire (19). Les semelles
et chaussures orthopédiques permettent également une
diminution des symptomes douloureux chez le patient
présentant une arthropathie hémophilique de la cheville
(22). Les patients hémophiles sont également encouragés
a exercer régulierement des activités sportives. Durant
de nombreuses années, les personnes atteintes d’hémo-
philie et d’autres troubles de la coagulation n’ont pas été
encouragées a la pratique de sports ou d’activités phy-
siques, afin de minimiser la survenue d’accidents hémor-
ragiques. L’avénement des traitements substitutifs par
facteurs de coagulation ainsi que la généralisation de la
prophylaxie a permis de réduire la fréquence des saigne-
ments chez les hémophiles plus agés. La marche, la nata-
tion, le vélo, pour ne citer que ces dernieres, permettent
de fortifier la masse musculaire, ce qui rend les articula-
tions moins vulnérables aux hémorragies. Les sports de
contact et compétitifs entrainent des risques plus impor-
tants d’hémorragie a propos desquels les patients doivent
étre informés.

LA CHIRURGIE

La chirurgie chez le patient hémophile requiert des pré-
cautions qu'’il est impératif de respecter. Elle doit étre faite
sous couverture d'un traitement substitutif, par un chirur-
gien expérimenté, dans un centre disposant de compé-
tences spécifiques en hémophilie afin de gérer au quotidien
et adapter le traitement de substitution. Cette multidisci-
plinarité est indispensable pour garantir le succes de 'acte
chirurgical.
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Figure 8: Arthropathie sévére du genou droit chez un patient hémophile sévere agé de 32 ans (A gauche). Notez que le genou gauche n'a jamais
présenté d’hémarthrose et ne présente donc pas d'atteinte articulaire (A droite). Le méme sujet aprés la mise en place d'une PTG du c6té droit (B).

La répétition des hémarthroses dans une méme articula-
tion, avec le risque de synovite et de développement d’'une
l’arthropathie chronique, peut justifier la réalisation d'une
synovectomie ou dune synoviorthése. Ces techniques
sont destinées a réséquer partiellement ou totalement une
membrane synoviale hypertrophiée réfractaire au trai-
tement. Ces interventions sont indiquées lorsque les sai-
gnements se répetent et ne peuvent étre maitrisés. Elles
doivent toutefois étre pratiquées avant le développement
de 1ésions articulaires trop importantes (23). Quelles que
soient les techniques utilisées, elles ne préviennent pas la
dégradation des articulations déja détériorées et 'amélio-
ration de la fonction articulaire est quasi nulle.

La synoviorthese consiste en I'injection dans I'articulation
d’un produit chimique ou radioisotopique. La synovior-
thése empéche l'inflammation en facilitant la formation
d’un tissu fibreux qui inhibe la formation de vaisseaux et
réduit le risque de saignement intra-articulaire. Cette pro-
cédure, tres peu invasive, peut étre réalisée en ambulatoire
et ne nécessite pas de couverture importante en facteurs
de coagulation. Cette procédure est envisagée lorsque le
traitement substitutif ne permet pas de contrdler des sai-
gnements.

La synovectomie chirurgicale consiste en 'exérése chirur-
gicale la plus compléte possible de toute la membrane sy-
noviale pathologique. Elle permet en méme temps de laver
Particulation et d’extraire des corps étrangers. Elle peut se
pratiquer soit a ciel ouvert soit par arthroscopie. L’arth-
roscopie permet cependant d’éviter de larges incisions, est
associée a des pertes fonctionnelles moins importantes,
permet une rééducation plus précoce ainsi quune exci-
sion plus importante du tissu synovial que la procédure a

ciel ouvert (24). La synovectomie nécessite cependant une
plus grande consommation de facteurs de coagulation que
la synoviorthese.

L’arthroplastie est la solution chez de nombreux patients.
Elle est envisagée lorsqu’il existe une détérioration arti-
culaire avancée préjudiciable a une bonne fonction arti-
culaire. La prothese totale de genou (PTG) est devenue le
traitement de choix pour les patients hémophiles souffrant
d’arthropathie sévere du genou (Figure 8). La PTG per-
met de supprimer la douleur et corrige certaines déforma-
tions. Le gain de mobilité est généralement appréciable.
Cependant, sa réalisation peut étre difficile en raison de la
présence d’une fibrose articulaire et de déformations os-
seuses importantes au stade pré-opératoire. Les déficits de
mobilité post-opératoire de la protheése demeurent une des
complications fréquentes et ce, malgré un programme de
rééducation bien conduit (19). La hanche étant rarement
le siége d’une arthropathie hémophilique, le recours a une
arthroplastie totale est moins fréquent. Le gain d’ampli-
tude de mouvement est habituellement meilleur que dans
1la PTG.

Dans les cas d’arthropathies sévéres du coude, on peut
noter la présence fréquente de déformations des surfaces
articulaires, dont un élargissement de la téte du radius
limitant les mouvements de pro-supination. Une des so-
lutions chirurgicales consiste donc a réséquer cette téte
radiale et a pratiquer en méme temps une synovectomie et
un lavage articulaire (25). La procédure est simple a réali-
ser, comporte tres peu de complications, permet de réduire
la survenue des épisodes hémorragiques et de diminuer les



Principes de prise en charge d’une hémarthrose aigue chez le patient hémophile A

Traitement substitutif 25a40UI/Kg de FVIII

Immobilisation Pas de platre circulaire

Mise en décharge Indispensable en phase aigue

Glace / cryothérapie

50UI/Kg si hémarthrose sévere ou post-tramatique
2-3 injections toutes les 12 heures généralement nécessaires

Poche de glace a appliquer 5 a 10 minutes, 3-4 fois par jour, en évitant le contact direct avec la

Paracétamol (prudence si hépatite C), opioides, AINS COX-2 sélectifs

Hémarthrose sévére sous tension apres correction du déficit, en milieu chirurgical

peau
Imagerie Rarement requise sauf si trauma
Antalgie

Aspiration

Revalidation A débuter rapidement

phénomenes douloureux. Si cette chirurgie permet d’amé-
liorer immédiatement I'amplitude articulaire, principa-
lement en prosupination, elle ne permet cependant pas
d’améliorer la mobilité en flexion-extension du coude.

L’indication d’une prothese totale de coude doit étre envi-
sagée lorsque l'arthropathie ne permet plus la réalisation
des gestes de la vie courante. Cependant, les arthropathies
du coude sont souvent longtemps bien tolérées et lorsque
se pose lindication d’'une prothese, les remaniements
osseux sont tels qu’ils ne permettent pas la pose d’'une
prothése dans de bonnes conditions. L’absence de large
expérience publiée de suivi de prothéses totales de coude
ne nous permet toujours pas a 'heure actuelle de consi-
dérer cette intervention chirurgicale comme le traitement
de référence pour les arthropathies séveres du coude. Ces
indications doivent donc étre discutées au cas par cas.

Lors de la présence d’'une arthrose importante de la che-
ville, l'arthrodeése de larticulation tibio-talienne et/ou
sous-talienne reste la solution chirurgicale de choix pour
ces arthropathies séveres généralement associées a des dou-
leurs importantes, des déformations en valgus ainsi que des
saignements fréquents (26). L'intervention apporte I'indo-
lence au prix d’un sacrifice de la mobilité. La prothése de
cheville reste, a ce jour, une option thérapeutique incertaine
car le recul est encore insuffisant. Les premiers résultats
de telles prothéses obtenus sur des patients hémophiles
semblent cependant donner des résultats satisfaisants, tant
de point de vue de la diminution des phénomeénes doulou-
reux que de 'amélioration de la mobilité de la cheville (27).
Cependant, il semble qu’une telle intervention ne puisse étre
envisagée que pour des patients ayant préservé une certaine
mobilité de I'articulation tibio-tarsienne.

LANALGESIE ET LUTILISATION
DES ANTI-INFLAMMATOIRES

Comme explicité ci-dessus, le recours aux antalgiques et
anti-inflammatoires est recommandé lors de la survenue
d’'une hémarthrose aigue. La symptomatologie doulou-
reuse de l'arthropathie chronique est soulagée par les
AINS. Les AINS COX-2 sélectifs qui n’entrainent pas de
trouble de I'hémostase primaire sont particuliéerement in-
diqués chez les patients hémophiles (28).

SUIVI MEDICAL MULTIDISCIPLINAIRE

Il est souhaitable que tout patient présentant une hémo-
philie sévere soit suivi par un spécialiste de I’hémophi-
lie a raison d’une a deux consultations par an. Pour les
patients présentant un déficit modéré ou mineur, des
visites de controle annuelles sont également indispen-
sables. L’hémophilie est une maladie rare et complexe.
De multiples compétences assurées conjointement sont
nécessaires pour offrir une prise en charge globale et
cohérente. Spécialistes de la coagulation, infirmiéres
qualifiées, chirurgiens orthopédistes et kinésithérapeutes
doivent travailler en étroite collaboration pour prendre
en charge le patient hémophile et ses complications or-
thopédiques. Pour cette raison, le suivi des patients doit
idéalement étre centralisé au sein de centres multidisci-
plinaires de 'hémophilie collaborant étroitement avec les
hopitaux de proximité et les médecins traitants. L’éva-
luation de l’état articulaire, son évolution, I'impact sur
la qualité de vie font partie intégrante de la consultation
d’hémophilie.
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Hémophile en salle d’urgence — gestes et traitement indiqués

CE QU’IL NE FAUT PAS FAIRE CHEZ UN PATIENT HEMOPHILE ADMIS EN URGENCE

Faire attendre un hémophile ou

Attendre le résultat d'un examen morphologique ou biologique avant de traiter

Sauf si suspicion d'anticorps anti-facteur

Considérer que toute symptomatologie/signe clinque est la conséquence d’une hémorragie

En cas d'urgence vitale, ne pas attendre que le produit habituellement utilisé par le patient soit disponible

Les ponctions autres que veineuses périphériques sans correction du déficit par du facteur anti-hémophilique

Les voies veineuses centrales si possible
Les injections intramusculaires

La prise de température rectale

L'acide acétylsalicylique et dérivés OU les anti-inflammatoires non stéroidiens (sauf les anti-COX-2)

La mobilisation brutale d'un membre

Les contentions circulaires complétes

CE QU'IL FAUT FAIRE CHEZ UN PATIENT HEMOPHILE ADMIS EN URGENCE

Toujours prélever un dosage de facteur et une recherche d'anticorps anti facteur avant toute perfusion de facteur anti-hémophilique

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

Pour une premiére injection privilégier un produit recombinant

Toujours substituer en cas de traumatisme important (crénien, vertébral, abdominal)
MIEUX VAUT SUBSTITUER PAR EXCES (sauf les trés jeunes enfants au début leur traitement par facteur VIII)

Corriger le déficit de la coagulation avant tout examen complémentaire (radio, écho, TDM)

Toujours substituer avant un geste invasif (suture simple, PL, ponction artérielle, endoscopie)

Toujours faire une compression des points de ponction (10 minutes + pansement compressif)
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