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Hémostase

N Engl J Med 2004;350:99
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Legend:
VWF, von Willebrand factor



Intact vessel wall

Legend:

von Willebrand factor;                                                   collagen



Vessel wall lesionMonolayer of activated platelets

Legend:

von Willebrand factor;                                                   collagen



ADP, ATP  

5-HT, Ca2+
TxA2

Dense - granula

Monolayer of activated plateletsPlatelet secretion

Legend:
TxA2, thromboxane A2; 5-HT, 5 hydroxy-trytophane (serotonine)
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Platelet secretion
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Legend:
Va, activated coagulation factor V; I = coagulation factor I (fibrinogen); P-selectin, mediates adhesion of leukocytes



GPIIb-IIIa activation

Fibrinogen receptor
(GPIIb-IIIa = Integrin IIb3)

Legend:
GP, glycoprotein



Platelet aggregation

GP IIb-IIIa

Fibrinogen

GP IIb-IIIa

Legend: GPIIb-IIIa, fibrinogen receptor on the platelet surface



Stabilisation of the platelet plugStabilisation of the platelet plug

Legend:
Orange fibrils, fibrin



Platelets become procoagulant

VIIa TFX

IIII

IIa
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Legend:
TF, tissue factor
a, activated form of a coagulation factor; II, factor II (prothrombin); IIa, activated factor II (thrombin); orange fibrils, fibrin

VaXa
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Plaquettes Coagulation

Paroi vasculaire

Caillot
plaquettaire

(localisé par          
l’adhesion du VWF         
au site de lesion 
vasculaire)

Localisation                 
et accélération de la 

génération de thrombine
sur les plaquettes
procoagulantes

Fibrillles
de fibrine

(stabilisent le 
caillot

plaquettaire
primaire)

Intacte:      
NEG feedback

Endommagée:     
Contraction
Activateurs: 

Légende:
TF, facteur tissulaire; VWF, facteur von Willebrand

- Collagène
- TF 

Hémostase
secondaire



Hémostase

von Willebrand factor

Legend:
GPIIb/IIIa, glycoprotein IIb/IIIa (the receptor for fibrinogen on the platelet surface)



Maladies hémorragiques héréditaires



Collagène



Le Syndrome d’Ehlers-Danlos vasculaire 

https://sedinfrance.org/les-criteres-de-diagnostic-du-sed-vasculaire-sedv/

Le Syndrome d’Ehlers-Danlos (SED) est l'une des plus 
anciennes causes connues d'ecchymoses et de saignements.

Elle a été décrite pour la première fois par Hipprocrate en 400 
av. J.-C.

Edvard Ehlers, en 1901, a reconnu cette affection comme une 
entité distincte.

En 1908, Henri-Alexandre Danlos a suggéré que l'extensibilité 
et la fragilité de la peau étaient les caractéristiques cardinales 
du syndrome.



Le Syndrome d’Ehlers-Danlos vasculaire 

https://sedinfrance.org/les-criteres-de-diagnostic-du-sed-vasculaire-sedv/

Visage caractéristique
(en “madone”, nez étroit, lèvres minces et 
peu ourlées, pommettes saillantes, joues 
creuses, yeux globuleux et enfoncés)

Ecchymoses extensives



Facteur von Willebrand



Maladie de von Willebrand

Haemophilia 2013;19:643

Erik von Willebrand
(1870 – 1949)

En avril 1924, von Willebrand a 
été consulté au sujet de 
Hjördis Sundblom, une fillette 
de cinq ans souffrant d'une 
grave diathèse hémorragie. 
Hjördis était la dixième des 11 
enfants d'une famille de Föglö, 
l'une des îles Åland. 
Elle souffrait de saignements 
réguliers du nez, des lèvres, 
des gencives et de la peau, 
tout comme six de ses frères 
et sœurs. Trois de ses sœurs 
étaient mortes à cause de 
cette maladie, 
et huit ans plus tard, Hjördis
mourut à cause d’une 
ménorragie.



Maladie de von Willebrand

Thromb Haemost 1981;45:73

The original family described by von Willebrand belongs to VWD type 1



Maladie de von Willebrand

From: Essential Haematology, 6th Edn. © A.V. Hoffbrand & P.A.H. Moss, 

Published 2011 by Blackwell Publishing Ltd.

M, multimers; N, Normandy; platelet-associated function = adhesion

(VWF antigen and function both decreased)

(VWF antigen normal, abnormal VWF function)

(VWF antigen and function <3%)

VWD is the most common bleeding disorder, found in up to 1% of the U.S. 

population. This means that 3.2 million (or about 1 in every 100) people in the 

United States have the disease. Although VWD occurs among men and women 

equally, women are more likely to because of heavy or abnormal bleeding during 

their menstrual periods and after childbirth.

La maladie de von Willebrand est le trouble héréditaire de la coagulation 
le plus fréquent. Elle touche jusqu'à 1% de la population:
- États-Unis : 3,2 millions de personnes 
- Suisse: 85'000 personnes

Bien que la maladie de von Willebrand touche aussi bien les hommes que 
les femmes, ces dernières sont plus susceptibles de remarquer les 
symptômes en raison de saignements abondants ou anormaux pendant 
les périodes menstruelles et après l‘accouchement.



Plaquettes



Pathologies plaquettaires

GPIb-IX  VWF Défaut du récepteur du VWF
Syndrome Bernard-Soulier
- Jean Bernard (1907-2006)
- Jean-Pierre Soulier (1915-2003)

Défaut des granules alpha et/ou denses
Alpha / Delta Storage Pool Disease

Défaut du récepteur du fibrinogène
Thrombasthenia Glanzmann
- Eduard Glanzmann (1887-1959)



Plaquettes procoagulantes

J Thromb Haemost 2013;11:2

Legend:
TF, tissue factor
Intergrin IIb3 = GPIIb-IIIa, fibrinogen receptor on platelets

*, activated
PS, phosphatidyl-serine (the main negatively charged phospholipid)

Défaut des plaquettes 
procoagulantes
Diathèse hémorragique

J Thromb Haemost 2022;20:1271



Coagulation



La cascade de la coagulation

thrombine
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caillotfibrinogène fibrine

13

Lésion de la 
paroi vasculaire

NETs
Bactéries
ADN / ARN
Polyphosphates

Legend:
aPTT, activated partial thromboplastin time; NETs, Neutrophil extracellular traps; TCA, Temps de céphaline activé,; TP, Temps  de prothrombine

Phase 
d’amplification
(intrinsèque)

Labo:        
TCA, aPTT

Phase initiale 
(extrinsèque)

Labo:         
TP, Quick



Hémophilie A et B

From: Essential Haematology, 6th Edn. © A.V. Hoffbrand & P.A.H. Moss, 

Published 2011 by Blackwell Publishing Ltd.
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Hémophilie A et B

From: Essential Haematology, 6th Edn. © A.V. Hoffbrand & P.A.H. Moss, 

Published 2011 by Blackwell Publishing Ltd.

Hémarthrose

Arthropathie
(a) Hématome (cuisse gauche)

(b) Flèche jaune: Hématome du                            
(b) m. glutaeus maximus à gauche



SynthèseHémostase

Coagulation
Génération de 
thrombine et 
formation du caillot de 
fibrine

Hémostase primaire 
Adhésion du facteur 
von Willebrand et 
formation de l’agrégat 
plaquettaire primaire

Lésion vasculaire
- Constriction            
- Collagène                
- Facteur tissulaire

Pathologies héréditaires

Coagulation
Hémophilie A (FVIII) 

Hémophilie B (FIX)    
Déficit en facteurs

Plaquettes procoagulantes

Hémostase primaire 
Storage Pool Disorders

Bernard Soulier 
Glanzmann

Maladie de von Willebrand

Collagène
Ehlers-Danlos


