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Maladie de Willebrand

Rédaction-conception HRS Solutions




La maladie de Willebrand (MW) est un trouble héréditaire du saignement.

Elle est caractérisée par une carence ou un dysfonctionnement du facteur de Willebrand (FVW),

A vos cotés depuis 2006

Willebrand (FVW), une protéine essentielle a I'hémostase.
La MW affecte environ 1% de la population mondiale.

physio-pathologie et types de la maladie de
Willebrand

Le facteur de Willebrand Types de la maladie de Willebrand

Le facteur de Willebrand (FYW) est une protéine qui joue un réle crucial La maladie de Willebrand se classe en trois types principaux, chacun

. .
dans I'hémostase primaire. chacun présentant des caractéristiques distinctives et des conséquences

l 7 . . ’7 .
Il est responsable de I'adhésion des plaquettes aux sites de |ésion conséquences cliniques différentes.

vasculaire.

https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Le facteur von Willebrand : role biologique

Structure du FVYW

Glycoprotéine multimérique de grande taille, synthétisée
par les cellules endothéliales et les mégacaryocytes. Sa
structure complexe comprend plusieurs domaines
fonctionnels, chacun jouant un réle spécifique dans

I'némostase.

https.//mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf

Fonctions principales

1. Adhésion plaquettaire au sous-endothélium vasculaire
lors de Iésions. 2. Transport et protection du facteur VIl de
la coagulation dans la circulation sanguine. 3. Agrégation
plaquettaire, favorisant la formation du clou plaquettaire.


https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
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Manifestations cliniques de la
maladie de Willebrand

Les symptomes de la maladie de Willebrand varient en fonction du type et de la sévérité de la
sévérité de la maladie. Les personnes atteintes peuvent présenter des saignements de différentes
de différentes formes, allant des saighements de nez fréquents aux saignements abondants apres
abondants apres une chirurgie. Les manifestations cliniques courantes comprennent:

comprennent:

e Saignements de nez fréquents et abondants

e Saignements menstruels abondants et prolongés

e Saignements apres une extraction dentaire ou une intervention chirurgicale
e Hématomes importants apres un traumatisme mineur

e Saignements gastro-intestinaux

e Saignements cérébraux dans les cas graves




Diagnostic de la maladie de von
Willebrand
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https://mhemo.fr/les-p

Anamneése et examen clinique

Fvaluation des antécédents personnels et familiaux de saignements anormaux.
Examen physique a la recherche de signes d'hémorragie.

Tests de dépistage

Temps de saignement, temps d'occlusion plaquettaire (PFA-100), numération
plaquettaire, temps de céphaline activée (TCA).

Tests spécifiques

Dosage de l'activité du FvW (VWF:RCo), dosage antigénique du FVW (VWF:Ag),
dosage du facteur VIl coagulant (FVIII:C).

Tests complémentaires

Analyse de la structure multlmerlque du FvW, test de liaison au collagéne,

AHERGUESYA¥ confirmation et classification prease

https://sfh.hematologie. net/s:tes/s 7
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Diagnostic biologique de la maladie de Willebrand

Confirmation du diagnostic

1 Détecter et quantifier le facteur Willebrand
Tests d'exploration
2
Evaluer I'hémostase primaire, le temps de saignement
Analyse clinique
3

Antécédents familiaux, symptémes et manifestations

https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Tests d'exploration de
I'hémostase primaire

1 Temps de saighement 2 Temps de céphaline

Mesure |'activité des facteurs de

Evalue la capacité du capillaire a coagulation de la voie
se contracter et a former un intrinseque.
thrombus.

3 Temps de thrombine

Evalue la conversion du fibrinogéne en fibrine par la thrombine.

https.//mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Dosage du facteur Willebrand
Willebrand et de l'activite
cofacteur de la ristocétine

1 2

Dosage du Facteur Activité Cofacteur de la
Willebrand Ristocétine

Ces tests permettent de mesurer les quantités de facteur Willebrand et sa fonction,
fonction, aidant a diagnostiquer la maladie de Willebrand et a déterminer sa gravité.

sa gravité.

https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Diagnostic des différents types de maladie de
Willebrand

Type 1 Type 2 Type 3

Déficit quantitatif du facteur Willebrand. Déficit qualitatif du facteur Willebrand. Absence complete du facteur Willebrand.

https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Prise en charge multidisciplinaire

O freen)
LT LD
Hématologue Dentiste
Diagnostic, suivi et ajustement du traitement. Soins dentaires adaptés et prévention des

saignements buccaux.

Q &

Gynécologue Psychologue

Gestion des ménorragies et suivi obstétrical. Soutien psychologique et gestion du stress lié
a la maladie chronique.

Une approche multidisciplinaire est essentielle pour une prise en charge optimale de la maladie
de von Willebrand. La coordination entre les différents spécialistes permet d'adresser tous les
aspects de la maladie, des complications physiques aux défis psychosociaux, assurant ainsi une
meilleure qualité de vie pour les patients.

https.//mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/

https://sfh.hematologie.net/sites/sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Prise en charge initiale du patient suspect de maladie de Willebrand

Antécédents Personnels et Familiaux 1

Recueillir des informations sur les antécédents personnels et familiaux, en
particulier les antécédents de saignements. .
2 Examen Physique
Rechercher des signes de saignements, tels que des ecchymoses, des saighements
saignements de nez fréquents ou des saignements menstruels abondants.

Examen Biologique 3 abondants.

Effectuer des tests sanguins pour évaluer la fonction de I'hémostase, y compris le

compris le temps de saignement et le dosage du facteur Willebrand.
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Traitement dela maladiede
Willebrand de type 1

Desmopressine Concentré de facteur

La desmopressine est le traitement Willebrand

traitement de premiere intention En cas de réponse insuffisante a la
intention pour les patients atteints desmopressine, le concentré de
atteints de maladie de Willebrand de facteur Willebrand peut étre
Willebrand de type 1. administré.

Hormones

Les hormones peuvent étre utilisées pour traiter les femmes ayant des

saighements menstruels abondants.




Traitement de la maladie de
de Willebrand de type 2
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Dérivés de la desmopressine  Concentré de facteur

Willebrand
Utilisés pour augmenter les niveaux de Offre un soutien immédiat en cas de
de facteur Willebrand. de saignements.

https.//mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites/sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Traitement de la maladie de Willebrand de type 3

Concentré de facteur Willebrand Suivi régulier

Traitement de substitution avec un concentré de facteur Willebrand. Importance d'un suivi médical régulier pour surveiller |'efficacité du traitement.

https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https.//sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Prise en charge des situations a
situations a risque hémorragique
hépeorragique

Evaluation du risque

1 Evaluer l'importance de I'hémorragie et les facteurs de risque.
Stabilisation
2 Contréle des saignements, traitement des symptomes et soutien

hémodynamique.

Traitement spécifique

3 Administration de facteurs de coagulation ou de concentrés de facteur

Willebrand.

https.//mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Prophylaxie des hemorragies chez les patients atteints

Médicaments Prévention chirurgicale

Des médicaments comme le desmopressine Les interventions chirurgicales doivent étre
peuvent étre utilisés pour augmenter les planifiées avec soin, comprenant des
niveaux de facteur de Willebrand. traitements prophylactiques.

https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf

Modifications du mode de vie

Eviter les activités a risque de traumatisme

peut aider a réduire le risque d'hémorragie.


https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/

La desmopressine (DDAVP) : mécanisme d'action

Libération de FVYW

1

2 Augmentation du FVIII

3 Activation plaquettaire

4 Amélioration de I'hémostase

La desmopressine, un analogue synthetique de la vasopressine, stimule la libération de FvW stocke dans les cellules
endothéliales. Cette libération entraine une augmentation rapide des taux plasmatiques de FYW et de FVIII, améliorant ainsi la
coagulation. La DDAVP favorise également l'activation plaquettaire, renforcant davantage I'hémostase. Son effet est
particulierement bénéfique dans le traitement des formes légeres a modérées de la maladie de von Willebrand, notamment le

type 1.

https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites/sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Suivi a long terme des patients atteints

Controles réguliers

1
Evaluation clinique et biologique pour surveiller I'évolution de la maladie et |'efficacité du traitement.
Adaptation du traitement
2 Ajuster les doses et les types de médicaments en fonction des besoins individuels.
Gestion des complications
3 Identifier et traiter rapidement les saignements importants ou les autres

les autres complications.

Le suivi a long terme est essentiel pour garantir la qualité de vie des patients atteints de la maladie de Willebrand. Il permet de détecter les changements

les changements dans la maladie et d'adapter le traitement en conséquence.

https.//mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Complications de la maladie de von Willebrand

1 Anémie ferriprive

2 Complications obstétricales

3 Hémorragies séveres

4 Impact psychosocial

L'anémie ferriprive est frequente, particulierement chez les femmes souffrant de ménorragies. Les complications obstétricales
incluent un risque accru d'hémorragie du post-partum. Dans les formes séveres, des hémorragies gastro-intestinales ou
intracraniennes peuvent survenir. Limpact psychosocial ne doit pas étre négligé, avec des répercussions potentielles sur la

qualité de vie et les activités quotidiennes des patients.

https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Conclusion

1 Maladie fréquente

La maladie de Willebrand est une
maladie héréditaire fréquente,

touchant environ 1% de la population.

3 Traitements efficaces

Des traitements spécifiques existent
existent pour chaque type de maladie
maladie de Willebrand, permettant de
permettant de prévenir les

complications hémorragiques.

Diagnostic crucial

Un diagnostic précis est essentiel pour
pour un traitement efficace et une

une prise en charge optimale.

Suivi régulier

Un suivirégulier est nécessaire pour
pour surveiller I'évolution de la
maladie et adapter le traitement si

si besoin.



Recherche et avanceées récentes
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Les recherches actuelles se concentrent sur le développement de thérapies géniques pour corriger les mutations du gene
VWEF. Des études explorent également de nouvelles formulations de FvW recombinant a longue durée d'action. L'utilisation de
l'intelligence artificielle pour prédire la réponse aux traitements et personnaliser la prise en charge ouvre des perspectives
prometteuses. Des essais cliniques sont en cours pour évaluer l'efficacité de nouveaux agents hémostatiques spécifiques a la

maladie de von Willebrand.

https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https.//sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Education et autonomisation des patients

Programmes éducatifs

Mise en place de sessions d'information pour les patients et
leurs familles, couvrant les aspects de la maladie, les signes
d'alerte et les précautions a prendre au quotidien.

Ces programmes visent a améliorer la compréhension de la
pathologie et a favoriser une meilleure adhésion au

traitement.

https.//mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf

Outils d'autogestion

Développement d'applications mobiles et de journaux de
bord pour suivre les épisodes hémorragiques, les
traitements administrés et les rendez-vous médicaux.
Ces outils permettent aux patients de jouer un réle actif
dans la gestion de leur maladie et facilitent la
communication avec I'equipe soignante.


https://mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/

Considérations spéciales : Grossesse
Grossesse et chirurgie

Grossesse Chirurgie

Suivi rapproché avec monitoring des Evaluation préopératoire du risque
taux de FVYW et FVIII. Risque accru hémorragique. Administration
d'hémorragie du post-partum prophylactique de concentrés de
nécessitant une prise en charge FVW ou de DDAVP selon le type de
spécifique. Plan d'accouchement maladie. Surveillance étroite en
personnalisé élaboré en postopératoire avec ajustement du
collaboration avec I'équipe traitement hémostatique.

obstétricale.

Anesthésie

Précautions particuliéres pour l'anesthésie régionale. Evaluation bénéfice-
risque pour les techniques invasives. Coordination entre anesthésistes et
hématologues pour optimiser la prise en charge péri-opératoire.

https.//mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/
https://sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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Conclusion et perspectives futures

Amélioration du diagnostic

Développement de tests plus
sensibles et spécifiques pour

un diagnostic précoce et precis.

Personnalisation des soins

Utilisation de |la médecine de
précision pour adapter le
traitement au profil génétique
de chaque patient.

https.//mhemo.fr/les-pathologies/la-maladie-de-willebrand/

Thérapies innovantes

Recherche sur les thérapies
géniques et les nouveaux
agents hémostatiques a longue
durée d'action.

Collaboration
internationale

Renforcement des réseaux de
recherche pour accélérer les
avancées dans la
compréhension et le traitement
de la maladie.

https.//sfh.hematologie.net/sites /sfh.hematologie.net/files/medias/documents/maladiedewillebrand.pdf
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