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CrossMark

Saloua Boujrad?, Brahim El Hasbaoui*®, Hanae Echahdi!, Mohamed Malih', Aomar Agadr!
Service de Pédiatrie, HOpital Militaire d'Instruction Mohamed V, Faculté de Médecine et de Pharmacie, Université Mohammed V, Rabat, Maroc

%Corresponding author: Brahim El Hasbaoui, Service de Pédiatrie, Hopital Militaire d'Instruction Mohamed V, Faculté de Médecine et de Pharmacie,

Université Mohammed V, Rabat, Maroc
Mots clés: Déficit congénital en facteur V, épistaxis, circoncision, plasma frais congelé
Received: 18/03/2017 - Accepted: 25/06/2017 - Published: 06/07/2017

Résumé

Le déficit congénital en facteur V est une anomalie rare de la coagulation, initialement décrite par Owren en 1947 et connue sous le nom de para
hémophilie. Elle est transmise selon un mode autosomique récessif. En générale elle est symptomatique a I'état homozygote. Le facteur V est un
cofacteur essentiel dans la conversion de la prothrombine en thrombine par le facteur X activé. En l'absence du facteur V, la génération de
thrombine est ralentie et la formation de fibrine est retardée. Il en résulte une tendance aux saignements. Nous rapportons un cas de déficit

congénital en facteur V chez un nourrisson présentant des épistaxis a répétition.
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Abstract

Factor V congenital deficiency is a rare coagulation disorder initially described by Owren in 1947 and known as para hemophilia. It is transmitted
through autosomal-recessive inheritance and homozygous cases are usually symptomatic. Factor V is an essential cofactor in the conversion of
prothrombin to thrombin by activated factor X. In the absence of factor V, thrombin generation is slowed down and fibrin formation is delayed.

This results in a bleeding tendency. We report a case of factor V congenital deficiency in an infant with recurrent epistaxis.
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Introduction

Le déficit congénital en facteur V est une anomalie rare de la
coagulation, initialement décrite par Owren en 1947 et connue sous
le nom de para hémophilie. Elle est transmise selon un mode
autosomique récessif. En générale elle est symptomatique a I'état
homozygote [1]. Le facteur V est un cofacteur essentiel dans la
conversion de la prothrombine en thrombine par le facteur X activé.
En I'absence du facteur V, la génération de thrombine est ralentie et
la formation de fibrine est retardée. Il en résulte une tendance aux
saignements [2]. Le déficit en facteur V est une coagulopathie
congénitale rare, sa prévalence est estimée a une personne pour un
million d'habitants [3, 4], se manifestant a tout age par un
syndrome hémorragique de sévérité variable, dont le diagnostic
repose sur le bilan d'hémostase avec dosage du facteur V et dont le
traitement se base sur la perfusion de PFC [5].

Patient et observation

Nous rapportons le cas d'un nourrisson de neuf mois, de sexe
masculin unique de sa famille issu d'un mariage consanguin, non
circoncis ayant comme antécédents, notion de céphalhématome a la
naissance qui s'est résorbé spontanément deux mois plus tard. Le
nourrisson était vu en consultation pour des épistaxis a répétition
depuis la naissance avec accentuation au fil du temps, mais aucune
investigation d'hémostase n'avait été réalisée. Le bilan d'hémostase
révélait un TP bas a 12%, un temps céphaline Kaolin (TCK) hors
plage de mesure et un taux de facteur V effondré a 2% avec des
taux normaux des autres facteurs de la coagulation. L enquéte
familiale a révélé l'existence chez les deux parents d'un déficit
hétérozygote avec des taux de facteur V a 44% et a 59%. Le
diagnostic d'un déficit congénital en facteur V était alors retenu. Vu
le risque hémorragique, un traitement substitutif était décidé. Ce
dernier était a base de PFC (plasma frais congelé) a raison de
20ml/kg. Le TP de contrOle aprés transfusion était de 70% avec
arrét du saignement au décours de cette perfusion. Une circoncision
a été programmée chez ce nourrisson. L'apport du PFC était
poursuivi en période postopératoire a raison de 20ml/kg par six
heures pendant les premiéres 24 heures, puis 10ml/kg par 12
heures en trois prises pendant les six jours postopératoires suivants
jusqu'a la chute de l'escarre. Aucun incident postopératoire
hémorragique ou thrombotique n'était noté, I'enfant était déclaré
sortant du service une semaine aprés l'intervention.

Discussion

plasmatique. La transmission est autosomale récessive. Les
manifestations cliniques sont variables et les saignements sont
parfois mineurs voire absents [7]. Le plus souvent, il s'agit
d'ecchymoses, d'épistaxis, de méno-métrorragies chez les jeunes
filles et les femmes [8] ou d'hémorragies aprés un acte invasif
(circoncision [9] ou une extraction dentaire), post-traumatiques ou
post-opératoires. Plus rarement, des hématomes profonds et des
hémarthroses sont observés. Les hémorragies cérébrales anté- ou
postnatales sont exceptionnelles [6]. Les formes les plus séveres se
manifestent tot dans I'enfance [3]. Aucune prédisposition ethnique
n'a été rapportée [10]. Le déficit en facteur V est 10 fois plus
fréquent dans les pays a consanguinité élevée [11]. Plus de 200 cas
ont été rapportés dans la littérature [12]. II n'y aurait pas de
relation entre le taux plasmatique de facteur V et la sévérité des
saignements qui seraient plus en rapport avec le taux plaquettaire
de facteur V [13]. Le diagnostic se base sur | “allongement du temps
de Quick et du temps de céphaline activée et d "une diminution du
taux de facteur V dosé par la thromboplastine. L analyse
moléculaire est possible mais n’est pas nécessaire pour le
diagnostic. Le diagnostic différentiel inclut le déficit en facteur VIII
et le déficit combiné en facteurs V et VIII [6]. Les concentrés en FV
ne sont pas disponibles, le plasma frais congelé (PFC) est donc le
seul traitement disponible s’il faut corriger le déficit [14]. Le
traitement peut étre administré une fois par jour pendant sept jours
au moment d'une intervention chirurgicale et probablement pas plus
d'une fois pour un saignement mineur, dans des cas extrémes
d"hémorragie sévére, la transfusion de concentrés plaquettaires
peut s “avérer utile en complément du PFC [3-15]. Fratantoni et al
[16] rapportent le cas d'une fille porteuse d'un déficit congénital de
facteur V qui a développé un anticoagulant circulant contre le
facteur V transfusé comme complication de la transfusion. Le
pronostic est favorable lorsque la maladie est diagnostiquée et
traitée de maniére adéquate.

Conclusion

Le déficit congénital en facteur V est une anomalie rare de la
coagulation. Elle est transmise selon le mode autosomique récessif
et est symptomatique a I'état homozygote. Il en résulte une
tendance aux saignements. L'intervention chirurgicale sur ce terrain
nécessite une préparation au préalable par perfusion de plasma frais
congelé suivant un protocole bien codifié.

Conflits d’intéréts

Le déficit en facteur V représente un désordre rare de la coagulation
avec une incidence de un pour 10000 [6]. Il peut étre isolé ou
associé a un déficit congénital en facteur VIII. Il est di a des
mutations du géne F5 (1g23) qui contrdle la production du facteur V

Les auteurs ne déclarent aucun conflit d'intérét.
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