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Résumé

Le facteur VII ou proconvertine est un facteur de la coagulation vitamine K-dépendant qui intervient dans la voie exogene de la coagulation. Le
déficit constitutionnel en facteur VII est une maladie héréditaire de transmission autosomique récessive, trés rare. Nous rapportons le cas d'un
nouveau-né issu de parents consanguins du premier degré, et admis a J10 de vie pour prise en charge d'un syndrome hémorragique post circoncision.
Le bilan biologique a montré un taux de prothrombine bas et un TCA normal. Un bilan de la coagulation a montré un déficit isolé en facteur VII
évalué a 18%. Le nouveau-né a été transfusé de culots globulaires et de plasma frais congelé permettant d'arréter I'hémorragie avec une évolution
favorable. A travers cette observation, nous rappelons les caractéristiques de ce déficit rare. Le pronostic de la maladie reste lié au risque de survenue
d'hémorragies graves, notamment cérébrales survenant en période néonatale comme c'est le cas de notre patient. D'ou la nécessité de faire un bilan

de crase pré-circoncision.
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Abstract

Factor VII formerly known as proconvertin is a vitamin K-dependent coagulation factor involved in exogenous coagulation. Congenital factor VII

deficiency is a very rare autosomal recessive hereditary disease. We report the case of a new-born of parents who had first-degree consanguinity,

admitted to hospital on D10 of life with post-circumcision haemorrhagic syndrome. Laboratory tests showed decreased levels of prothrombin and

normal activated partial thromboplastin time. Coagulation tests showed isolated factor VII deficiency to 18%. The new-born received transfusion of

packed red blood cells and fresh frozen plasma in order to stop bleeding with favorable outcome. This study highlights the features of this rare

deficit. Prognosis is linked to the risk of severe bleedings, such as brain bleeding occurring in the neonatal period as is the case with our patient.

Hence the need to perform blood crasis assessment before circumcision.
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Introduction

Le facteur VII de la coagulation ou proconvertine est une
glycoprotéine du sang, synthétisée par le foie. Ce facteur est vitamine
K-dépendant. Le déficit en facteur VII ou maladie d'Alexander est une
affection trés rare, se manifestant par un syndrome hémorragique
d'expression variable. Le tableau clinique peut étre trés sévere avec
la survenue précoce d'hémorragies intracérébrales, ou
d'hémarthroses a répétition, ou au contraire modéré avec des
hémorragies cutanéo-muqueuses ou des hémorragies provoquées
par une intervention chirurgicale [1, 2]. Nous rapportons dans notre
observation une révélation néonatale d'un déficit en facteur VII suite

a une hémorragie post circoncision.

Patient et observation

Nous rapportons le cas du nouveau-né E.A agé de 10 jours, de
parents consanguins de premier degré, mere agée de 43 ans ayant
un groupage A positif, G2P2. La grossesse était suivie menée a terme,
I'accouchement était par voie haute avec une présentation de siege
et un Apgar a 10/10, sans notion d'hémorragie a la chute du cordon.
Un frére agé de 3 ans bien portant circoncis a J15 de vie sans
incidents, pas de cas similaires dans la famille. Le nouveau-né a été
circoncis a J10 de vie, traditionnellement a domicile, sans aucun bilan
préalable, et a présenté un syndrome hémorragique post circoncision
qui a nécessité son admission au service de néonatologie. L'examen
a l'admission avait objectivé un nouveau-né pale hypotonique avec
des conjonctives décolorées, stable sur le plan hémodynamique,
neurologique et respiratoire, le reste de I'examen somatique était
sans particularités. Un bilan réalis€ a souligné une anémie
normochrome normocytaire avec une concentration en hémoglobine

a 7,1 g/dl et un taux de plaquettes normal a 165 000 plaquettes/mm?.

Le bilan d'hémostase révélait un taux de prothrombine (TP) a 30%,
avec un temps de céphaline activée (TCA) a 32 s et un taux de
fibrinogéne normal. Compte tenu de la consanguinité parentale, du
syndrome hémorragique avec un TP bas et un TCA normal, un déficit
en facteur VII était suspecté. Le dosage a confirmé le diagnostic en
montrant un taux initial en facteur VII a 18%. Ces dosages avaient
été effectués avant tout traitement substitutif, en période
hémorragique. Le dosage chez les parents a montré des taux
modérément diminués 38% chez la mére et 51% chez le pére en
faveur d'un statut d'hétérozygote. Un bilan radiologique fait d'une
échographie trans-fontannellaire et d'une échographie abdomnio-
rénale est revenu normal. Le nouveau-né a été transfusé de culots
globulaires et de plasma frais congelé permettant d'arréter
I'némorragie avec une évolution favorable et un examen normal a la
sortie. Les parents ont été informés de la nécessité de la mise en

ceuvre d'un traitement substitutif en cas de risque hémorragique.

Discussion

Le déficit congénital en facteur VII a été décrit pour la premiére fois
en 1951 par Alexander. Sa prévalence est estimée a 1/ 1.000.000 [3].
1l est transmis selon le mode autosomique récessif, d'ou sa fréquence
dans les mariages consanguins, ce qui est le cas de notre patient issu
d'un mariage consanguin au premier degré. Seuls les patients
homozygotes ou hétérozygotes composites peuvent présenter un
syndrome  hémorragique, les sujets hétérozygotes sont
asymptomatiques. Le géne responsable est localisé sur le
chromosome 13 [1]. Il existe deux types de déficits en facteur
VII [4, 5]: un déficit congénital transmis par les parents et un déficit
acquis secondaire a d'autres affections (affections malignes,
hépatopathies, certains médicaments...). Il n'existe pas de corrélation

entre la sévérité du saignement et I'importance du déficit, et la
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symptomatologie est variable [1, 6]. Trois paliers de gravité ont
cependant été distingués suivant la profondeur du déficit: taux de
facteur VII inférieur a 5%, entre 5 et 20%, et supérieur a 20%. Le
diagnostic positif repose sur des éléments biologiques [4-7]
notamment un temps de Quick allongé évoquant une anomalie de la
voie exogéne; et un TCK normal assurant une intégrité de la voie
endogéne. La confirmation est apportée par le dosage des facteurs
de coagulation (VII, II, X et fibrinogéne). L'enquéte familiale est
essentielle, notamment le dosage du facteur VII chez les parents et
la fratrie du sujet atteint. Le traitement est indiqué en cas d'accident
hémorragique aigu, et repose sur I'administration du plasma frais
congelé a raison de 10 a 15 ml/kg, qui peut étre efficace, mais qui
présente certains inconvénients: le PFC renferme relativement peu de
facteur VII, et il faut en administrer beaucoup pour fournir la quantité
requise de facteur VII, sans compter le risque de transmission des
virus (hépatite a virus B [HVB], hépatite a virus C HVC]).
L'administration du concentré PPSB est de moins en moins utilisée du
fait du risque élevé de complications thromboemboliques [5]. Par
contre, I'administration de concentré de facteur VII, est efficace en
sachant que 0,5 U/kg fait augmenter le taux de proconvertine de 1%

mais reste non disponible dans notre contexte.

Lorsqu'une intervention chirurgicale est programmée, des injections
prophylactiques sont indiquées: 20 a 30 mg/kg de facteur VII sont
administrés en préopératoire et 5 a 10 mg/kg toutes les 4 a 6h en
postopératoire pendant 5 a 10 j [8, 9]. En cas de saignements graves
et répétitifs, un traitement au long cours par 2 injections par semaine
a été proposé par certains auteurs [2]. Dans le cas de notre
observation, il s'agit d'un déficit en facteur VII découvert en période
néonatale chez un nouveau-né de parents consanguins présentant le
déficit a I'état hétérozygote et compliqué d'une hémorragie post
circoncision. Le déficit en facteur VII se traduit par un syndrome
hémorragique qui reste le maitre symptome et s'observe chez les
sujets homozygotes comme c'est le cas de notre patient. Un sujet
hétérozygote n'en est que trés rarement affecté c'est le cas des
parents de notre patiente qui n'ont jamais présenté de syndrome
hémorragique. Le taux de facteur VII chez notre patient est de 18%
correspondant ainsi au palier compris entre 5 a 20% de la normale,
dans cette catégorie les saignements sont en général modérés. Mais
paradoxalement, notre patient a présenté un tableau sévere,
confirmant ainsi le fait que la sévérité du saignement ne semble pas
liée a I'importance du déficit. Dans le cas de notre patient il n'a pas
été proposé de traitement au long cours néanmoins les parents ont

été mis en garde du risque de récidives et informés de la nécessité

de la mise en ceuvre d'un traitement substitutif en cas de risque

hémorragique.

Conclusion

Le déficit en facteur VII est une affection héréditaire rare.
Toutefois, dans sa forme grave, elle peut mettre en jeu le pronostic
fonctionnel, voire vital. Le pronostic de la maladie reste lié au risque
de survenue d'hémorragies graves, notamment cérébrales
survenant en période néonatale comme c'est le cas de notre
patiente. D'ou la regle de ne faire de circoncision qu'aprés bilan de

crase.
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