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L'hemophilie

Di* med. E. Guglcr, chef de clinique, Clinique p£diatnque universitaive de Berne

Rappeions que c'est ä l'initiative du Dr E. Gugler, directeur de « L'Office de consultation pour les maladies de
l'Hemostase », ä Berne qu'a en lieu cette annee et pour la premiere fois en Suisse un camp de vacances pour
enfants hemophiles. Ce camp, a I'organisation duquel la Croix-Rouge suisse a participe tant sur le plan financier
que materiel et dont nous anions annonce la mise sur pied dans notre precedent numero a eu lieu ä Arcegno-
sur-Locarno du 10 au 22 aoüt dernier. Avant d'en dire quelques mots, laissons la parole au Dr Gugler qui nous
explique ce qu'est en fait I'hemophilie, cette maladie « rare » et mal connue.

L'hemophilie est l'une des plus anciennes maladies
familiales hereditaires que l'on connaisse et le Rabbin
Simon ben Gamaliel la cite, 200 ans avant Jesus-Christ
dejä.

En Suisse, on peut retrouver ses origines vers la fin
du XVIle siecle, epoque ä laquelle eile a probablement
fait son apparition dans le canton des Grisons, ä la
suite de l'installation des Walser dans la vallee de
Safien. Les hemophiles de Tenna et l'histoire de leurs
souffrances sont entres dans la litterature par le roman
d'Ernst Zahn «Les femmes de Tanno». lis ont fait
l'objet de nombreuses recherches genealogiques. Tres
vite, l'on constata que l'hemophilie n'atteint que les
membres males des families, alors qu'elle est transmise
par les femmes. L'exemple le plus celebre est celui de
la Reine Victoria d'Angleterre qui etait « conductrice »

de l'hemophilie et transmit cette affection ä deux de
ses filles. Ces dernieres, ä leur tour, propagerent la
maladie dans les maisons princieres d'Espagne, d'Alle-
magne et de Russie. Grace aux progräs realises au cours
de ces 15 dernieres annees, l'on connait aujourd'hui les

processus intimes qui sont ä l'origine de la maladie.

L'hemophilie est une maladie hereditaire due ä une
insuffisance ou ä l'absense congenitale d'un facteur
indispensable ä la coagulation du sang et dont la carence

ou le deficit troublent profondement le processus normal

du mecanisme de la coagulation sanguine. Nous

connaissons aujourd'hui 2 types d'hemophilies: l'hemophilie

A, dans laquelle le facteur de coagulation VIII
appeie aussi globuline antihemophilique — manque et

I'hemophilie B caracterisee par une insuffisance du
facteur coagulant IX ou facteur Christmas. Le premier
type d'hemophilie, l'hemophilie A classique est, dans

tous les pays du monde, de cinq ä sept fois plus fre-
quente que l'hemophilie B. La transmission de la maladie

se fait selon des lois hereditaires tres precises. C'est

ainsi que seuls les enfants du sexe masculin sont

atteints. En revanche, les membres feminins de la

famille transmettent l'affection; pour cette raison, elles

sont appelees « conductrices ». Elles sont cliniquement
saines. Selon la loi de probabilite, la moitie des

descendants males d'une conductrice sont hemophiles et la

moitie de ses filles conductrices. Par contre, un pere

hemophile ne transmet jamais l'affection ä ses fils. Tous
les descendants males d'un hemophile sont sains et ne
retransmettent pas la maladie plus avant. Mais les filles
d'un hemophile sont obligatoirement des conductrices.

Symptomes et evolution

La predisposition aux hemorragies presentee par les
hemophiles peut se manifester ä la naissance dejä.
Toutefois, en regle generale, les premieres hemorragies
n'ont lieu qu'au cours de la deuxieme ou de la troisieme
annee, c'est-a-dire lorsque l'enfant commence ä marcher

et se trouve ainsi en danger d'etre plus souvent
blesse. La maladie peut se manifester de maintes fagons.
Les blessures les plus minimes peuvent provoquer des
hemorragies de longue duree qui mettent la vie de
l'enfant en danger. Des traumatismes « sourds », comme
un coup porte sur une partie du corps provoquent des
hemorragies sous-cutanees ou inter-musculaires. Par
ailleurs, des saignements de nez Continus, des hemorragies

intrabuccales et labiales, des hemorragies renales,
de l'appareil digestif ou des organes internes peuvent
souvent entrainer des situations graves qui necessitent
une intervention medicale urgente. Un aspect typique
de l'hemophilie est la predisposition aux hemorragies
articulaires qui apparaissent surtout dans les genoux,
les coudes et aux chevilles. Ces effusions souvent exces-
sivement douloureuses contraignent le patient ä de-
meurer alite pendant des semaines. En general, ces
hemorragies articulaires sont recidivantes et provoquent
une infirmite durable de l'articulation touchee. Cette
derniere finit par se deformer, sa mobilite est entravee
et eile peut devenir completement ankylosee (arthrite
hemophilique). C'est ainsi qu'au risque d'hemorragie
s'ajoute celui d'une invalidite progressive.

L'evolution clinique de l'hemophilie se fait par pous-
sees, au cours desquelles apparaissent pendant plusieurs
semaines des accidents hemorragiques successifs. Entre
ces poussees, l'on note des intervalles de duree variable,
s'etendant sur plusieurs semaines ou plusieurs mois
pendant lesquels le malade ne presente aucune
manifestation de sa maladie. Jusqu'ici l'on n'a pas encore
decelä la raison de ces crises periodiques. Les hemor-
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ragies se rarifient avec l'äge, bien que le trouble
congenital de la coagulation sanguine dont 11 est affecte
demeure inchange tout au long de la vie de l'hemophile.
L'on peut expliquer cette evolution par le fait que,
l'experience aidant, le patient hemophile adulte sait
eviter bien des risques.

A cote de ces formes graves de l'hemophilie, nous en
trouvons aussi de plus benignes. Ces patients moins
gravement atteints ne presentent pas d'hemorragies
articulaires,4 etant ainsi moins handicapes par leur
maladie, ils peuvent mener une vie normale. Frequem-
ment aussi, la maladie demeure inconnue et ne se re-
velera qu'ä l'occasion d'operations (extractions dentaires,
amygdalectomies), Chez ces malades, le facteur de
coagulation ne manque pas absolument. II est encore
disponible en petite concentration et suffit ä empecher cle

graves hemorragies.

Mesures preventives et curatives

Grace aux progres realises clans le domaine de la
coagulation sanguine, de la chimie des protides et de
la transfusion sanguine, le sort des hemophiles s'est
sensiblement ameliore ces dernieres annees. II est au-
jourd'hui possible d'isoler dans le sang de donneurs
sains le facteur de coagulation qui leur manque et cle

l'administrer sous forme concentree aux hemophiles dont
le mecanisme hemostatique est ainsi amene, pour peu
de temps, ä la normale. Une hemorragie peut de la
sorte etre jugulee. Selon les cas, l'on aclministrera
encore au patient, en plus de ce concentre de facteur
coagulant — la globuline antihemophilique SRK —, du
sang frais ou une transfusion de plasma. Malheureuse-
ment, la duree de vie des facteurs de coagulation ainsi
Substituts est tres courte et n'excecle pas 24 heures.
Ceci explique la necessite de repeter les transfusions ä

quelques heures de distance pour assurer une hemos-
tase durable. Grace ä ces mesures therapeutiques, les

graves interventions chirurgicales sont clevenues moins
dangereuses qu'autrcfois. Quant aux consequences des

hemorragies articulaires qui representent aujourd'hui
l'un des principaux problemes du traitement cles

hemophiles, elles peuvent etre sensiblement ameliorees par
la mise au repos en position fonctionnelle dc l'articula-
tion, un traitement judicieux et l'application de mesures
physiotherapeutiques. Enfin, des mesures preventives
prises des la plus tenclre enfance contribuent beaucoup
ä reduire le nombre des hemorragies et par lä celui des
absences ä 1'ecole ou au travail. Elle permettent aussi
d'eviter l'invalidite grave.

II est de plus indispenable que l'hemophile demeure
continuellement sous controle medical. C'est pourquoi
le Laboratoire central du service cle la transfusion de

sang de la Croix-Rouge Suisse a cree ä titre d'essai un
Office de consultation pour les maladies de l'hemos-
tase. Cette initiative a pour but de soumettre les hemophiles

ä des examens pratiques selon les methocles
d'analyses de la coagulation les plus modernes. Ii est
en effet indispensable de definir le type cl'hemophilie
dont souffre un malade pour le traiter judicieusement.
De plus, les patients doivent etre instruits cles possi-
bilites de traitement offertes par la medecine moderne
et etre informes des divers problemes therapeutiques,
meclico-sociaux et heredito-biologiques que suscite leur
affection.

L'on s'efforce par ailleurs do realiser cette annee en
Suisse un projet ä l'etude soit la creation d'une Societe
de l'hemophilie comme il en existe clejä clepuis plusieurs
annees dans de nombreux autres pays. De la sorte, il
sera possible de rendre supportable le sort inevitable
qui attend l'hemophile en lui permettant de vivre
comme un membre normal et utile de la societe.

i
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sur-Locarno

La garde des enfants hemophiles exige des
precautions infinies. A part la natation, tous
les sports leur sont interdits. lis ne peuvent
marcher plus de 30 minutes par jour. — Pour-
tant plusleurs belles excursions en autocar ct
line croisiere en bateau ont £te organises ä

l'intentlon des pctits colons d'Arcegno. Pour
que tous solent heureux ces jours-lä on
emmenalt 6galcment les « alit£s » du jour en se

munissant, ä leur intention, du materiel ne-
cessaire aux transfusions pratiquees en cours
de route.

Colonie de vacanees pour enfants hemophiles

<4 Chaque fois qu'une hCmorragle externe ou interne ne pout pas etre enrayee par un traitement local,
il est indiquA de provoquer line hAmostase (arrAt de l'hemorragie) generale. Cetlc-ci a pour but de

fournir temporairement au malade le facteur de coagulation deficient et de normaliser I'hAmostase.
Cette thArapeutlque, toutefois, est rAservAe A des situations speciales. L'on a renoncA A injecter
rAgullArement le facteur faisant dAfaut aux homophiles (comme cela est par exemple le cas pour
i'lnsuline chez les diabAtlques), afin d'Aviter que les malades ne dAveloppent des anticorps inhibi-
teurs du facteur antihAmophilique, anticorps qui aggravent la maladie hAmorraglque et rendent
ineffieace les injections ultArieures. — A i'heure actuelle, le service de la transfusion de sang de

la Croix-Rouge suisse dispose des preparations sulvantes qui peimettent de ptovoquer I'hAmostase

gAnArale: sang frais, plasma frais, globuline antihAmophilique (dans les cas d'hAmophllle A), sang
conserve, plasma sec, serum sec, sang frais et plasma frais (dans les cas d hemophilic B). II est par
consequent indispensable que chaque hAmophile connaisse son groupe sanguin, car il est essentiel

que les prodults transfuses proviennent du sang d'un donneur appartenant au meme groupe que le

receveur. Lors des transfusions de plasma et de serum sec et de globuline antihemophilique en

revanche, 11 n'est pas necessaire de connaitre le groupe sanguin du patient. — II est evident que
('application de toutes les mesures destinAes A entrainer I'hAmostase gAnArale n'est possible que
sous une stricte surveillance du medecin traltant auquel il appartlent d'apprAcier la nature et la

quantite du produit sanguin A injecter. - Notre photo montre la doctoresse M. Wyss, responsable de

la surveillance mAdlcale du camp de vacances d'Arcegno procAdant A une transfusion dans l'infir-
merle de fortune, InstallAe avec les moyens du bord dans un des locaux de la Casa Albert-Schweitzer

qui abritait la colonie.
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