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EPIDÉMIOLOGIE – HÉMOPHILIE ACQUISE

• Déficit acquis et isolé en FVIII

• Du à un auto-anticorps anti-FVIII (anti-FIX rare)

• 1ère description 1941, 176 cas rapportés (Dewart, 2021)

• 1 à 4 cas par million d’habitants et par an
• augmentant avec l’âge, pic sujet âgé

• pic 30-40 ans  MAI, grossesse/pp

• 1/350 000 grossesses (registre UK)

• 4,6 et 12,5 % des séries ou registres récents: 
• 6 /82 cas - 7,3% - dans le registre prospectif français SACHA

• 42/501 - 8,4%- dans le registre rétro/prospectif du registre européen EACH2



PRINCIPALES CARACTÉRISTIQUES

• Post-partum le plus souvent 
• délai moyen 89 jours (1-150), toujours avant 6 mois (1 an)

• Ante-partum 2-15%

• Première grossesse 75%

• Titre inhibiteur faible (20 UB)

• Pronostic favorable



Circonstances de diagnostic

• Rarement fortuit

• Allongement du TCA

• Registre italien: 100%

• Manifestations hémorragiques +/- importantes

• Ecchymoses sous-cutanées spontanées (50 % des cas), 

• Hémorragies des muqueuses (40 % des cas) ou musculaires (30 % des cas) 

• Sévères dans 2/3 des cas 

• Souvent spontanées ½ des cas 

• Parfois provoquées au cours de l’accouchement ou pp immédiat. 

• EACH2 n=42, 8

• Registre italien n=20, 4 hystérectomies d’hémostase



CASE-REPORTS

Case report (2012)
• 19 ans
• J1 pp hématome paroi vaginale avec 

évacuation chirurgicale
• Complications hémorragiques+++
• TCA 2,9 (87/30), FVIII 7%, anti-FVIII 

64 UB
• Novoseven, FEIBA 
• Prednisolone + cyclophosphamide
• J8 choc hémorragique, décès

Case report (2020)

• 26 ans

• Césarienne en urgence sur non progression 
à terme

• J2 douleurs abdo, hémoperitoine

• TCA 90/32 sec, FVIII 1%, anti-FVIII +

• PFC, GR

• Prednisolone

• TCA normal à J8, retour domicile



DIAGNOSTIC BIOLOGIQUE – ALLONGEMENT ISOLÉ DU TCA

58°C 90 min avant le test

Willebrand normal

Anti-FVIII 
porcin titrage

Kinetics of type 1 and type 2 inhibitors against

factor VIII.

Type 1 inhibitors develop in patients with

congenital hemophilia A and are generally

alloantibodies that show complete neutralization of

FVIII activity. Acquired inhibitors to FVIII show

type 2 kinetics, with a rapid neutralization phase,

followed by an equilibrium in which residual FVIII

activity can be detected in vitro.

Taux moyen 2,5% (0-25) 
Titre 7,8 UB (0,7-350)/ 8.5 (1,6-140)

30 ou 50%



PRISE EN CHARGE THÉRAPEUTIQUE

• Traiter le syndrome hémorragique si sévère ou le prévenir dans les situations à 
risque (VVC, ponction veineuse, évacuation hématome, chir…)
• Pronostic : délai entre le diagnostic et le traitement

• Éradiquer l’inhibiteur
• Contexte grossesse ou pp
• Données biologiques: taux de FVIII résiduel et titre de l’inhibiteur

• Recommandations internationales hémophilie acquise (Tiede et al, 
Haematologica, 2020)

= consensus à partir des registres et experts
Particularités pour hémophilie acquise du pp?



TRAITEMENT ANTI-HÉMORRAGIQUE

EACH2 grossesse et pp (n=42)
Ttt chez 56% (symptomatiques), délai médian 3j (0-57), 41% J0
1ère ligne efficace à 87%, résolution 94%: rFVIIa (92%) > CCPa (100%) 
(FVIII 1, desmopressine 1), AT, durée rFVIIa 1-16j , CCPa 2-90j
Transfusion 24%

Registre italien (n=20)
Ttt chez 55%
FVIII h ou p, rFVIIa, CPPa
Transfusion 50%

EACH2
Efficacité bypassants 93% vs FVIII et desmopressine 68%

GTH
3 décès avec le rFVIIa dont 2 + AT Attention!



TRAITEMENT ANTI-HÉMORRAGIQUE ET THROMBOSE

• Pas de thrombose EACH2 grossesse pp
• rFVIIa 0-5% dans revue systématique (Tiede, 2018)

• CCPa 4,8% dans EACH2
• CIVD si posologie > 200 UI/kg



TRAITEMENT IMMUNOSUPPRESSEUR

Each 2 grossesse pp
1ère ligne corticoides 70%, Rémission 74%
Ttt stoppé 96 j (moy), inhibiteur neg 47 j, FVIII>70% 26j

Registre italien
n=18/20 Corticoides seuls ou + cyclophosphamide azathioprine/IgIV
Rémission complète 78%
2,5 mois (0.5-36)
Pas de différence/ AHA non liée à la grossesse mais CI cyclophosphamide

Rémission spontanée ~ 30% mais 2-3 mois…..





HA CHEZ LE NOUVEAU NÉ?

• revue de la littérature n=274 femmes, 45 nnés

+ 2 décès néonataux 
dont 1 imputable à HA



HA CHEZ LE NOUVEAU NÉ?

• revue de la littérature n=274 femmes, 45 nnés

TOUTE HÉMOPHILIE ACQUISE ANTE-PARTUM NÉCESSITE:
SURVEILLANCE FŒTALE ++++

MANOEUVRES CI, MESURE DU PH CI
DOSAGE DU FVIII

DURÉE AC? 3 MOIS

TTT PRÉVENTIF?



EVOLUTION

• Rémission spontanée
• 31 à 36%
• Mais plusieurs mois…….

• Mortalité
• 0-6% vs 3-9% pour l’ensemble des hémophilies (22-31% études anciennes)

• Récidive
• lors de toute AH 5 à 12% durant la 1ère année
• lors de la grossesse suivante: 

• EACH2: 2/42
• Dewarrat N, 2021++++: 24 nouvelles grossesses chez 179 cas d’HA grossesse/pp (13,6%) 6 récidives soit 22%



EN CONCLUSION

• Rarissime …..

• Y penser si allongement du TCA, histoire hémorragique récente

• Traitement anti-hémorragique non systématique

• Prévention du saignement++++++++++++

• Traitement immunosuppresseur
Corticothérapie

• Récidive très rare




