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Hémophilie A majeure révélée par un hématome sous dural chronique : a propos d’un cas
Severe haemophilia A revealed by a chronic subdural hematoma: about a case
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RESUME

Les hémorragies intracraniennes constituent une manifestation sévere au cours de I’hémophilie,
particulierement chez I'enfant. Elles sont associées a un taux de mortalité élevé. Nous rapportons le
cas d’un nourrisson de six mois et demi chez qui un hématome sous dural chronique a conduit au
diagnostic d’hémophilie A sévére. Notre objectif en présentant cette observation était d’insister sur
I'intérét pronostic d’un diagnostic précoce et d’une prise en charge médico-chirurgicale des hémor-
ragies intracraniennes chez I’hémophile.
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SUMMARY

Intracranial haemorrhage is a serious bleeding symptom in haemophiliacs specially children, resulting
in high rate of mortality. We reported the case of a six and a half month old infant in whom an under
dural hematoma led to the diagnosis of severe haemophilia. The aim of this observation was to em-
phasize the prognostic value of early diagnosis and medico-surgical management.
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OBSERVATION

N.B., six mois et demi, sexe masculin, était né
aterme par voie basse non instrumentale
aprés une grossesse de déroulement normal.
A la naissance, I"Apgar était 9/10/10 et le
poids 2700g. Aucun événement hémorragique
n'a été rapporté en période néonatale, no-
tamment pas de céphallhématome, pas
d’hémorragie du cordon ombilical. N.B. avait
un antécédent d’hémorragie apres section
d’un frein de langue a deux mois de vie, ayant
nécessité la transfusion d’un culot globulaire.
Il était le quatrieme d’une fratrie de quatre
dont un frére ayant un antécédent de saigne-
ment facile non documenté. N.B. était admis
aux urgences pédiatriques du CHUD de Porto-
Novo au Bénin pour hémiparésie gauche. A
I’entrée il présentait une température a 36°9
C, un périmetre cranien a 44 cm (au-dessus de
0 DS), une fontanelle antérieure bombante,
une paralysie faciale droite et une hémiparé-
sie proportionnelle gauche. Il n'avait pas de
|ésion cutanéomuqueuse suspecte de trauma-
tisme, ni de cicatrice en faveur d’une maltrai-
tance. L'examen ostéo- articulaire était nor-
mal. Une tomodensitométrie cérébrale a per-
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mis de retrouver une volumineuse hypodensi-
té panhémisphérique gauche avec important
effet de masse sur les cavités ventriculaires et
les structures médianes sans lésion osseuse
(figure 1), en faveur d’'un hématome sous du-
ral chronique.

Figure 1 : scanner cérébral en coupe axiale
montrant un hématome sous dural chronique
pan hémisphérique gauche avec effet de
masse sur la substance blanche et le ventri-
cule gauche, déviation de la ligne médiane et
dilatation du ventricule latéral controlatéral.
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Le bilan biologique avait permis de noter une
anémie modérée a 9,9g/dl et des plaquettes a
553G/L. Le temps de Céphaline activée (TCA)
était a 28,5s, le taux de prothrombine TP a
100%, le fibrinogéne a 3,32g/l, le facteur VIl
inférieur a 1 %, les protéines C et S respecti-
vement a 76% et 101%. Une évacuation chi-
rurgicale de ’"hématome sous dural a été réa-
lisée sous anesthésie générale. Aprés incision
cutanée minime (3 cm), I'hémostase a été
faite a la monopolaire (bistouri électrique). Un
trou de trépan a été foré permettant
d’évacuer I'hématome. Un lavage abondant
de lI'espace sous dural a ensuite été réalisé
jusqu’a éclaircissement du liquide suivi d’'une
fermeture cutanée en deux plans sur drain
semi  aspiratif aprés  vérification de
I’hémostase. La durée de l'intervention était
d’environ 30 mn. Le taux d’hémoglobine post
opératoire était a 4,3 g/dl. N.B. a été transfusé
avec deux poches de plasma frais congelé (a
défaut de facteur VIII) et un culot globulaire.
L’évolution ultérieure était simple avec abla-
tion des fils onze jours apres l'intervention,
bonne cicatrisation de la plaie opératoire et
régression compléete de I’'hémiparésie et de la
paralysie faciale. Le nourrisson a été revu en
consultation avec un recul d'un mois;
I’examen neurologique était normal, la station
assise était acquise.

DISCUSSION

L’'hémophilie est une maladie hémorragique
héréditaire rare sous diagnostiquée dans plu-
sieurs régions du monde notamment en
Afrique ou sur 40037 cas attendus, seulement
4421 cas sont diagnostiqués, ce qui repré-
sente 11.4% [1]. Au Bénin sur 1200 cas atten-
dus seuls 83 patients sont identifiés et 4%
avaient moins de 4 ans. La maladie se révéle
tres généralement a I'age de l'apprentissage
de la marche par des hématomes et des hé-
marthroses. En Afrique et au Bénin en particu-
lier la maladie est souvent révélée lors de la
circoncision. [2]. Le sous-diagnostic de
I’'némophilie dans les pays africains est la ré-
sultante de plusieurs facteurs : la sous infor-
mation des populations et du personnel mé-
dical sur la pathologie, le manque d’expertise
locale pour le diagnostic biologique, le
manque d’équipement adapté et la rupture
fréquente de réactif pour le dosage des fac-
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teurs VIl et IX [1]. L'hémophilie a été décou-
verte dans cette observation a I'occasion d’un
hématome sous dural chronique, ce qui est
assez rare.

Au Sénégal et en Céte d’lvoire, les hémorra-
gies extériorisées constituaient le mode de
révélation le plus fréquent des hémophilies
[6,7]. Cependant, chez ce patient, il y a eu une
occasion manquée de diagnostic lors d’un
premier épisode hémorragique aprés une
section d’un frein de langue a deux mois de
vie. Cet état de chose ne vient que confirmer
le niveau assez bas du personnel médical sur
les pathologies hémorragiques en général et
en particulier sur I’hémophilie. Un renforce-
ment de capacité s'impose dés lors. Les anté-
cédents de saignements répétés chez un frere
étaient pourtant un élément fortement évoca-
teur. L'équipe médicale devrait prendre des
mesures appropriées dés la grossesse et sur-
tout pendant I'accouchement pour déclencher
immédiatement le processus pour le dépis-
tage et la confirmation du diagnostic chez
I’enfant et sa prise en charge dés la naissance.
Une histoire familiale d’hémophilie avait aussi
été observée dans une étude faite au Sénégal
chez 53,3% de leurs patients [6].
L’interrogatoire constitue trés souvent la clé
pour suspecter le diagnostic. L'établissement
de I'arbre généalogique permet de répertorier
les sujets ayant présentés des épisodes hé-
morragiques dans la famille afin de vite sus-
pecter le diagnostic. Un traumatisme cranien
est en cause dans la majorité des hémorragies
intracraniennes chez les hémophiles [8, 10].
Dans cette observation, aucun contexte trau-
matique n’a été retrouvé malgré qu’il s’agisse
d’un saignement chronique et trés volumi-
neux, ce qui est d’ailleurs caractéristique des
hématomes sous duraux chroniques ou
I’épisode traumatique peut passer totalement
inapercu.  Ceci  suggére qu’il s'agit
d’hémorragies secondaires a des trauma-
tismes minimes et répétés.

L’'hématome étant apparu pendant la période
d’acquisition de la station assise, il est proba-
blement di a des chocs craniens minimes au
décours de chutes de la position assise a la
position couchée. Dans les pays développés
les nombreux progres réalisés dans la prise en
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charge de I’hémophilie (développement de
concentré de facteur recombinant, cryopréci-
pité, traitement prophylactique) ont entrainé
une baisse de la mortalité au cours des hé-
morragies cérébrales qui est passée de 20% a
4,5% et 2,5% [4, 8, 11]. Selon les recomman-
dations de la  Fédération Mondiale
d’Hémophilie (FMH), pour améliorer la survie
des patients hémophiles, il faut au moins 1 Ul
de Facteur VIII par habitants. L'Afrique est
encore tres loin de cette norme car au-
jourd’hui elle dispose de moins de 0.1 Ul de
Facteur VIl par habitant. Grace au programme
humanitaire de la FMH depuis 2018, 26 pays
africains dont le Bénin bénéficient de dons de
concentrés de facteurs Vil et IX [2, 3]. Cepen-
dant les ruptures fréquentes de stock ne per-
mettent pas d’assurer une prise en charge
continue des patients. L’administration pro-
phylactique de concentrés de facteurs qui est
le traitement de référence n’est actuellement
possible que dans quelques pays (Sénégal,
Mali, Mauritanie) ou les autorités gouverne-
mentales s’'impliquent dans |’achat d’'un com-
plément de stock de facteurs. A défaut de
facteur VI, la prise en charge des hémorra-
gies chez ’lhémophile nécessite I'utilisation de
grandes quantités de PFC qui ne sont pas tres
riche en facteurs de coagulation. Ce type de
transfusion massive est difficile chez un enfant
a cause de I'expansion volémique et du risque
d’cedéme aigue pulmonaire. Chez ce patient
I’évolution a été favorable grace a la transfu-
sion de PFC et de culot globulaire mais égale-
ment grace a la rapidité du diagnostic de sai-
gnement intracranien et sa prise en charge
multidisciplinaire impliquant pédiatre, neuro-
chirurgien et anesthésiste.

CONCLUSION

L'hémorragie cérébrale pouvant étre le mode
de révélation d’'une hémophilie, il faut savoir
la rechercher et la prendre en charge comme
tel en attendant la confirmation du diagnostic.
Une prise en charge multidisciplinaire malgré
les conditions insuffisantes permet
d’améliorer le pronostic des hémorragies in-
tracérébrales.
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