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Résumeé

Objectif Présenter des recommandations sur la prise en charge des patients
qui ont obtenu des scores élevés avec l'outil d’autoévaluation des saignements
(Self-BAT) ou qui présentent d’'autres symptomes hémorragiques, en milieu de
s0ins primaires.

Sources de l'information Des sources de recherche primaire, des articles

de revues cliniques, et des entrevues avec du personnel de recherche, des
hématologues et des médecins de famille ont servi a produire les ressources
sous forme d’affiches et d’un guide de référence.

Message principal Parmi les recommandations sur la prise en charge d'un
patient dont les scores au Self-BAT sont élevés ou qui présente d’autres
symptomes hémorragiques figurent les suivantes : passer en revue les résultats
du Self-BAT pour clarifier les symptomes pertinents, effectuer les tests
diagnostiques de laboratoire initiaux et gérer les symptomes de base. Il faut se
servir de son jugement clinique pour déterminer la nécessité d’'une demande de
consultation en hématologie, mais il y a lieu d’envisager une telle démarche si les
scores liés aux saignements sont anormaux ou si les options de gestion initiales
ne sont pas efficaces. Il est justifié que certains symptdmes hémorragiques
soient évalués par un gastroentérologue, un obstétricien-gynécologue ou un
otorhinolaryngologiste.

Conclusion Les professionnels des soins primaires devraient examiner
rigoureusement les résultats du Self-BAT et les recommandations de prise en
charge connexes dans le cas d’un patient qui a un score élevé ou présente
d’autres manifestations hémorragiques. Lexamen comprend la clarification
des symptomes pertinents, les analyses de laboratoire pertinentes laboratoire
et 'éducation du patient. Les options thérapeutiques pour la gestion des
symptomes devraient étre envisagées, tout en le reconnaissant lorsqu’il
s'impose de demander une consultation en hématologie.

es troubles hémorragiques symptomatiques héréditaires sont courants

dans la population canadienne, et leur prévalence se situe a environ

1 sur 1000'. Les troubles hémorragiques comme la maladie de Wille-
brand (MdW) ont pour caractéristiques un saignement excessif ou prolongé
causé par des blessures mineures, des soins dentaires, des interventions
chirurgicales ou autres; une tendance aux ecchymoses; une épistaxis; un
saignement dans la cavité buccale; et un saignement musculosquelettique
chez les personnes gravement touchées'2. En outre, les femmes en particu-
lier peuvent avoir une ménorragie, une hémorragie post-partum, et d'autres
symptdmes obstétricaux et gynécologiques?*.
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Points de repére
du rédacteur

» Loutil d’autoévaluation des
saignements (Self-BAT) est une
version conviviale pour le patient
du BAT de la Société internationale
de la thrombose et de 'hémostase
qui a été validé comme outil

de dépistage des troubles
hémorragiques héréditaires.

» Des scores de 4 ou plus chez les
hommes et de 6 ou plus chez

les femmes sont considérés

comme anormaux, et ces scores
positifs laissent présager un

trouble hémorragique héréditaire.
Par ailleurs, des scores normaux
n'excluent pas toujours la présence
d’un trouble hémorragique, surtout
chez les hommes et les enfants,

qui n'ont peut-étre pas déja eu
d’épisodes de saignements. Ily a
lieu d’user de son jugement clinique
lorsqu’on envisage une demande de
consultation en hématologie.

» Les professionnels des soins
primaires devraient passer
rigoureusement en revue les
résultats de l'outil Self-BAT avec
les patients pour assurer un
traitement efficace et en temps
opportun. Cet examen devrait
inclure la clarification des
symptomes pertinents, les analyses
de laboratoire pertinentes et
'éducation du patient.
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Malgré les effets négatifs des symptéomes hémorra-
giques, de multiples obstacles au diagnostic subsistent en
raison des difficultés dans le signalement de ces symp-
tdmes et dans la distinction entre des saignements nor-
maux ou anormaux®‘. Les femmes sont affectées de
maniere disproportionnée, parce que les manifestations
gynécologiques et obstétriques des troubles hémorra-
giques sont souvent difficiles a quantifier et sont fréquem-
ment négligées ou ignorées'. Lomission de reconnaitre
les symptdmes anormaux fait en sorte que de nom-
breuses femmes affectées ne sont pas diagnostiquées ni
traitées de maniére appropriée’®. Il s’ensuit une diminu-
tion de la qualité de vie sur le plan de la santé”°.

De plus, I'absence d’'un consensus international
entourant les seuils diagnhostiques, la classification et la
nomenclature pose d’autres obstacles a une évaluation
efficace des saignements et a leur gestion subséquente.
De récents efforts pour améliorer 1'évaluation du risque
et I'exactitude diagnostique, de méme que pour orien-
ter les demandes de consultation et les traitements ont
mené a I'élaboration et a la reconnaissance d’outils nor-
malisés d’'évaluation des saignements (BAT) devant ser-
vir au dépistage et au diagnostic!. Les outils BAT validés
sont des instruments utiles pour compléter I'anamnése
des patients et parfaire la demande de consultation!!!2.
Elaboré par la Société internationale de la thrombose
et de I'hémostase (ISTH) en 2010, le BAT de I'ISTH pré-
sente une série de questions et de scores dans le but
de normaliser les rapports quantitatifs des symptdmes
liés aux saignements!*>!®. Cependant, étant donné que
le BAT de I'ISTH avait été congu comme un instrument
de dépistage administré par des professionnels de la
santé, il était initialement inaccessible pour une utilisa-
tion publique généralisée.

En 2015, on a instauré le BAT autoadministré (Self-
BAT), qui inclut des modifications au BAT de I'ISTH pour
permettre a la population en général de déterminer ses
scores de saignements de maniére autonome et en
termes simples. Méme si le format du Self-BAT com-
porte ses limites, comme le fait de se fier aux souve-
nirs et le risque de saturation des scores menant a une
insuffisance dans le signalement des symptomes de sai-
gnements, cet instrument a été validé comme outil de
dépistage des troubles hémorragiques sous-jacents'®. Les
outils d'évaluation des saignements font la distinction
avec exactitude entre un saignement normal et anormal,
et leur utilisation en milieu de soins primaires est recom-
mandée par I’American Society of Hematology, I'ISTH, la
National Hemophilia Foundation et les lignes directrices
de 2021 de la Fédération mondiale de I'hémophilie’”.

En 2016, la promotion du Self-BAT par le site Web
Let's Talk Period (https://letstalkperiod.ca) a permis
d’élargir 'accessibilité de I'instrument au grand public.
En plus d’améliorer l'accessibilité et la sensibilisation
du public au Self-BAT, le site Web fonctionne simultané-
ment comme outil de transposition des connaissances

en présentant des renseignements sur les saignements
menstruels normaux par rapport aux saignements anor-
maux'8. Les médias en général, les médias sociaux et
les milieux scolaires ont fait la promotion de Let’s Talk
Period. Dés 2020, 19365 personnes au total avaient
répondu au Self-BAT, et 44 % avaient obtenu un score
de saignements anormal'.

Il est important que les médecins de famille disposent
des ressources et de l'information nécessaires pour
mettre en ceuvre le Self-BAT comme outil de dépistage,
interpréter les scores de saignements, et utiliser le Self-
BAT pour orienter les soins et les demandes de consul-
tation de manieére efficace'. Par conséquent, nous avons
proposé des sources d'information (Figures 1 et 2; les
versions imprimables sont accessibles dans CFPlus*)
pour renseigner les professionnels des soins primaires
au sujet du Self-BAT, notamment la fagon de l'utiliser
pour I'évaluation du risque, I'interprétation de ses résul-
tats, les tests diagnostiques recommandés, la prise en
charge et les consultations appropriées, de méme que
des perles cliniques pour examiner les résultats anor-
maux. Cet outil s’applique dans la pratique clinique
lorsque des personnes consultent leurs professionnels
de la santé aprés avoir obtenu un score anormal avec le
Self-BAT ou qu'elles présentent d'autres symptdmes liés
aux saignements qui laissent présager 1'existence d'un
trouble hémorragique non diagnostiqué.

Description du cas

E. A. est une femme de 22 ans qui consulte sa méde-
cin de famille apres avoir répondu en ligne au Self-
BAT dans le site Let's Talk Period. Elle a fait cette
évaluation en raison de ses saignements mens-
truels abondants et de sa carence en fer depuis la
ménarche. Elle a obtenu un score de 6 (fourchette
normale pour une femme de 0 a 5). Sa médecin de
famille ne connait pas bien le Self-BAT et veut savoir
comment le score de saignements influera sur la prise
en charge clinique.

Sources de l'information

Des ressources, sous forme d'affiches et d'un guide
de référence, ont été produites en résumant des ren-
seignements tirés de sources de recherche primaire et
d'articles de revue clinique, et en faisant la synthése de
données formelles et de rétroaction qualitative four-
nies par 10 personnes (4 membres du personnel de
recherche, 2 infirmiéres qui s’occupent de soins aux
patients atteints de troubles hémorragiques, 1 hémato-
logue et 2 étudiantes en médecine, tous de 1'Université
Queen’s a Kingston [Ontario]) qui ont été interviewées
a l'automne de 2019 pour cerner des lacunes dans la
pratique clinique.

*Les versions imprimables des Figures 1 et 2 sont accessibles a https://www.
cfp.ca. Allez au texte intégral de l'article en ligne et cliquez sur l'onglet CFPlus.
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Figure 1. Guide de référence sur les troubles hémorragiques a Uintention des professionnels des soins primaires

Troubles hémorragiques
chezlafemme

GUIDE DE REFERENCE RAPIDE POUR LES
PROFESSIONNELS DES SOINS PRIMAIRES

LET'S TALK

PERI@®D

www.letstalkperiod.ca

Symptémes d'un trouble hémorragique

Menstruations abondantes Que sont des menstruations abondantes?

® Saignements du nez fréquents _
Durent plus de 7 jours

Changement de serviette

ou de tampon nécessaire a

I'heure ou plus souvent les

jours les plus abondants

e Utiliser plus d'une serviette
ou d'un tampon a la fois

* Caillots plus gros qu'un

25 cents

Saignements causant une

carence en fer

Environ °
30 % °

des femmes

e Tendance aux ecchymoses
® Saignements de la bouche/

aprés des soins dentaires signalent des regles

abondantes a un

e Saignements excessifs Jusqu'a

15 %
d'entre elles ont
un trouble
hémorragique

moment donné dans

durant ou aprés une opération
® Hémorragie postpartum
® Saignements Gl

leur vie

sous-jacent o

® Saignements musculaires ou
articulaires

Evaluation du risque

Demander a la patiente de compléter I'outil d’autoévaluation des saigne-
ments (Self-BAT) a letstalkperiod.ca. Si les résultats sont un « score de

saignements anormal », les tests de laboratoire sont la prochaine étape.

Tests diagnostiques

Par le professionnel des soins primaires avant la consultation :
° Hémogramme complet (HC)
° Ferritine

La MdW est le
trouble

. Temps de céphaline activée (TCA)
° Temps de prothrombine (TP)

hémorragique le

plus commun et se
produit chez
~1 personne sur
1000

En hématologie, une fois que la patiente a été dirigée :
e Profil* de la maladie de Willebrand (MdW)
e Dosage de |'antigéne du VWF
e Activité du VWF
e Activité du facteur VIII
® Agrégation plaquettaire

*Peut étre prescrit dans le bilan initial en soins primaires. Il faut
mentionner qu’un profil de la MdW prescrit ailleurs que dans un
milieu spécialisé en hématologie accuse des taux de 30 % de
faux positifs en raison du transport des produits sanguins. Il faut

confirmer les résultats positifs.

Prise en charge

Faire I'essai de I'une des options de traitement suivantes et envisager une
gestion collaborative avec un hématologue (+/- OBGYN) dans votre région :

Options de traitements
hématologiques :

Options de traitements
gynécologiques :

Suppléments de fer (oraux/IV) . Contraceptifs oraux

Médicaments (acide ° Insertion d'un DIU

tranexamique, desmopressine) e Ablation de I'endometre
® Thérapie de remplacement . Hystérectomie

de facteur

letstalkperiod.ca

DIU—dispositif intra-utérin, Gl—gastrointestinal, IV—intraveineux, OBGYN—obstétricien-gynécologue, VWF—facteur de Willebrand.
Reproduit avec la permission de Let's Talk Period.
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Figure 2. Perles cliniques sur les troubles hémorragiques

Troubles hémorragiques LET'S TALK
chezla femme

GUIDE DE REFERENCE RAPIDE POUR LES i erio‘g
PROFESSIONNELS DES SOINS PRIMAIRES ' s

Perles cliniques

Passer en revue les résultats du Self-Bat avec votre patiente,
en tenant compte des perles cliniques suivantes :

1.0 Saignements du nez

+ S'il s'agit du seul symptoéme ou s'il y a des variations strictement saisonniéres, il est improbable que
ce soit un trouble hémorragique

+ S'ils se produisent toujours dans la méme narine, ce pourrait étre un probléme structurel — envisager
une consultation en ORL

2.0 Ecchymoses

+ S'il s'agit du seul symptéme, il est improbable que ce soit un trouble hémorragique

* Vérifier la liste des médicaments : AAS, AINS (naproxéne, méloxicam), ISRS, prednisone — il
n’est pas nécessaire de les discontinuer a moins que les symptémes soient trés désagréables

3.0 Coupures bénignes
* Dans le cas d'un saignement qui n'arréte pas avec une pression locale, recommander un comprimé de
500 mg d'acide tranexamique broyé dans I'eau pour former une pate et appliquer sur la blessure

4.0 Hématurie
+ Cela nest pas un symptéme commun chez les patientes ayant un trouble hémorragique léger

5.0 Saignements Gl

+ Demander une consultation en Gl - il faut investiguer un possible probléme structurel

6.0 Saignements de la bouche et 7.0 Extraction d'une dent
* Recommander un « rince-bouche » a l'acide tranexamique — comprimé de 500 mg broyé
dans 25 ml d’eau, roulé dans la bouche et craché ou avalé

8.0 Intervention chirurgicale
+ S'il s'agit du seul symptoéme, il pourrait s'agir d'une complication chirurgicale

9.0 Menstruations

* Envisager |'acide tranexamique — généralement sécuritaire et bien toléré

* Parmi les autres options de gestion figurent un contraceptif oral, I'insertion d'un DIU, une ablation
de I'endométre, I'hystérectomie

* Les anomalies utérines (p. ex. fibromes) n'excluent pas un trouble hémorragique

10.0 Grossesse et accouchement
* Le travail et I'accouchement SANS saignements considérables n'excluent pas un léger trouble hémorragique,
parce |'cestrogéne augmente la concentration plasmatique des facteurs de coagulation durant la grossesse

11.0 et 12.0 Saignements musculaires et articulaires

* Les saignements musculaires véritables sont exceptionnellement douloureux et nécessitent
habituellement une attention médicale

* Les saignements musculosquelettiques véritables sont précurseurs d'un trouble hémorragique et
méritent une demande de consultation en hématologie

13.0 Saignements dans le SNC
* Habituellement a la suite d’'un traumatisme ou d'un probléme structurel sous-jacent - faire une
anamnése rigoureuse pour le confirmer

 S'il s'agit du seul symptome, il est improbable que ce soit un trouble hémorragique

e Plusily a de symptomes, plus grande est la probabilité de I'existence d'un trouble
hémorragique — un seul symptéme pourrait ne pas justifier une consultation en hématologie

e Avant la demande — vérifier I'HC, la ferritine et la liste des médicaments

letstalkperiod.ca

AINS—anti-inflammatoire non stéroidien, DIU—dispositif intra-utérin, Gl—gastrointestinal, HC—hémogramme com-plet, ISRS—inhibiteur sélectif de la recapture
de la sérotonine, MdW—maladie de Willebrand, ORL—otorhinolaryngologie, Self-BAT—outil d’autoévaluation des saignements, SU—service d'urgence.
Reproduit avec la permission de Let's Talk Period.
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Message principal

Au nombre des recommandations sur la prise en charge
d'un patient qui a un score élevé avec le Self-BAT ou qui
présente d’'autres symptomes hémorragiques et consulte
un professionnel des soins primaires se trouvent une
revue des résultats du Self-BAT pour clarifier les symp-
tdbmes pertinents, une ordonnance de tests diagnos-
tiques initiaux en laboratoire et la gestion de base des
symptomes. Il incombe au professionnel des soins pri-
maires d'utiliser son jugement clinique pour déterminer
les seuils ou il y a lieu de demander une consultation en
hématologie, mais une telle démarche devrait étre envi-
sagée si le score de saignements est anormal ou si les
options de gestion initiales sont inefficaces.

Revue du Self-BAT avec le patient. Puisque le Self-BAT
a été élaboré et validé en tant que version administrée
par le patient du BAT de I'ISTH, qui est administré par un
professionnel de la santé, I'un ou l'autre des instruments
peut servir en milieu clinique pour passer en revue les
symptémes liés aux saignements!!¢19. Selon les 2 out-
ils, un score de 4 ou plus chez les hommes et de 6 ou
plus chez les femmes est considéré comme anormal, et
des scores plus élevés indiquent une plus grande proba-
bilité de la présence d'un trouble hémorragique hérédi-
taire'. 11 importe de signaler qu'un score de saignhements
normal n’exclut pas toujours l'existence d'un trouble
hémorragique, surtout chez les hommes et les enfants
qui n'ont pas déja eu d’'épisodes de saignements. Le juge-
ment clinique joue un rdle important dans la décision de
demander une consultation et dans la détermination des
seuils pour ce faire.

Tests diagnostiques. Les tests de laboratoire initiaux
recommandés comprennent un hémogramme complet,
le taux de ferritine, le temps de céphaline activée (TAC)
et le temps de prothrombine?®. Les mesures du temps de
céphaline activée et du temps de prothrombine peuvent
exclure des déficits en facteurs comme étant la cause des
saignements; toutefois, des résultats de tests normaux
ou un TCA allongé isolé n’excluent pas la MdW chez un
patient qui présente des symptdmes hémorragiques. Les
tests pour la maladie de Willebrand (p. ex. dosage de
I'antigéne du facteur Willebrand [VWEF], tests de la fonc-
tion plaquettaire du VWF comme ceux qui mesurent la
capacité de liaison du VWF au fragment mutant gain de
fonction de la glycoprotéine Ib et ceux qui mesurent l'ac-
tivité de coagulation du facteur VIII) peuvent étre inclus
dans le bilan demandé par le professionnel de la santé
initial ou prescrits par un hématologue, et ils peuvent
confirmer une MdW. Selon le laboratoire, les analyses
prescrites dans la communauté peuvent accuser des taux
allant jusqu’a 30 % de faux positifs, en raison de variables
antérieures a l'analyse (p. ex. effets du retard dans le
transport, ou température inappropriée lors du préle-
vement ou de l'entreposage des spécimens)!22!. 11 est

recommandé d'interpréter un résultat positif avec pru-
dence ou de demander une confirmation des résultats par
une clinique d’hématologie??>

Perles cliniques. Durant la revue des résultats du
Self-BAT avec le patient, il faudra explorer et gérer cer-
tains symptdmes. Des perles cliniques utiles pour cha-
cune des catégories de symptdémes dans le Self-BAT se
trouvent a la Figure 2 et peuvent aider dans le proces-
sus de la demande de consultation, car ce ne sont pas
tous les symptomes qui justifient une évaluation par un
hématologue ou un autre spécialiste.

La présentation des troubles hémorragiques peut
varier selon qu'il s’agit d'une population pédiatrique ou
adulte. Si un seul symptdéme chez un adulte mérite rare-
ment une consultation en hématologie, un seul chez un
enfant, comme la présence d’ecchymoses récurrentes,
des saignements lors d'interventions, une épistaxis ou
des régles abondantes, peut laisser présager un trouble
hémorragique sous-jacent.

Prise en charge. 1l existe de nombreuses options théra-
peutiques qu'un médecin de famille peut mettre a l'essai
avant ou de concert avec une demande de consultation
en hématologie ou en obstétrique et gynécologie. Les
choix de traitements hématologiques peuvent inclure
des suppléments de fer par voie orale ou intraveineuse,
des médicaments hémostatiques comme l'acide tranexa-
mique, la desmopressine ou une thérapie de remplace-
ment de facteur®. La prise en charge gynécologique pour
des régles abondantes peut comporter des contraceptifs
hormonaux, l'insertion d'un dispositif intra-utérin, I'abla-
tion endométriale ou, parfois, une hystérectomie?-2°.

Résolution du cas
La médecin de famille de F. A. passe en revue les
résultats obtenus avec le Self-BAT. En plus de
sa ménorragie et de sa carence en fer depuis sa
ménarche, F. A. a aussi des épisodes d’épistaxis et
se fait des ecchymoses facilement, sans compter un
saignement prolongé apres l'extraction d'une dent.
Aprés avoir approfondi I'anamnese, la médecin de
famille est incapable de déterminer une cause connue
pour ces multiples symptoémes hémorragiques. Par
exemple, I'épistaxis des 2 narines n’est pas causée
par des variations saisonnieres, et la patiente ne
prend pas de médicaments susceptibles d’augmen-
ter le risque de saignements. La présence de nom-
breux symptdomes hémorragiques inexpliqués porte
la médecin a croire a la présence d'un trouble hémor-
ragique héréditaire. Elle prescrit un hémogramme de
base, qui confirme une anémie ferriprive, le temps
de prothrombine est normal et le TAC est allon-
gé. Un TAC anormal et la présence de symptomes
hémorragiques incitent la médecin a prescrire un bilan
visant a dépister la MdW. Les résultats sont positifs
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et un diagnostic de la MdW est posé. Pour traiter les
symptdémes hémorragiques, elle prescrit et inseére un
dispositif intra-utérin au lévonorgestrel dans le but
de réduire les saignements et la douleur durant les
menstruations, de méme que la nécessité de prendre
des suppléments de fer. En outre, elle prescrit un vapo-
risateur nasal d’oxymétazoline pour gérer 1'épistaxis
et des comprimés d’acide tranexamique pour les épi-
sodes de saignements. Une demande de consultation
en hématologie est présentée pour la prise en charge a
long terme de la MdW et I'éducation a cet égard.

Conclusion

Il est essentiel de savoir comment interpréter un score
du Self-BAT pour faciliter le diagnostic et le choix des
recommandations de traitements. Un examen efficace
du score du Self-BAT et des symptomes hémorragiques
avec un patient peut assurer la réalisation rigoureuse
de 'anamnese et de 'examen, et permettre au médecin
de prendre des décisions centrées sur le patient en
matiere de soins de sant¢, tout en servant de guide pour
une demande de consultation appropriée aupres des spé-
cialistes pertinents. Le sous-diagnostic actuel des troubles
hémorragiques, particulierement chez les femmes, a des
conséquences considérables et évitables sur le plan phy-
sique et psychologique®. La difficulté de quantifier les
manifestations hémorragiques, le manque de consensus
entourant la nomenclature et les seuils diagnostiques, de
méme que les demandes de consultation inappropriées
en spécialités posent tous des défis a la qualité des soins
aux patients. Nous espérons que les perles cliniques et
les ressources présentées ici faciliteront I'intégration du
Self-BAT dans les normes de soins aux patients qui pré-
sentent des symptdmes hémorragiques ou ont obtenu
des scores élevés au Self-BAT. Les recommandations
particuliéres aux symptdmes, les bilans diagnostiques
initiaux, la gestion des symptomes et la clarification des
seuils de consultation en hématologie présentés dans le
guide permettront aux professionnels des soins primaires
de mieux répondre aux besoins des personnes atteintes
de troubles hémorragiques héréditaires et d'alléger la
morbidité gradce a des interventions plus efficaces. De
futurs travaux de recherche devraient évaluer I'efficacité
de T'outil de référence a l'appui de l'intégration du Self-
BAT dans la prise en charge des patients en pratique cli-
nique et aider a combler les lacunes actuelles dans la
gestion des troubles hémorragiques. %
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