*Libérer

HEMOPHILIE

surveiller vos articulations .
J a

c'est protéger votre avenir




Sommaire

Page 4 Latteinte articulaire peut a long terme altérer la vie quotidienne

Page 6 Comment se manifeste une hémarthrose ?

Page 8 Que se passe-t-il lors d'un saignement articulaire ?
Page9 Comment se traduisent les degats articulaires ?
Page 10 Comment l'articulation s'abime-t-elle ?

Page 11 Quelles articulations sont concernées par le risque
d'arthropathie articulaire ?

Page 12 Comment savoir si les articulations sont atteintes ?
Page 13 A qui parler des articulations ?
Page 14 Que peut apporter la kinésithérapie ?

Page 15 Comment le traitement anti-hémophilique substitutif
réduit-il le risque articulaire ?

Page 16 Quelles activités physiques effectuer pour renforcer ses
articulations ?

Page 18 Que faire en cas d’hémarthrose ?
Page 19 Pour mieux préserver ses articulations
Page 20 Qu'avez-vous retenu ?

Page 21 Réponses

Page 22 Références




Malgré les progres des traitements anti-hémophiliques
le risque de développer 2 complications
articulaires perdure 2

Risques articulaires liés a 'hémophilie *?

LES HEMARTHROSES,

Saignements
dans l'articulation

LARTHROPATHIE,

Dégats articulaires
provoques par

la répétition des
saignements dans
l'articulation




Latteinte articulaire peut a long terme
altérer la vie quotidienne ©

Les dommages articulaires peuvent se développer
sans que l'on s'en rende compte

Les saignements ne sont pas toujours douloureux @

Larthropathie peut se développer sans ressentir
systématiquement une hémarthrose




Pour éviter ou limiter les problémes articulaires,

vous pouvez suivre quelques conseils simples

Surveillance Traitements Exercice Kinésithérapie
meédicale réguliere anti-hémophiliques physique




Comment se manifeste une hémarthrose ?

Chez les personnes atteintes d'hémophilie, la grande majorité des saignements (70 %
a 80 %) se produit dans les articulations. Ce sont les hémarthroses “. Ces saignements
peuvent survenir spontanément, ou suite a une blessure ou a des chocs lors d'une activité
physique ou sportive 59,

Que ressent-on lors d'un saignement articulaire ?

Les hémarthroses durent quelques jours. En général, leurs manifestations évoluent dans le
temps “7) :

AU DEBUT DE LHEMARTHROSE ENSUITE

Picotements
+ Chaleur accrue
de la zone

« Géne des
mouvements

Gonflement visible
de l'articulation

» Sensibilité au toucher
» Douleur brutale
au repos

Perte totale

de mouvement

Chez les trées jeunes enfants, encore incapables de verbaliser leurs symptomes, les
parents doivent rechercher la présence d'anomalies physiques ou de changements du
comportement tels que des ecchymoses, des enflures, des hésitations a utiliser un membre
ou une articulation ou des pleurs inhabituels ©.




Les ressent-on
systématiquement ?

Bien que les saignements articulaires
solent a lorigine des dommages
articulaires, les personnes qui
développent une arthropathie
hémophiliquen'ontpastoutesressenti
les symptédbmes du saignement
articulaire (douleur, gonflement...) .

En fait, il existe des saignements
qui sont trop minimes pour étre
détectés. On les appelle « micro-
saignements » ou « saignements
infracliniques » “9. Pour autant, ils
pourraient induire des dommages
articulaires, méme avec un traitement
anti-hémophilique préventif et en
l'absence d'hémarthrose visible 2219,




Que se passe-t-il lors d'un saignement articulaire ?

Les articulations dites « mobiles », telles que les genoux, les coudes ou les chevilles,
contiennent un liquide lubrifiant appelé liquide synovial qui facilite le glissement des os
l'un contre l'autre durant les mouvements 4.

La face interne des articulations est tapissée par la membrane synoviale. Elle contient
de nombreux vaisseaux sanguins qui, lorsqu’ils sont endommages, sont a l'origine des
saignements articulaires. Elle contient aussi des nerfs qui transmettent la douleur causée
par le saignement Y.

La présence de sang dans l'articulation déclenche une réaction inflammatoire au niveau de
la membrane synoviale qui se remplit de sang et se fragilise .

Anatomie de l'articulation

........ Vaisseaux
Membrane - sanguins
synoviale
Liquide
quide ... [ @ TS\ Nerfs
synovial .

Cartilage




Comment se traduisent les dégats articulaires ?

La survenue répétée d'hémarthroses peut entrainer une détérioration au niveau de
l'articulation, c'est l'arthropathie hémophilique #. Cette maladie articulaire endommage le
bon fonctionnement de l'articulation et peut la déformer de maniére irréversible .

Larthropathie hémophilique se traduit par @ :

une perte dans 'amplitude des mouvements
une déformation de l'angle de l'articulation

une diminution du volume des muscles et l'apparition de contractures dans les tissus
entourant l'articulation

une géne dans l'activité physique et certaines activités sociales
une douleur qui peut devenir extréme lors des mouvements

Les effets des dommages peuvent étre
ressentis des l'age de 10 ans, parfois plus
tot, selon la gravité des saignements et leur
répétition @4,

Latteinte articulaire peut nécessiter la pose
d'appareils orthopédiques et dortheses*
pour soutenir l'articulation douloureuse “.
Aux stades les plus avances, les dommages
articulaires peuvent nécessiter une
opération chirurgicale afin de remplacer
l'articulation par une prothése** “,

Le recours a la chirurgie orthopédique est
devenu moins fréquent depuis la générali-
sation du traitement prophylactique 2.

* Orthése : appareil destiné a corriger, maintenir, ou suppléer la déformation ou le mauvais fonctionnement d'un membre.
** Prothese : appareillage suppléant ou remplacant un organe a l'intérieur du corps.




Comment l'articulation s'abime-t-elle ?

En cas de saignements répétés, linflammation et lépaississement de la membrane
synoviale peuvent devenir permanents (ou chroniques), fragilisant celle-ci durablement “.

Il se crée dés lors un cercle vicieux dans lequel les altérations de la membrane synoviale
favorisent lapparition de nouveaux saignements et ces saignements détériorent de
nouveau la membrane synoviale, et ainsi de suite.

La présence répétée de sang dans larticulation peut conduire a des dommages au
niveau du cartilage et de 1'os, une diminution du volume des muscles et une perte de
mouvement “7),

Les dommages articulaires peuvent débuter dés le plus jeune age, méme sous traitement
préventif, en l'absence de symptdmes. Ceux-ci n‘apparaissent généralement quapres 10 a
20 ans d'évolution silencieuse et progressive @,

Effet des saignements articulaires sur le développement

de l'arthropathie 721013

Saignement Inflammation et L h'::::‘:lpﬂai“:: .

(avec ou sans |feeee- épaississement de eee Récidivedu | » altéra?:iong du

symptémes) la membrane synoviale saignement . ;
cartilage et de l'os

Membrane
synoviale
Liquide
synovial

Vaisseau

Cartilage sanguin

Os Sang




Quelles articulations sont concernées par
le risque d'arthropathie articulaire ?

Les saignements les plus fréquents se produisent au niveau des chevilles, des genoux et
des coudes . Ce sont donc ces articulations qui sont les plus exposées aux dommages
articulaires @,

Pour la plupart des personnes ayant une hémophilie recevant une prophylaxie, la cheville
est la premiere articulation au niveau de laquelle apparait l'arthropathie. Elle est le plus
souvent suivie par le genou et le coude ©@.

Toutes les articulations sont potentiellement concermées, méme si certaines sont plus
susceptibles de saigner que d'autres. C'est le cas des articulations dites « cibles ». Plusieurs
définitions de larticulation cible ont été proposeées, on considéere en générale quil s'agit
d'une articulation touchée par au moins 3 hémarthroses sur une période de 6 mois 4.

En général, une fois qu'une articulation a saigné, elle devient plus sujette aux
saignements ultérieurs. Les chevilles, genoux et coudes sont les articulations cibles les
plus fréquentes 478,
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Comment savoir si les articulations sont atteintes ?

C'est votre médecin qui peut vous le dire. Il est donc important de consulter régulierement
I'équipe soignante de votre centre de traitement de I'némophilie (CTH) afin de réaliser un
suivi de la santé de vos articulations.

Grace alexamen physique des articulations et a différents outils de radiologie (échographie,
IRM, radiographie), votre médecin sera a-méme de repérer le plus tét possible les anomalies
dues a l'atteinte articulaire et d'adapter votre prise en charge 5.

O

Examen physique Imagerie médicale




A qui parler des articulations ?

Pour évaluer la santé des articulations, pour mieux les protéger, prenez
l'habitude d'en parler avec votre équipe soignante. Votre médecin et les
infirmieres qui soignent votre hémophilie sont vos interlocuteurs privilégiés
pour évoquer votre santé articulaire.

[Is ont avec eux toute une équipe de spécialistes capables d'évaluer vos
articulations et de vous apporter les conseils et la prise en charge les plus
adapteés.

Les professionnels de santé compétents pour s'occuper de votre santé articulaire

et répondre a vos différentes questions %

06

Meédecin et infirmier/ére coordinateur/rice du CRC-MHC*

00006

Kinésithérapeute Rhumatologue Radiologue Biologiste Chirurgien Pharmacien
et médecin orthopédiste hospitalier
rééducateur

*Centre de Ressources et de Compétences Maladies Hémorragiques Constitutionnelles
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Que peut apporter la kinésithérapie ?

Aprés une hémarthrose

La kinésithérapie peut faire partie des soins effectués suite aux épisodes de saignements
articulaires “. Elle permet de soulager la douleur et de retrouver la mobilité du membre
concerné 9.

Dés que la douleur et le gonflement commencent a diminuer, vous pouvez tenter de
bouger larticulation concernée, a savoir passer dune position de repos a une position
active. Lobjectif est de retrouver progressivement une amplitude de mouvement totale en
étirant complétement le membre @,

Au long cours

A plus long terme, la kinésithérapie
aide a prévenir lapparition d'une
arthropathie  (détérioration  du
cartilageetdel'osdesarticulations) et
a entretenir le bon fonctionnement
des muscles et des articulations
U1 Le kinésithérapeute dispose de
diverses meéthodes thérapeutiques
comme l'hydrothérapie (soins par
leau), les stimulations électriques,
les ultrasons, la chaleur ou le froid “.




Comment le traitement anti-hémophilique réduit-il le
risque articulaire ?

Il existe différents traitements dans 'hémophilie : les facteurs anti-hémophiliques et les
thérapies non substitutives 19,

Les thérapies non substitutives, qui ne cherchent pas a compenser le facteur de

coagulation manquant, agissent soit 4© :

e en mimant l'action du facteur de coagulation manquant

» en limitant l'action de facteurs ayant une action opposée au facteur manquant
(anticoagulants) pour rétablir une coagulation normale.

Le traitement par facteur anti-hémophilique fournit le facteur de coagulation manquant :

facteur VIII (hémophilie A) ou facteur IX (hémophilie B) @. 1l existe 2 modalités

d’administration :

» le traitement « prophylactique « qui par des injections régulieres vise a maintenir une
quantité de facteur suffisamment élevée dans le sang “#.

o le traitement dit «a la demande» qui consiste en des injections ponctuelles,
administrées au moment des saignements .

Représentation schématique de l'évolution de la quantité de facteur

anti-hémophilique dans le sang au cours du temps

Traitement prophylactique Traitement "a la demande"

dans le sang
dans le sang

Quantité de facteur anti-hémophilique
Quantité de facteur anti-hémophilique

Temps
% Quantité de facteur anti-hémophilique < 1 %.

A chaque injection, la quantité de facteur anti-hémophilique dans lorganisme atteint un pic au
moment de l'injection puis diminue progressivement. A chague nouvelle injection, un nouveau pic
est atteint et la décroissance reprend. Lorsque la courbe se situe dans la zone colorée, la quantité de
facteur anti-hemophilique présente dans lorganisme est inférieure a 1 %.

La modélisation de lactivité du facteur de coagulation n'est pas disponible pour les traitements non
substitutifs.




Quelles activités physiques effectuer pour renforcer
ses articulations ?

La pratique d'activités physiques et de sports est recommandée pour les personnes ayant
une hémophilie. Elle aide a entretenir la force musculaire, la souplesse articulaire et l'estime
de soi 9.

Le choix de l'activité est a discuter avec votre équipe soignante afin de s'assurer de son
adéquation avec votre état de santé. Il peut étre nécessaire d'envisager des équipements de
protection ainsi que d'associer un traitement préventif #15,

De nombreuses activités physiques sont réalisables par les personnes atteintes d’hémophilie.
Elles s‘étendent des activités de la vie quotidienne — domestiques, professionnelles,
déplacements...— aux activités sportives encadrées 151819,

Il existe une catégorie particuliere d'activité physique destinée aux personnes ayant des
besoins spécifiques qui les empéchent de pratiquer dans des conditions ordinaires : c'est
l'activité physique adaptée (APA). Elle est basée sur leurs aptitudes et leurs motivations
et implique une organisation et une supervision par des professionnels de 'APA ou des
professionnels de santé ¢,

Exemples d’'activités sportives a risque “19

ERIS®O0Y

Boxe Football Hockey Lutte Rugby




Exemples d'activités sportives adaptées (aprés accord de l'équipe soignante
et avec un équipement de protection approprié si besoin) “*%

Athlétisme Badminton Course a pied Cyclisme

o

Golf Kayak Natation

Randonnée Ski de fond Tai-Chi Tennis

®

Tir & l'arc Volleyball Voile Yoga

17
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Que faire en cas d'hémarthrose ?

En cas d’hémarthrose, suivez les consignes qui vous ont été fournies par votre équipe
soignante. N'hésitez pas a prendre contact avec elle pour savoir ce que vous devez faire en

fonction de votre situation personnelle.

Dés la survenue d'une hémarthrose, l'objectif est d'arréter le saignement le plus rapidement
possible. Pour cela il est important de repérer les signes annonciateurs le plus tét possible
et d'en avertir l'équipe soignante ¥. Chez la plupart des personnes, I'némarthrose se traduit
par un picotement et une raideur au niveau de l'articulation @,

Larrét du saignement nécessite l'administration de facteur anti-hémophilique afin d'en
augmenter la quantité dans le sang et d'aider celui-ci a coaguler “#,

Le soulagement des symptomes peut se faire en appliquant le protocole RICE 7# :

o

onobilisation et glace

Mettre la jambe au repos ou immobiliser le bras
évite de faire saigner le muscle ou l'articulation
davantage.

La glace contracte les vaisseaux sanguins
(vasoconstriction) et ralentit le débit sanguin
vers la zone affectée.

La compression, obtenue en enroulant un
bandage élastique, soutient larticulation et
contribue a ralentir le saignement.

Surélever le membre au-dessus du niveau du
coeur reduit lafflux de sang vers la zone du
saignement.




Pour mieux preserver ses articulations

Votre implication active dans votre prise en charge est essentielle pour limiter au maximum
les effets de I'némophilie sur votre santé articulaire.

N'hésitez jamais a poser toutes vos questions a votre équipe soignante. C'est en ayant la
connaissance la plus compléte possible de 'némophilie, de ses effets sur vos articulations
et de l'action des traitements que vous pourrez protéger au mieux vos articulations.

Vous pouvez poser les question ci-aprés a votre équipe soignante :

» Quels exercices puis-je faire a la maison pour renforcer mes articulations ?

«  Comment optimiser mon traitement anti-hémophilique préventif ?

¢ Le traitement épisodique permet-il de prévenir l'apparition de l'arthropathie ?
« Mon traitement actuel est-il suffisant pour protéger mes articulations ?

« Que faire si une atteinte articulaire est déja présente ?

N'hésitez pas a les informer de toute suspicion d'un saignement articulaire ou de vos
difficultés éventuelles & bien suivre vos traitements.

Vous pouvez également consulter le site www.hemophileenmouvement.fr

19
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Qu'avez-vous retenu ?

1. Un saignement articulaire est-il toujours douloureux ?

O Qui
O Non

2. Qu'est-ce qu'une articulation cible ?

[0 Une articulation qui saigne souvent de maniére spontanée (> 3 hémarthroses sur 6 mois)
[0 Une articulation qui recoit souvent des chocs

3. Peut-on avoir les lésions articulaires sans le savoir ?

O Qui
O Non

4. Comment peut-on savoir que l'on a une arthropathie hémophilique ?

[0 Grace aux symptémes (douleur, géne dans les mouvements)
[0 Grace a l'examen physique et a l'imagerie médicale

5. A quel age peut survenir une arthropathie hémophilique ?

O A tout age
O A partir de 40 ans

6. L'activité physique peut-elle avoir un effet protecteur sur l'articulation ?

O Oui
O Non




Réponses
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Santé des articulations
patients et soignants partagent leurs expériences
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