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Merci a Anne Lienhart et a Hervé Chambost pour leur précieuse contribution au groupe jusqu’en 2025
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Saisine BNDMR, dénombrement des
cas féminins d’hémophilie et des
porteuses symptomatiques, nouveaux
codages Orphanet/Bamara
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Projets en cours ou a venir du GT

Enquéte de pratiques et évolution
des recours au DPN/DPI pour

Etudes I’hnémophilie sévere et modérée

Facteurs de
risque d’"HPP
primaire et
secondaire |

Dépistage et
prévention de
I'anémie
gestationnelle

|

|

Suites du projet GIDEHAC

(outil prédictif, facteurs de variabilité...)

chez conductrices d’HA

« Filles/femmes conductrices d’hémophilie »
“§\- 4 réunions en 2025
,é (2 visios, 2 présentielles)

FVIII chromo/Chrono
Hemo-Supp GIDEHAC

(S. Désage) (T. Bourgeteau)J

%;aé d avancement
e /éwgiefd
Post-partum et

hémophilie (suites de
I’étude Hemo-Supp)

Education
(ETP, informations...)

Programme d’ETP transversal
sur «Saignements Utérins
Anormaux (SUA)» (MHEMO,

Brochures d’information aux
apparentés pour favoriser les
enquétes familiales et 1leres
venues au CRC-MHR

AFH, 3 CRMR)

Cf poster congrés SFTH Lyon 2025
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F8 gene variants influence the response to
desmopressin in hemophilia A carriers
Benoit Guillet,”-* Rosefine d"Oiron,®* Marc Trossaert,® Bénédicte Wikaut,® Brigitte Fa n-Petesch,” Blrglt Frotscher,® Fablenne Vaolat,”

Laurent Ardillon,'” Stéphanie Désage,"’ Céline Falaise,' Christine Biron-.ﬁ.ndreanl 3 Wincent Cussac, Bngltte Tardy,'®
Yoann Huguenin,'® Hervé Chambost,'” Sophie Bayart,' Sabine-Marie Castet,”® and Xavier Delavenna'®

Inclusion de 361

filles/femmes conductrices

Réponse absolue = Complete

14 centres
investigateurs

3,0 0,5 = Ppartielle 11,3
H Nulle

L

96,5

Age (ans),

médian [min-max]

25[1-74]

Sévérité HA familiale
(% cohorte totale)

Sévere (42%), modérée (15%)
et mineure (41%)

Taux FVIII basal (IU.mL?),
médian [min-max]

46,5
0,34 [0,08 - 0,65]

Taux VWF basal (IU.mL?),
médian [min-max]

0,76 [0,32 - 2,05]

Ratio FVIII/VWF,
médian [min-max]

0,43[0,08-1,10] Compleéte : FVIIl 20,5 Ul.mL

Compléte : Rdt 23

Groupe sanguin
(% cohorte totale)

Partielle : 0,3< FVIII < 0,5 Ul/mL?

0 (61,4%)
Nulle : FVIII <0,3 Ul.mL

Non O (38,6%)

Dose de DDAVP perfusée (ug/Kg),
médiane [min-max]

0,3[0,2-0,4]

Réponse relative

42,2

Partielle : 2< Rdt FVIII < 3
Nulle : Rdt FVIII <2
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* Etude GIDEHAC

* Profils PK/PD des FVIII et VWF post-DDAVP chez les
conductrices d’"HA et recherche de facteurs influengant.

Modele PK/PD post-DDAVP des VWF et FVIII
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