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Contextualisation \
Le déficit en facteur XIII (FXII) de la coagulation est une maladie
constitutionnelle hémorragique tres rare, de transmission autosomigque
récessive, favorisée par la consanguinite. Les formes homozygotes sont tres
rares. Il se manifeste cliniguement par des signes hemorragiques variés, dont
les plus caractéristiques: 1’hémorragie ombilicale neonatale, hemorragies

Intracraniennes (HIC) spontanees, saignements post-traumatismes. .. /

g ODbjectifs A

L’objectif de ce travail est d’illustrer une série de 8 cas de déficit en FXIII de

la coagulation des patients diagnostiqués au sein de notre laboratoire.
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Etude retrospective.

v Durée de 5 ans: du 01/01/2020 au 22/09/2024.

v Incluant les patients recus pour suspicion de troubles d’hémostase et
presentant un deficit en FXII1 de coagulation diagnostiqués au sein de
notre laboratoire.

v Les données epidémiologiques dont 1’age, le sexe et les signes cliniques

Meéthodes

ont été recuelillis a partir des reqgistres et du systeme informatique de

\validation biologique du laboratolre. /

Reésultats obtenus
Durant la période de cette etude, 8 cas de déficit en FXIII de coagulation ont été
répertories:

Répartition des réesultats en fonction du sexe
37,50% sexe ration H/F=1,66 62,50%

Répartition des resultats selon l'age

O O
Nombre de cas (%)
Nouveau-né 3 37,5
Enfant 4 50,0
Adulte 1 12,5

REPARTION DES RESULTATS SELON LE TAUX DE FXIlI
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Cliniquement, des signes hémorragique (5 cas) tel purpura, ménométrorragie ont eté
rapporte pour les deficit mineur ou moderé en FXIII, des signes plus caractéristiques (3
cas) ont eté rapporte pour les deficit séveres (taux <10%) tel hemorragie a la chute du
cordon, hématome sous dural, hematome de la cuisse avec sensation de gonflement et
difficulte de flexion du genou

é A

Le deficit en FXIII represente une anomalie
genétique tres rare dont la prévalence a 1’échelle
mondiale est de l'ordre de 2 par million
d'habitants [1,2]. Plusieurs études ainsi que le
registre International Rare Bleeding Disorders
Database ont montre que les formes séveres
sont révelées dans la majorité des cas par des
hémorragies a la chute du cordon ombilical en
période neonatale ou des HIC spontanées
lorsque le taux plasmatigue du FXIII était
comprise entre 0 et 10,9%. D’autre types des
saignements modeérés étaient rapportées tel
ecchymoses, gingivorragies et
menometrorragies pour des taux en moyenne de
2,6% (0-23,7%). Enfin, pour des taux en
moyenne de 16,8% (0-37,1%) seulement des
complications hémorragiques post-traumatique

Discussion

ou post-chirurgical étaient rapportées [3].
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s Conclusion A
e deficit en FXIII malgré sa tres faible prevalence reste une anomalie qu'il faut évoquer devant des signes hemorragiques inhabituelles en période néonatale a la chute du cordon, HIC... Les cas séveres diagnostiqués
- doivent debuter un traitement prophylactique permettant de prevenir les complications séveres et de garantir aux femmes enceintes une grossesse a terme [4]. )
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