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MEDICAMENT DERIVE DU SANG 

 

Classe pharmaco thérapeutique: Antihémorragiques,  

Facteur Willebrand et Facteur VIII de coagulation humain en association,  
Code ATC : B02BD06. 

 

MAJ 06/2019 Extraits EPAR - Source : EMA  révision 11 du 21/01/2019 

 

MODALITES DE PRESCRIPTION 

LISTE I 

 Médicament dérivé du sang (soumis à traçabilité). 

 Médicament soumis à une prescription hospitalière  

 Médicament inscrit sur la liste de rétrocession 

 

POSOLOGIE ET MODALITES D’ADMINISTRATION 

La prise en charge diagnostique et thérapeutique de la maladie de Willebrand doit être coordonnée 

par les médecins spécialistes de l’hémostase des Centres de Ressources et de Compétence des 

Maladies Hémorragiques Constitutionnelles (CRC-MHC) et du Centre de Référence de la MW 

(CRMW) dans le cadre de la Filière de Santé Maladies rares : Maladies Hémorragiques 

constitutionnelles (MHémo) (cf HAS/PNDS 09/2018). 

 

SURVEILLANCE des patients par un médecin spécialiste de l’hémostase. 

 

TRAITEMENT A DOMICILE : la décision doit être prise par le médecin traitant qui doit s'assurer 

qu’une formation appropriée concernant les modalités d’administration a été dispensée et est 

réévaluée de façon régulière 

 

Suivi du traitement :  

 Pendant le traitement : détermination du taux du facteur VIII afin de mieux définir la dose à 

administrer et la fréquence des perfusions.  

 Réponse au facteur VIII : variation possible d’un patient à l’autre en termes de demi-vie et de 

récupération  nécessité d’ajuster les doses chez les patients présentant un déficit ou une 

surcharge pondérale.  

 Dans le cas d’une intervention chirurgicale: suivi du traitement de substitution par des analyses 

de la coagulation (activité plasmatique du facteur VIII). 
 

Modalités d’administration  

 Voie intraveineuse 

 Injection « lente » à un débit ne dépassant pas 6ml/minute. 

 

 

 

 

 

 

 

https://www.ema.europa.eu/documents/product-information/voncento-epar-product-information_fr.pdf
https://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/application/pdf/2018-10/pnds_texte_court_mw__vf_mis_en_forme.pdf
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Posologie 

 
 

Indication 

Posologie recommandée / voie d’administration  

Maladie de von Willebrand (MVW) 
 

 Calcul de la dose en fonction du nombre d’UI de FVW :RCo.  

 1UI/kg de FVW :RCo fait augmenter le taux plasmatique de FVW :RCo de 0,02UI/ml (2%). 

 Cible : il convient d’obtenir des concentrations de FVW :RCo > 0,6UI/ml (60%) et de FVIII :C >0,4UI/ml (40%). 

 Adaptation de la dose et la durée du traitement en fonction de l'état clinique du patient et des taux plasmatiques en 

FVW: RCo et FVIII-C. 

 

Traitement des 

saignements à 

la demande 

 

40 à 80 UI/kg de FVW: RCo 

(correspondant à 20-40 UI de FVIII: C/kg) 

 

Patient atteint d’une MVW type 3 : dose initiale nécessaire de 80UI/kg 

Prévention des 

hémorragies 

pendant ou 

après une 

intervention 

chirurgicale 

Injection à débuter 1 à 2h avant l’intervention, 

suivi d’une dose appropriée toutes les 12 à 24h 
 
N.B : Après 24 à 48h de traitement, une diminution des doses administrées et/ou une augmentation des intervalles 

posologiques ou l’utilisation d’un FVW contenant un faible taux de FVIII, devront être envisagées afin d’éviter un 

augmentation excessive des taux de FVIII :C) 

Traitement 

prophylactique 

25 - 40 UI /kg de FVW:RCo, 1 à 3 fois par semaine. 

 

< 12 ans : 40 - 80 UI/ kg de FVW:RCo, 1 à 3 fois par semaine. 

 

Patients adultes présentant des saignements gastro-intestinaux ou ménorragie : des intervalles de 

doses inférieurs ou supérieurs peuvent être nécessaires.  

Hémophilie A 
 

 Calcul de la dose en fonction du nombre d’UI de FVIII :C. 

 1UI de FVIII est équivalente à la quantité de FVIII dans 1 ml de plasma humain normal. 

 Adaptation de la dose et la durée du traitement de substitution en fonction de la sévérité du déficit en FVIII, de la 

localisation et de l’ampleur de l’hémorragie et de l’état clinique du patient. 

 

Traitement des 

saignements à 

la demande 

1UI/kg de FVIII fait augmenter l’activité plasmatique de FVIII d’environ 2% par rapport à l’activité 

normale (récupération in vivo 2UI/dL). Le calcul de la dose à administrer selon la formule suivante :  

UI nécessaires = poids corporel [kg] x augmentation souhaitée du FVIII [% ou UI/dl] x 0,5 

 

En cas de survenue de l’un des évènements hémorragiques suivants, l’activité du FVIII ne doit pas 

être inférieur à l’activité plasmatique indiquée pour la durée du traitement correspondante. Le tableau 

peut notamment être utilisé à titre indicatif pour établir la posologie lors d’épisodes hémorragiques et 

en chirurgie 
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Traitement 

prophylactique 

A long terme : 20 à 40UI de facteur VIII par kg de poids corporel tous les 2 à 3 jours 

 

Population pédiatrique : il peut être nécessaire de raccourcir les intervalles d’administration de la 

dose ou d’administrer des doses plus élevées. 

 

INTERACTIONS MEDICAMENTEUSES 

(Sources : EMA/EPAR et Thésaurus ANSM 03/2018) 

 

Aucune interaction du FVW et du FVIII avec d’autres médicaments n’a été étudiée. 

 

En l’absence d’études de compatibilités, ne pas mélanger avec d’autres médicaments. 

 

MISES EN GARDE SPECIALES ET PRECAUTIONS D’EMPLOI 

 

Hypersensibilité 

 Informer les patients sur les 1ers signes d’hypersensibilité (urticaire généralisée, 

oppression thoracique, sifflements respiratoires, hypotension, anaphylaxie …)-

Interrompre immédiatement l’administration, si symptômes d’hypersensibilité 

apparaissent. 

 En cas de choc : instaurer le traitement médical standard  

Vaccination 
Une vaccination appropriée (hépatite A et B) des patients recevant régulièrement 

des facteurs de coagulation est recommandée. 

Complications liées 

au cathéter 

Prendre en compte, en cas d’utilisation d’un dispositif d’accès veineux central 

(DAVC), le risque de complications liées au DAVC (notamment infections locales, 

bactériémie et thrombose sur cathéter). 

Evènements 

cardiovasculaires 

Risque d’augmentation des risques cardiovasculaires chez les patients présentant des 

facteurs de risque cardiovasculaires. 

Présence de sodium 
 Jusqu’à 14,75 mg (0,64 mmol) de sodium par flacon dans les présentations avec 250 

UI FVIII/ 600 UI FVW (5 ml solvant) et 500 UI FVIII/ 1200 UI FVW (5 ml 

https://www.ema.europa.eu/documents/product-information/voncento-epar-product-information_fr.pdf
https://ansm.sante.fr/var/ansm_site/storage/original/application/a90a7e83a649086c46aa73ea1f9e1b56.pdf
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solvant). 

 Jusqu’à 29,50 mg (1,28 mmol) de sodium par flacon dans les présentations avec 500 

UI FVIII/ 1200 UI FVW (5 ml solvant) et 1000 UI FVIII/ 2400 UI FVW (10 ml 

solvant) 

MALADIE DE VON WILLEBRAND 

Evènements 

thrombotiques 

 Surveiller les premiers signes de thrombose chez les patients présentant des 

facteurs de risque. Instaurer des mesures de prévention contre les thrombo-embolies 

veineuses conformément aux recommandations. 

 Surveiller étroitement les taux plasmatiques de FVIII: C (en raison du risque 

d’augmentation excessive lors d’un traitement prolongé, susceptible d’accroître le 

risque d’évènements thrombotiques. Des mesures anti thrombotiques doivent être 

envisagées le cas échéant).  

Anticorps 

neutralisants 

Des anticorps neutralisants (inhibiteurs) contre le FVW peuvent apparaître chez les 

patients souffrant de la MVW notamment de type 3. Chez les patients avec un taux 

élevé d’inhibiteurs, le traitement peut être inefficace mais également conduire à des 

réactions anaphylactoïdes (d’autres options thérapeutiques doivent être envisagées). 

 

Si les niveaux d’activité plasmatiques attendus pour le FVW :RCo ne sont pas 

atteints ou si l’hémorragie n’est pas contrôlée malgré l’administration d’une 

dose appropriée  rechercher la présence inhibiteur du FVW par un test 

biologique approprié.  

HEMOPHILIE A 

Anticorps 

neutralisants 

Le risque de développer des inhibiteurs du FVIII est corrélé à la gravité de la maladie 

ainsi qu’à l’exposition au facteur VIII, ce risque étant le plus élevé au cours des 20 

premiers  jours d’exposition (rarement après les 100 premiers jours d’exposition). 

Des cas de réapparition d’inhibiteurs (faible titre) ont été observés après le 

changement d’un FVIII pour un autre, chez les patients préalablement traités ayant 

plus de 100 jours d’exposition et des antécédents de développement d’inhibiteurs. 

 

Surveillance étroite pour détecter l’apparition d’inhibiteurs de FVIII par un 

suivi clinique et des tests biologiques. 

 

Si le taux de FVIII attendu n’est pas atteint ou si l’hémorragie n’est pas contrôlée 

par une dose adéquate  rechercher par un dosage la présence inhibiteur du 

FVIII. 

 

Chez les patients avec un taux élevé d’inhibiteurs, le traitement en FVIII peut être 

inefficace et d’autres options thérapeutiques doivent être envisagées. Le suivi de tels 

patients doit être effectués par des médecins expérimentés dans la prise ne charge de 

l’hémophilie et des inhibiteurs du FVIII. 

 

FERTILITE GROSSESSE ALLAITEMENT 

Aucune donnée disponible sur le site du CRAT le 11/06/2019 

 Maladie de von Willebrand Hémophilie A Niveau de preuve 

Grossesse et 

Allaitement 

A évaluer au cas par cas 

 Risque accru d'événements 

hémorragiques chez ces patientes 

lors de l’accouchement 

A n’utiliser qu’en 

cas de nécessité 

absolue 

Chez l’homme et 

l’animal : pas de 

données 

Fertilité Chez l’homme et l’animal : pas de données 

 

 

http://lecrat.fr/medicament.php
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CENTRES DE REFERENCE Source : ORPHANET 02/2019, Centre de référence MHemo) 

 

ORPHA:98878 Hémophilie A 

ORPHA:903 Maladie de von Willebrand 

 

PARIS 

CHU Paris - Hôpital 

Necker-Enfants Malades 

Centre de Ressources et de Compétences Maladies 

Hémorragiques Constitutionnelles - CRC-MHC 

CHU Paris - Hôpital 

Robert Debré 

Centre de Ressources et de Compétences Maladies 

Hémorragiques Constitutionnelles - CRC-MHC 

CHU Paris Centre - 

Hôpital Cochin, Site 

Cochin 

Centre de Ressources et de Compétences Maladies 

Hémorragiques Constitutionnelles - CRC-MHC 

CHU Paris-GH St-Louis 

Lariboisière F.Widal - 

Hôpital Lariboisière ok 

Centre de Référence de la Maladie de Willebrand - Site 

constitutif 

LE CHESNAY 

Centre hospitalier de 

Versailles - Hôpital André 

Mignot 

Centre de Ressources et de Compétences Maladies 

Hémorragiques Constitutionnelles - CRC-MHC 

LE KREMLIN 

BICÊTRE 

GHU Paris-Sud Hôpital de 

Bicêtre 

Centre de Ressources et de Compétences Maladies 

Hémorragiques Constitutionnelles - CRC-MHC 

 

http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&type_list=clinics_search_simple_shd&data_id=3497&Maladie%28s%29/groupes%20de%20maladies=Maladie-de-von-Willebrand&search=Clinics_Search_Simple&ChdId=3497&Clinics_Clinics_Search_diseaseGroup=maladie-willebrand&Clinics_Clinics_Search_diseaseType=Pat&Clinics_Clinics_Search_country=FR&Clinics_Clinics_Search_CnsType=n&Clinics_Clinics_Search_age=Both&Clinics_Clinics_Search_GeographicType=Cnt
https://mhemo.fr/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&type_list=clinics_search_simple_shd&data_id=13895&Maladie(s)/groupes%20de%20maladies=Hemophilie-A&title=Hémophilie%20A&search=Clinics_Search_Simple&ChdId=13895&Clinics_Clinics_Search_diseaseGroup=Hemophilie&Clinics_Clinics_Search_diseaseType=Pat&Clinics_Clinics_Search_CnsType=n&Clinics_Clinics_Search_age=Both&Clinics_Clinics_Search_country=FR&Clinics_Clinics_Search_GeographicType=Cnt
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&type_list=clinics_search_simple_shd&data_id=3497&Maladie(s)/groupes%20de%20maladies=Maladie-de-von-Willebrand&title=Maladie%20de%20von%20Willebrand&search=Clinics_Search_Simple&ChdId=3497&Clinics_Clinics_Search_diseaseGroup=Willebrand&Clinics_Clinics_Search_diseaseType=Pat&Clinics_Clinics_Search_CnsType=n&Clinics_Clinics_Search_age=Both&Clinics_Clinics_Search_country=FR&Clinics_Clinics_Search_GeographicType=Cnt
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=21577&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=21577&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=37374&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=37374&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=25347&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=25347&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=45258&Centres%20experts=Reference-centre-for-Willebrand-disease---Constitutive-site&title=Reference%20centre%20for%20Willebrand%20disease%20-%20Constitutive%20site&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=45258&Centres%20experts=Reference-centre-for-Willebrand-disease---Constitutive-site&title=Reference%20centre%20for%20Willebrand%20disease%20-%20Constitutive%20site&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=21592&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=21592&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=48451&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/www/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=48451&Centres%20experts=Ressources-and-Competence-Centre-for-constitutional-bleeding-disorders---CRC-MHC&title=Ressources%20and%20Competence%20Centre%20for%20constitutional%20bleeding%20disorders%20-%20CRC-MHC&search=Clinics_Search_Simple

