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que nous aspirons avec un double objectif : rendre la 
vie plus simple au patient et décharger les consultations 
spécialisées.
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Apport du score ISTH-BAT
dans la classification phénotypique et le dépistage des 

thrombopathies constitutionnelles

R. MESSAOUDI, H. TOUHAMI, 
Hématologie, Faculté de Médecine,
Université Ahmed Benbella, Oran. 

Inherited defects of platelet function are a heterogeneous 
group on clinical, prognostic and therapy. They require a 
regional and national epidemiological approach to have 
a large number of patients to draw conclusions. Their 
approach can only be national to gather the maximum 
number of cases and to have valid conclusions. In the 
meantime, we start with a regional study. While waiting 
for studies carried out on important cohorts, is it possible 
to adhere to their prognostic and/or diagnostic scores 
belonging to haemorrhagic diseases of similar sympto-
matology? We studied the prognosis and/or screening 
contribution of the ISTH-BAT score to the management 
of inherited platelet disorders. The ISTH-BAT score, 
which is an element of the positive diagnosis and at the 
same time the prognosis of Von Willebrand disease. Sta-
tistical tests used are sensitivity calculation according to 
Bayes theorem, and correlation coefficient calculation (r) 
by Pearson test. The ISTH-BAT score allows us to screen 
95% of our patients with inherited platelet disorders, has 
a very high positive predictive value and allows us to 
exclude some patients from the indication of expensive 
screening tests, in addition to its value in the prognostic 
classification of platelet disorders in minor, moderate 
and severe form.

Abstract

Résumé
Les thrombopathies constitutionnelles (TC) consti-
tuent un groupe de maladies héréditaires rares, orphe-
lines, très hétérogènes sur le plan clinique, pronostic et 
thérapeutique. Il n’existe pas encore de facteurs ou clas-
sification pronostiques, ni d’algorithme de traitement 
des TC. Leur approche ne peut être que nationale pour 
regrouper le maximum de cas et avoir des conclusions 
valables. En attendant cela, nous commençons par une 
étude régionale. En attendant des études réalisées sur des 
cohortes importantes, est-il possible de leur adapter des 
scores pronostiques et/ou diagnostiques appartenant 
à des pathologies hémorragiques de symptomatologie 
similaires ? Nous avons étudié l’apport pronostique et/
ou de screening du score ISTH-BAT à la prise en charge 
des thrombopathies constitutionnelles. Le score ISTH-
BAT est un élément du diagnostic positif et en même 
temps du pronostic de la maladie de Willebrand. Les 
tests statistiques utilisés sont le calcul de la sensibilité 
selon le théorème de Bayes, et le calcul du coefficient 
de corrélation (r) par le test de Pearson. Le score ISTH-
BAT permet de dépister 95% des nos patients atteints 
de TC, il a une valeur prédictive positive très élevée et 
nous permet d’exclure certains patients de l’indication 
de tests de dépistage coûteux, en plus de sa valeur dans 
la classification pronostique des TC en forme mineure , 
modérée et sévère.

>>>   Mots-clés et Abréviations : 
Thrombopathies constitutionnelles, scores cliniques 
hémorragiques, ISTH-BAT, classification pronostique, 
Thrombasthénie de Glanzmann, JBS = maladie de Jean 
Bernard Soulier, MH = Maladie de May Hegglin.

>>>   Key-words : 
Inherited platelet disorder, haemorrhagic clinical 
scores, ISTH-BAT, prognostic classification, Glanz-
mann thrombasthenia, Jean Bernard Soulier’s disease, 
May Hegglin’s disease.
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Introduction 
Les thrombopathies constitutionnelles constituent un 
groupe hétérogène de maladies plaquettaires respon-
sables de manifestations hémorragiques de gravité très 
variable. Le problème des thrombopathies est dans leur 
morbidité, mais surtout dans leur impact sur la santé du 
patient par la fréquence et la gravité de certains épisodes 
hémorragiques.
Sur le plan pratique, devant tout syndrome hémorra-
gique, le praticien doit rechercher le caractère hérédi-
taire, et les signes évocateurs d’un trouble de l’hémos-
tase primaire. Les principales manifestations sont les 
saignements cutanéomuqueux à répétition survenant 
le plus souvent dès les premières années de la vie et 
parfois dès la naissance. La recherche attentive du ca-
ractère familial de la symptomatologie hémorragique 
est indispensable. Malgré le développement des moyens 
diagnostiques, on constate des insuffisances en matière 
d’outils d’évaluation du risque hémorragique ainsi que la 
quantification des symptômes hémorragiques (phéno-
type hémorragique, gravité d’une épistaxis et de ménor-
ragie). Ceci rend difficile, voire impossible, l’élaboration 
de conduites à tenir thérapeutiques et encore moins 
d’établir des algorithmes ou des consensus de traite-
ment.
Nous nous sommes inspirés de l’exemple de la maladie 
de Von Willebrand, dont beaucoup de symptômes 
cliniques sont similaires de ceux des thrombopathies, et 
où le score ISTH-BAT est reconnu par la Société Interna-
tionale d’Hémostase et de Thrombose ISTH pour avoir 
une valeur pronostique et diagnostique pour appliquer 
d’autres scores appartenant à d’autres pathologies à nos 
patients atteints de thrombopathies constitutionnelles.

Patients et méthodes 
La population de notre étude se compose de patients 
résidents depuis plus d’une année dans les wilayas de 
l’Ouest Algérien, Il s’agit d’une étude rétrospective, 
prospective et pronostique des thrombopathies consti-
tutionnelles dans l’Ouest algérien (2010-2013).
Critères d’inclusion : tout patient résidant dans une des 
wilayas de l’Ouest algérien et qui présente un syndrome 
hémorragique congénital, de type trouble de l’hémos-
tase primaire en rapport avec une pathologie plaquet-
taire fonctionnelle : thrombopathie constitutionnelle 
de type thrombasthénie de Glanzmann (TG), maladie 
de Jean Bernard Soulier (JBS), thrombopathie de May-
Hegglin (MH), ou toutes autres thrombopathies consti-
tutionnelles quels que soit l’âge et le sexe de ces patients. 

Le diagnostic biologique est établi par l’agrégation pla-
quettaire ou par cytométrie en flux.
Critères d’exclusion : Sont exclus de notre étude les 
thrombopathies acquises qu’elles soient médicamen-
teuses ou auto-immunes, la maladie de Von-Willebrand, 
le purpura thrombopénique auto-immun et le purpura 
vasculaire.
Le score ISTH-BAT est un test diagnostic et pronostic, 
il permet une appréciation clinque de la sévérité du sai-
gnement chez les patients atteints de maladie de Wille-
brand. 
Ce score a été validé pour la maladie de Von-Willebrand. 
Nous l’avons utilisé pour les thrombopathies constitu-
tionnelles. L’ISTH- BAT est actuellement approuvé par 
la Société Internationale de Thrombose et d’Hémostase. 
Ce score a été validé en 2011 par l’ISTH. Le score ISTH-
BAT est un test diagnostic. Une valeur ≥ 4, associée à la 
consanguinité et une activité cofacteur à la ristocétine 
RCO : FVW basse, permet de poser le diagnostic positif 
d’une maladie de Willebrand. Nous nous sommes pro-
posés de l’appliquer dans la démarche diagnostique des 
thrombopathies constitutionnelles. En plus de sa valeur 
diagnostique dans la maladie de Willebrand, le score 
ISTH-BAT permet d’identifier 3 groupes pronostiques : 
un phénotype sévère prédictif d’un risque hémorragique 
à répétition pour un score ISTH-BAT > à 10, un phéno-
type modéré pour un score hémorragique entre 5-10 et 
un phénotype mineur pour un score hémorragique < 5. 
Cependant est-ce que le score ISTH-BAT possède une 
valeur pronostique pour les thrombopathies constitu-
tionnelles ? Pour répondre à cette question nous nous 
sommes proposés de l’appliquer à tous les patients de 
notre série.

Résultats 
La majorité des patients ont été recrutés au niveau du 
CHU d’Oran soit 32 cas, au CHU de Sidi-Bel-Abbès 
(7 cas), à l’EHS pédiatrique de Canastel (5 cas), à l’EPH 
de Béchar (4 cas), à l’EPH de Mascara (3 cas), à 
Saida (3 cas), à Mostaganem (2 cas), à Tlemcen (2 cas), 
à Tiaret (2 cas) et 1 cas à Ain-Temouchent, soit au total 
61 cas dont 34 patients atteints de thrombasthénie de 
Glanzmann, 18 patients Jean Bernard soulier , 8 patients 
May-Hegglin et un syndrome de Scott.
L’ISTH-BAT est un score approuvé par la Société inter-
nationale de Thrombose et Hémostase et validé en 2011 
par l’ISTH pour la maladie de Willebrand. Il est com-
posé de 14 items. (Questionnaire ISTH- BAT : [2]).

Figure 1 : Classe de sévérité ISTH-BAT dans les thrombopathies 
constitutionnelles.

La moyenne du score ISTH–BAT est de 11 ± 5 avec des 
extrêmes entre 4 et 24. 
29 patients (48%) ont un score supérieur à 10 (classe 
sévère), 29 patients ont un score entre 5 et 10 (classe 
modérée) et seulement 3 patients (5 %) ont un score 
inférieur à 5 (classe mineure).
La recherche de classification pronostique de la T.G et de 
la maladie de J.B.S selon le score hémorragique ISTH-BAT 
(score Several Bleeding Assessment Tools (BAT) : Le score 
ISTH-BAT supérieure à 10 identifie les formes sévères qui 
représentent 18 cas (53%) au cours de la T.G. ; 10 cas (56%) 
au cours de la maladie de J.B.S. Le score ISTH-BAT entre 
5 et 10 définit les formes modérées chez 15 (41%) patients 
au cours de la T.G ; 8 (44%) patients au cours de la maladie 
de J.B.S. Ce score inférieur à 5 définit les formes mineures 
chez un patient au cours de la TG, et aucun patient au 
cours de la maladie de J.B.S.

Tableau 1 : Classification pronostique de la T.G et la maladie de J.B.S 
selon le score ISTH-BAT.

Il n’y a que 8 patients qui sont atteints de maladie de 
May-Hegglin, dont 7 sont issus de la même famille. 
Malgré le fait que 7 patients soient issus de la même 
famille, 2 d’entre eux ont été classés en formes mineures 
selon le score ISTH-BAT, 5 autres en formes modérées 
et 1 patient en forme sévère.
 Corrélation des scores ISTH-BAT et nombre d’épisodes 
hémorragiques : Chez les 60 patients atteints de throm-
bopathies, la moyenne du nombre d’épisodes hémorragiques 
est plus élevée dans la classe pronostique ISTH-BAT sévère, 

(4 épisodes par an) ; par rapport à la classe modérée, (2,5 
épisodes par an) ; et mineure ,(1 épisode par an). Cette 
différence est statistiquement significative (P<0,05). 
Tableau 2 : Moyenne de nombre d’épisodes hémorragiques/an dans les 
3 classes pronostiques ISTH-BAT (34 T.G, 18 J.B.S, 8 M.H).

Pour la T.G., la moyenne du nombre d’épisodes hémor-
ragiques par an est de 3 dans la classe pronostique ISTH-
BAT modérée, 4 dans la classe sévère. La différence est 
statistiquement significative (P<0,05). Alors que chez 
les patients atteints de J.B.S, la moyenne du nombre 
d’épisodes hémorragiques est de 1,5 dans la classe pro-
nostique GLATIT modérée, 5 dans la classe sévère. La 
différence est statistiquement significative (P<0,05).
Nous allons étudier la corrélation du score hémor-
ragique ISTH-BAT avec le taux d’hémoglobine et le 
volume plaquettaire moyen selon le test de corrélation 
de Pearson. Ceci afin de démontrer leurs impacts sur la 
sévérité du score hémorragique pronostique ISTH-BAT.
Recherche de corrélation entre les scores pronostiques 
ISTH-BAT et le taux d’hémoglobine : On note une in-
version de la corrélation entre le taux d’hémoglobine et 
le score pronostique ISTH-BAT. Plus le taux d’hémo-
globine est bas, plus le score ISTH-BAT est élevé selon 
l’équation de la régression suivante :  Score 
ISTH-BAT = -0,397 (taux d’hémoglobine) +14,99. La 
corrélation entre le score ISTH-BAT et le taux d’hémo-
globine est très significative p=0,037.

Figure 2 : Corrélations entre le score ISTH-BAT et le taux 
d’hémoglobine

T.G(34) J.B.S(18)
 Classes 
< 5 : Mineur 1 (3%) 0 (0%)
5-10 : Modéré 15 (44%) 8 (44%)
> 10 : Sévère 18 (53%) 10 (56%)
Total 34 (100%) 18 (100%)

Nombre 
d’épisodes/an

Score ISTH-BAT N=60 Moyenne p
Mineur (<5) 3 1

0,013Modéré (5-10) 28 2,5
Sévère (> 10) 29 4

Corrélation score ISTH-BAT et le taux d’hémoglobine
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Figure 3 : Corrélation entre le score ISTH-BAT et le VPM

Apport de l’association ISTH-BAT et consanguinité 
au dépistage des thrombopathies constitutionnelles : 
Rappelons que pour la maladie du Von-Willebrand la 
démarche diagnostique repose sur un score clinique 
hémorragique ≥ 4, la mise en évidence d’une notion de 
transmission héréditaire de la maladie et le diagnostic 
biologique. L’application de cette démarche aux throm-
bopathies constitutionnelles donne les résultats suivants.
Tableau 3 : Tableaux croisés entre l’ISTH-BAT et la consanguinité

La sensibilité du score ISTH-BAT seul à dépister les 
thrombopathies constitutionnelles est de 95 %. La sen-
sibilité de l’association ISTH-BAT et la consanguinité 
comme outil de dépistage est de 82 %. Seule, la sensi-
bilité de la consanguinité n’est que de 86 %. Le pour-
centage de faux négatif est de 5% pour l’ISTH-BAT, et 
de 17% pour la consanguinité, donc la sensibilité de la 
consanguinité seule n’est pas bonne pour le dépistage 
d’une thrombopathie constitutionnelle.

Discussion 
Pour établir le pronostic clinique et la démarche thé-
rapeutique, la mesure du phénotype hémorragique 
est essentielle dans la pratique quotidienne de l’héma-
tologiste. Ce sont les facteurs pronostiques qui vont 
permettre au clinicien d’avoir un pronostic précis de la 
maladie de chacun ; puis de justifier le choix d’une pre-
mière ligne thérapeutique puis d’une seconde ligne et 
guider les cliniciens dans le suivi de ces patients à court, 
moyen et long terme. Parmi ces mêmes scores, certains 
se sont révélés être des outils très précieux pour aider à 
identifier les patients qui nécessitent un dépistage à la 
recherche d’une thrombopathie.

Le score ISTH-BAT appliqué 
aux thrombopathies constitutionnelles  
Nous avons appliqué le score hémorragique ISTH-BAT 
validé pour la maladie de Von Willebrand aux thrombo-
pathies constitutionnelles. Le phénotype hémorragique 
est classé selon le score ISTH-BAT en 3 classes : un phé-
notype modéré pour un score hémorragique inférieur à 
5, un phénotype modéré pour un score hémorragique 
compris entre 5 et 10 et un phénotype sévère prédictif 
d’un risque hémorragique à répétition pour un score 
ISTH-BAT supérieur à 10. Ceci aide à établir une stra-
tégie thérapeutique en fonction de chaque phénotype 
(selon Federici AB et al 2014).
L’application du sore ISTH-BAT à notre série de throm-
bopathies constitutionnelles montre un score égal ou 
supérieur à 10 chez la moitié des patients au cours de la 
thrombasthénie de Glanzmann soit 53 % (18). Au cours 
de la maladie de Jean Bernard Soulier nous avons 55,5% 
de patients (10) avec un score égal ou supérieur à 10. Au 
cours de la maladie de May-Hegglin, nous avons une 
patiente avec un score à 12. 
Pour les patients dont le score est égal ou supérieur à 
10, donc de pronostic sévère, ils peuvent présenter un 
phénotype hémorragique sévère. Pour leur prise en 
charge, tout en appliquant l’algorithme de traitement, ce 
pronostic nous incite à être très attentifs au résultat et 
à son efficacité. Une très faible proportion de patients 
avec un score ISTH-BAT inférieur à 5 sont de phéno-
type mineur : 2 patients (soit 25%) atteints de la maladie 
de M.H, un patient au cours de la T.G et aucun patient 
au cours de la maladie de J.B.S.
Corrélation entre l’ISTH-BAT et le taux d’hémoglobine 

Consanguinité
Non Oui Total

Score 
ISTH-BAT < 4 2 1 3

≥ 4 8 49 57
Total 10 50 60

Taux de concordance 
ISTH-BAT / consanguinité 85%

Sensibilité de l’association 
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et le Volume Plaquettaire Moyen : Certains facteurs 
influencent le score hémorragique ISTH-BAT à savoir 
le taux d’hémoglobine et le volume plaquettaire moyen. 
Plus l’hémoglobine est basse plus le score ISTH-BAT est 
élevé. Nous avons aussi démontré la relation propor-
tionnelle entre le volume plaquettaire moyen et le score 
ISTH-BAT. 
L’étude de ces deux facteurs (Hb, VPM) va dans le sens 
de l’hypothèse physiopathologique soutenant que si 
la masse sanguine est basse les plaquettes circulent au 
centre du vaisseau et ne peuvent pas assurer l’hémostase 
correctement. Ceci entraine un allongement du temps 
de saignement et influence directement sur le phéno-
type hémorragique. 
Les plaquettes avec volume plaquettaire moyen élevé 
(macro-plaquettes) ne circulent pas à proximité de 
l’intima vasculaire, mais plutôt au centre des vaisseaux 
entrainant une diminution de leurs potentiels d’inte-
raction avec le sous-endothélium. Ceci est aggravé par 
la diminution de la masse sanguine et explique l’allon-
gement du temps du saignement comme décrit par 
Althaus K et al 2009.

Figure 4 : Dans le vaisseau, les plaquettes de taille normale circulent 
très proche de la paroi du vaisseau, tandis que les plaquettes géantes 
ont tendance à circuler dans le centre du vaisseau sanguin. Le nombre 
de globules rouges réduits diminuent également le nombre de pla-
quettes qui circulent près de la paroi vasculaire, les forces de cisail-
lement élevé maximalisent l’adhérence des plaquettes à l’endothélium 
sous la dépendance du facteur de Von Willebrand [12]. 

L’étude du score hémorragique ISTH-BAT et le nombre 
d’épisodes hémorragiques (taux de saignement) nous 
permettent une appréciation exacte de l’importance du 
saignement. 
Il est clair que la présence d’un saignement sévère 
devrait être distinguée d’un saignement mineur ou 
modéré. Nous avons montré que la quantification des 
saignements est étroitement liée aux nombres d’épi-
sodes hémorragiques. Les deux définissent la gravité de 

la maladie. Ceci permet une nouvelle approche pour 
améliorer la validité et l’utilité de la quantification de 
saignements pour le diagnostic et la gestion des saigne-
ments au cours des thrombopathies constitutionnelles. 
Ceci nous permet de conclure que l’utilisation des 
scores en pratique clinique possède une place parti-
culière dans l’évaluation initiale du risque hémorragique 
par leurs apports pronostiques, et permet d’adopter une 
stratégie thérapeutique dès le départ, et le suivi à court et 
à long terme.
L’étude de la sensibilité du score ISTH-BAT dans le dé-
pistage des thrombopathies confirme sa valeur dans le 
dépistage de la T.G., la maladie de J.B.S et la maladie 
de May-Hegglin. Par contre la consanguinité n’oriente 
pas le diagnostic de thrombopathie, ceci pourrait être 
expliqué par l’effectif réduit et le mode de transmission 
récessif de la maladie. En présence d’un tableau 
clinique évocateur et d’un arbre généalogique en faveur 
du caractère héréditaire d’un syndrome hémorragique, 
le score ISTH-BAT est aussi utile pour le dépistage que 
certains examens paracliniques de dépistage (les temps 
de saignements, la rétraction du caillot à la reptilase). 
C’est pour cela que nous proposons la généralisation de 
l’utilisation de ces scores pour une quantification exacte 
des hémorragies et de leur gravité et préciser le phéno-
type hémorragique, pour le pronostic et le dépistage des 
thrombopathies. 

Conclusion  
Le score hémorragique ISTH-BAT constitue un excellent 
outil pour le pronostic et le screening de nouveaux 
patients avec symptomatologie hémorragique. L’utilisa-
tion des scores hémorragiques devrait être généralisée 
à tous les centres de diagnostic et de prise en charge 
des syndromes hémorragiques. Car le questionnaire 
ISTH-BAT permet d’obtenir une quantité importante 
d’informations cliniques très utiles pour le pronostic 
et le screening. Pour toutes ces raisons nous pouvons 
dire en accord avec Astermar KJ 2009 ; que les scores 
hémorragiques et l’incidence de saignements chez le 
patient sont probablement parmi les compétences les 
plus importantes à acquérir au cours des formations en 
hémostase. Le score ISTH-BAT, très simple, basé sur les 
renseignements fournis par l’interrogatoire et l’examen 
clinique minutieux, sera mis à la disposition de tout cli-
nicien qui souhaite améliorer le dépistage et avoir des 
outils pour établir une stratégie thérapeutique adaptée 
à chaque patient et dans chaque thrombopathie. Certes, 
il présente des limites et des risques d’erreur. Mais ceci 
n’est pas l’apanage des seuls tests et scores cliniques, 
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tous les tests biologiques présentent des précisions, des 
risques d’erreurs, des avantages et des inconvénients. 
Ceci est très connu en hémostase pour les différents temps 
de saignements, temps d’occlusion plaquettaire, rétraction 
du caillot et les autres tests. En fait, la meilleure assurance 
est offerte par les complémentarités des éléments cli-
niques et des éléments biologiques car elle donne une 
sorte de contrôle interne.

Abréviations
TC = thrombopathies constitutionnelles, 
TG = thrombasthénie de Glanzmann ; 
JBS= maladie de Jean Bernard Soulier ; 
MH = Maladie de May Hegglin.
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Diagnostic phénotypique de la 
maladie de Von Willebrand type 1
dans la région d’Oran

D. BENLALDJ, M.A. MOUEDEN, F. SEGHIER,
Service d’Hémobiologie et banque de sang,
CHU Benaouda Benzerdjeb, Oran.

Von Willebrand disease (VWD) is the most common 
constitutional bleeding disorder in the world, it is a result 
of von Willebrand factor abnormality (VWF). The VWF is 
a very complex multimeric glycoprotein. VWD disease 
is inherited autosomal dominant sometimes recessive 
but can also be acquired. Our study was conducted at 
the heamobiology and blood bank department of Oran 
University Hospital. A total of 53 patients were diagnosed 
including 32 patients presenting a VWD type 1 and 21 a 
Low Von Willebrand, the sex ratio is 0.36. The average 
age of diagnosis is 25.84 years for type 1 and 18.28 for low 
Von Willebrand. The consanguinity and the presence of 
a bleeding family history is found in half of the patients. 
Bruising and epistaxis followed by menorrhagia and oral 
haemorrhage are the most common bleeding described 
by patients. We found a significant difference between 
the mean values of the Bleeding Score, the partial throm-
boplastin time (TCA), the VWF cofactor VWF:RCo, the 
VWF antigen VWF:Ag, and the factor VIII FVIIIc between 
the patients VWD type 1 and low Von Willebrand. Diagno-
sis of von Willebrand disease type 1 is difficult because it’s 
subject to over-diagnosis, under-diagnosis or misdiagno-
sis. According to Bayes theorem, which is a probabilistic 
mathematical approach, our diagnostic approach dia-
gnoses VWD type 1 with a minimum probability of 80% 
and this probability is 50% for low Von Willebrand

Abstract

Résumé
La maladie de Von Willebrand (VWD) est la maladie 
hémorragique constitutionnelle la plus fréquente dans 
le monde, elle est due à une anomalie du facteur Von 
Willebrand (VWF) qui est une glycoprotéine multimé-
rique très complexe. Cette maladie est de transmission 
autosomique dominante, parfois récessive mais peut 
aussi être acquise. Notre étude a été réalisée au niveau 
du service d’hémobiologie et banque de sang du CHU 
Benaouda Benzerdjeb d’Oran. Au totale 53 patients ont 
été diagnostiqués dont 32 présentent une VWD type 1, 
et 21 une VWD type 1 probable ; le sexe ratio homme 
femme est de 0,36. L’âge moyen du diagnostic est de 
25,84 ans pour le type 1 ; et 18,28 pour le type 1 probable. 
La notion de consanguinité et la présence d’antécédents 
familiaux est retrouvée chez la moitié des patients. Les 
ecchymoses et les épistaxis suivis des ménorragies et 
hémorragies buccales sont les signes cliniques les plus 
fréquemment décrits par les patients. Nous retrouvons 
une différence significative entre les valeurs moyennes 
du Bleeding Score, du temps de céphaline TCA, de 
l’activité VWF cofacteur de la ristocétine VWF:RCo, du 
taux VWF antigène VWF:Ag et du taux de facteur VIII 
FVIIIc entre les patients de type 1 et type 1 probable. 
Le diagnostic de la maladie de Von Willebrand type 1 
est problématique, étant sujet à un sur-diagnostic, à 
un sous-diagnostic ou à un diagnostic erroné. Selon le 
théorème de Bayes qui est une approche mathématique 
probabiliste, notre démarche diagnostique nous permet 
un diagnostic de type 1 avec une probabilité minimum 
de 80%, et cette probabilité est de 50% pour le type 1 
probable.
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