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INTRODUCTION 

 

La maladie de von Willebrand représente la pathologie à risque hémorragique la 

plus répandue. Elle est causée par une anomalie de synthèse et/ou de structure du 

facteur von Willebrand impliqué dans l’hémostase et est responsable de troubles 

plus ou moins sévères allant de la simple ecchymose à l’hémorragie interne.  

La cavité buccale est directement concernée par ces saignements spontanés mais 

aussi provoqués lors d’actes invasifs tels que les injection d’anesthésiques et les 

extractions dentaires. Les mesures habituelles d’hémostase sont parfois 

insuffisantes face au risque hémorragique de ces patients et dès leur plus jeune 

âge, le chirurgien-dentiste devra adapter sa prise en charge qu’elle soit au cabinet 

dentaire ou hospitalière.  

Nous rappellerons dans un premier temps les particularités de l’hémostase chez 

l’enfant. Après une introduction de la maladie, nous aborderons les mesures de 

prise en charge en pédodontie pour finir par la présentation d’un cas clinique pris 

en charge au CHU de Toulouse. 
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I. LES SPECIFICITES DE L’HEMOSTASE CHEZ 
L’ENFANT 

 Généralités  

L’hémostase est définie comme l’ensemble des mécanismes physiologiques qui 

permet la prévention et l’arrêt des hémorragies en cas de lésion de la paroi 

vasculaire.  

Elle met en jeu différents acteurs que nous allons rappeler brièvement :  

- La paroi vasculaire et plus particulièrement le sous endothélium qui participe 

au phénomène thrombotique lorsqu’il se trouve en contact avec la lumière 

vasculaire via le facteur de von Willebrand (FVW) et le collagène. 

- Les plaquettes qui font intervenir leurs récepteurs de surface et leurs 

secrétions. 

- Le FVW qui est une glycoprotéine plasmatique synthétisée par les cellules 

endothéliales de la paroi vasculaire et les mégacaryocytes, puis stockée 

dans les cellules endothéliales, dans les plaquettes et enfin sécrétée dans la 

circulation au cours de l’activation plaquettaire. 

- Le fibrinogène qui est une protéine soluble synthétisée par le foie, substrat 

final de la coagulation qui est transformé en fibrine insoluble par la thrombine. 

Ce phénomène peut être subdivisé en trois étapes distinctes mais imbriquées et 

dépendantes l’une de l’autre. Ces étapes sont finement régulées par des activateurs 

et inhibiteurs plasmatiques circulants, ainsi nous pouvons décrire 3 étapes que nous 

allons détailler :  

1. L’hémostase primaire, qui est un mécanisme d’urgence, débute par une 

vasoconstriction reflexe qui va permettre de concentrer les substances 

hémostatiques sur la zone lésée. L’adhésion des plaquettes via le FVW au 

collagène du sous endothélium suivie de leur activation conduit à l’agrégation 

des plaquettes les unes aux autres grâce au fibrinogène et donc à la 

formation du clou plaquettaire (ou thrombus blanc) ayant une durée de 3 à 5 

minutes. (Figure 1)  
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Figure 1: Physiologie de l’hémostase primaire issue du site mhemo.fr (1) 

 

2. La coagulation plasmatique, ou hémostase secondaire, qui vient renforcer le 

clou plaquettaire trop fragile pour subsister sous cette forme. En 5 à 10 min, 

une cascade enzymatique mettant en jeu les facteurs de la coagulation se 

met en place, aboutissant à la formation de thrombine qui va permettre la 

conversion du fibrinogène soluble en réseau de fibrine insoluble et ainsi 

constituer l’armature du caillot.  

 

3. La fibrinolyse, assurant secondairement la dégradation enzymatique de la 

masse fibrino-plaquettaire par fixation de plasminogène aux molécules de 

fibrine donnant la plasmine, qui va être responsable de la dégradation de la 

fibrine en produit de dégradation de la fibrine (PDF) en 48 à 72h.(1–3)  
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Ainsi la brèche vasculaire est restaurée et la perméabilité vasculaire rétablie. Nous 

savons que ce mécanisme est complexe et varie donc selon l’état physiologique et 

la maturité de l’organisme.  

Il existe des spécificités liées à la cavité buccale. Les facteurs présents dans la 

salive ont une action fibrinolytique qui peut perturber l’hémostase en provocant petit 

à petit la lyse du caillot. De plus, même si le processus cicatriciel est identique, il 

sera plus précoce et rapide pour la muqueuse que pour le tissu cutané.(4) 

 

 Les particularités physiologiques de l’hémostase 
chez l’enfant 

 

L’enfant ne peut pas être considéré comme un « adulte miniature », en effet la 

balance hémostatique de l’enfant est différente de celle de l’adulte.(5)  

A la fin des années quatre-vingt, M. Andrew et coll. ont étudié le système 

hémostatique des nouveau-nés et des nourrissons nés à terme ou prématurés et 

ont démontré qu’il s’agissait d’un processus évolutif.(6) Ces études leur ont permis 

d’observer que le temps de saignement était significativement plus long chez les 

enfants en comparaison à l’adulte, jusqu'à environ 10 ans.(7) Les taux de la plupart 

des paramètres de la coagulation à la naissance étaient multipliés par deux arrivé 

à l’âge adulte, en tenant compte des valeurs plus faibles chez les prématurés en 

comparaison aux enfants nés à terme. Excepté les taux de facteur VII ou de protéine 

C qui atteignaient leur valeur adulte a l’âge de 16ans, les autres paramètres 

l’atteignaient en seulement quelques mois après la naissance. De plus, il est 

intéressant de noter que les concentrations plasmatiques de prothrombine chez 

l'enfant sont 10% à 20% inférieures à celles des adultes.   

Les taux plasmatiques du FVW quant à eux, étaient significativement plus élevés 

chez les nouveau-nés que chez les adultes, pour atteindre un taux comparable 

après seulement un an de vie. De plus, il existe une différence significative entre les 

taux de FVW chez les sujets du groupe sanguin O et ceux des groupes non-O.(8)  
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Les complications thromboemboliques chez l’enfant sont si rares lors de chirurgie 

orthopédique majeure des membres inférieurs et abdominaux, qu’aucune 

prophylaxie anticoagulante n’est nécessaire alors qu’elle est quasi systématique 

chez l’adulte. Nous savons de plus que les événements thromboemboliques dus à 

des déficiences héréditaires en protéine C, protéine S ou l’antithrombine (ATIII) sont 

rares durant l’enfance. Il existe bien quelques complications thrombotiques chez 

l’enfant, mais elles sont la plupart du temps secondaires et révélatrices d’un trouble 

sous-jacent grave. (7) 

Pour finir le volume sanguin est, proportionnellement au poids, plus important chez 

l’enfant et le rythme cardiaque est plus rapide. La vascularisation des tissus étant 

plus importante, la cicatrisation et le remodelage sont plus rapides. Lors d’un 

traumatisme, l’œdème est plus marqué mais la récupération plus rapide.(4) 

 

En résumé, le système de coagulation chez les enfants est différent de celui des 

adultes, mais cette différence doit être considérée comme physiologique. Il n’existe 

aucune preuve que les enfants soient à risque plus élevé de problèmes 

hémorragiques que les adultes. En outre, leur risque de complications 

thrombotiques est considérablement inférieur à celui des adultes.(7) 

M.Andrew et coll. conclurent que le système hémostatique évoluait et maturait avec 

l’âge et le temps depuis le stade fœtal jusqu’à celui d’adulte, et évoquèrent pour la 

première fois le concept d’hémostase développementale (« developmental 

hemostasis »)(9). Aujourd’hui, on peut considérer que malgré des différences que 

l’on peut qualifier de physiologiques, le système hémostatique est supposé être 

similaire chez les enfants et les adultes ainsi les plages de référence établies pour 

les adultes sont donc couramment utilisées pour diagnostiquer une éventuelle 

pathologie congénitale ou acquise chez un enfant.(7) 

 

Ayant connaissance des mécanismes de l’hémostase chez l’adulte et chez l’enfant, 

nous allons nous intéresser plus spécifiquement à une pathologie peu répandue 

mais qui nécessite une prise en charge particulière comme nous le verrons plus 

tard.  
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II. LA MALADIE DE VON WILLEBRAND 

 

 Définition  

La maladie de von Willebrand (MVW) peut être définie comme « une maladie à 

risque hémorragique rare, de gravité variable, génétique, due à un défaut de la 

quantité ou de structure, et/ou de fonction d’une protéine participant à la phase 

initiale du processus de la coagulation (hémostase) appelé facteur von Willebrand, 

du nom du docteur Erik von Willebrand, médecin finlandais qui a décrit la maladie 

en 1926, en Finlande ».(10)  

Elle peut être d’origine constitutionnelle dès la naissance ou acquise(11) ayant les 

mêmes anomalies mais se développant généralement chez un sujet âgé sans 

antécédent en association avec une autre pathologie. (12) 

En effet le FVW, déjà évoqué plus tôt, a deux fonctions :  

- Il permet l’adhésion plaquettaire au collagène du sous endothélium lors de 

l’hémostase primaire. 

- De manière indirecte lors de la coagulation plasmatique, il transporte et 

assure la protection du facteur VIII (cofacteur indispensable à la 

coagulation).(13,14) 

 

 Sémiologie 

Cette pathologie se transmet de façon autosomale, ce qui veut dire 

indépendamment des chromosomes sexuels. Elle atteint les hommes et les femmes 

de façon égale et est d’expression mondiale.(10) 

Il est difficile d’estimer la prévalence exacte de cette maladie car du fait de son 

hétérogénéité, elle n’est pas toujours identifiable et accompagnée de saignement. 

Selon l’encyclopédie orphanet des maladies rares, le nombre de patients 

symptomatiques traités spécifiquement pour la MVW a été évalué à 1 sur 8000. Et 

ils seraient environ 7000 en France.  
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On peut estimer la prévalence de la MVW dans la population générale entre 0,1 et 

1% (toute forme incluse)(10,15). Les formes symptomatiques seraient plus de 

l’ordre de 0,01% avec seulement 1 cas de forme sévère (type 3) sur 1 million.(11,16) 

 

 Causes 

Nous savons que le FVW est codé par un très long gène appelé gène VWF (178kb) 

qui se trouve sur le bras court du chromosome 12. Ce gène, exprimé au niveau des 

cellules endothéliales et des mégacaryocytes code pour un précurseur nommé le 

pré-pro-VWF qui suite à plusieurs réactions physiologiques donnera un facteur de 

VW fonctionnel. (11) 

Chez les patients atteins de la maladie de VW, une altération ou mutation de ce 

gène serait responsable d’une anomalie de constitution ou de nombre du FVW. 

D’autres gènes peuvent également jouer un rôle dans la régulation de concentration 

de ce facteur dans le sang circulant. Cette anomalie peut être transmise à la 

descendance ou acquise lors de comorbidités. (10,15) 

 

 Symptômes 

La MVW se manifeste le plus souvent par des hémorragies cutanéomuqueuses 

spontanées telles que des épistaxis, purpuras cutanéomuqueux, ménorragies, 

hémorragies du post partum ou gastro intestinales, gingivorragies mais aussi 

provoquées secondaires à une intervention. Dans les cas les plus sévères, des 

hématomes ou hémarthroses peuvent également apparaitre (MVW de type 3). Les 

répétitions des saignements peuvent entrainer une anémie en fer. 

La symptomatologie est très polymorphe (10,11). En effet, au sein de cette 

pathologie, on distingue 3 phénotypes différents, afin de les identifier il a été mis en 

place la classification internationale suivante :  

-  Type 1 qui correspond à un déficit quantitatif partiel en VWF qui n’est pas 

altéré.  
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Dans la vie courante, il s’agit d’une forme généralement asymptomatique 

avec présence de saignements légers ou modérés tel que les ecchymoses, 

gingivorragies, pétéchies, épistaxis par exemple (Figure 2 et 3). Un 

saignement plus prolongé en cas de coupure mineure et des ménorragies 

pour les femmes. Mais il devient important de la diagnostiquer car en cas de 

chirurgie, accouchement ou traumatisme, les risques hémorragiques 

deviennent graves. 

 
Figure 2 : Photo intrabuccale de pétéchie jugale (17) 

 

- Type 2 qui lui représente un déficit qualitatif car bien que présent en quantité 

normale (ou légèrement diminuée) sa structure est altérée. La 

symptomatologie se rapproche de celle du type 1 mais pouvant être plus 

marquée pour certains sous types. Il comporte lui-même quatre sous-types :  

 2A : défaut d’interaction du FVW avec les plaquettes de par un 

défaut de multimérisation du facteur. 

 2B : interaction plaquettaire dans la circulation sanguine 

aboutissant à un déficit en plaquettes par élimination. 

 2M : défaut d’interaction du FVW avec les plaquettes. 

 2N : mauvaise interaction avec le facteur VIII en diminution 

dans la circulation sanguine (à différencier de l’hémophilie A).  
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- Type 3, équivaut à un déficit quantitatif mais complet cette fois en FVW mais 

aussi en facteur VIII. Plus rare (moins de 5% de la population) mais aussi 

plus grave, les complications hémorragiques sont toujours de forme sévères 

(hémorragies du système nerveux central, amygdalienne ou digestive)(15). 

 

 

Figure 3 : Photo d’un enfant atteint de gingivite hémorragique (18) 

 

 

Comme vu plus haut, la transmission de la mutation se fait généralement sur un 

mode autosomal (indépendamment des chromosomes sexuels) dominant excepté 

pour les types 3, 2N et 2A qui se fait de façon récessive (Figure 4). 
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Figure 4 : Schéma du mode de transmission héréditaire de la maladie (19) 

Pour les types 1 et 3 les mutations géniques sont réparties sur l’ensemble du gène 

et plus proches des sites fonctionnels d’interaction pour les types 2.(11,15) 

 

 Diagnostic 

 Positif  

Le diagnostic clinique s’effectue chez les patients présentant des saignements 

inexpliqués ou anormalement importants, signalés ou découverts de manière 

fortuite.  

Le médecin (pédiatre, hématologue…) dispose d’un questionnaire afin d’identifier 

d’éventuels antécédents hémorragiques personnels et/ou familiaux. Il existe 

également un questionnaire standardisé validé pour la maladie permettant de 

donner un score hémorragique. 

Par la suite, il est important d’évaluer la sévérité de la maladie en s’intéressant à la 

fréquence et à l’impact des symptômes (transfusions nécessaires, anémie 

ferriprive…) au cours de la vie du patient. (11)  
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En plus des tests biologiques de première intention (numération plaquettaire, temps 

de saignement, temps de céphaline activée et temps d’occlusion des plaquettes) et 

afin de diagnostiquer la maladie mais aussi d’en déterminer le degré, un dosage par 

prise de sang du FVW est réalisé. Le taux de FVW (ainsi que l’analyse de sa 

structure multimérique), celui de facteur VIII (et sa capacité à se lier au FVW) celui 

du cofacteur de la ristocétine (exprimant la capacité du VWF à se lier aux 

plaquettes) le test de liaison au collagène et le test de fonction plaquettaire 

permettent d’identifier le type ou sous type de maladie. (Figure 5 et 6) 

 

 

Figure 5 : Pyramide inversée illustrant les variations de taux de FVW (20) 

 

Le diagnostic n’est pas toujours aisé et les examens doivent être répétés car des 

variations intrinsèques sont possibles et même chez des cas pathologiques, les taux 

peuvent se normaliser au cours de variations physiologiques (grossesse, 

infection…)(15,21).  
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Figure 6 : Exemple de schéma récapitulatif des différents tests diagnostiques de la 
MVW issue du site web STAGO (21)  

 

 Différentiel  

Le diagnostic différentiel principal est à faire avec l’hémophilie, seule les analyses 

biologiques permettent de conclure (le taux de facteur VIII est diminué chez les 

hémophiles type A tandis que les autres tests spécifiques sont normaux) mais 

parfois elles doivent être plus poussées notamment pour les sous types 2N. Ainsi 

les dosages permettent d’écarter de simples défauts de facteurs de la coagulation, 

d’agrégation plaquettaire…  

Il faut aussi différencier la MVW constitutionnelle et acquise qui apparait 

secondairement à une autre pathologie (syndrome lympho-myelo prolifératif, 

cancers ou maladies auto-immunes) et qui présente des anticorps dirigés contre le 

FVW (19). 

D’autre part, dans la pseudo MVW (thrombopathie), on peut identifier une 

augmentation de l'affinité de la GPIb plaquettaire pour le FVW et une thrombopénie 

variable. 

De plus, nous savons que les individus de groupe sanguin O ont un taux de FVW 

plus bas.(14,15,22)  
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 Traitements actuels 

La MVW ne se guérit pas. Mais nous savons que pour nombre de patients, la prise 

en charge peut être réduite à de simples mesures hémostatiques telles que 

comprimer une plaie ou les narines en cas d’épistaxis. La recherche d’un traitement 

susceptible d’interférer avec l’hémostase est impérative. 

Nous avons à disposition des médicaments adjuvants (Figure 7) :  

- Anti fibrinolytiques type acide tranexamique Exacyl®, Spotof ®, 

- Hémostatiques d’appoint type Coalgan®, Algosteril®,   

- Pommade cicatrisante HEC®,  

- Mèches résorbables à base de cellulose oxydée, 

- Pommade type Hemoclar® ou contenant de l’arnica, 

- Traitement des carences en fer (oral ou IV).  (12,15,22–24) 

 

 

Figure 7: Médicaments ou dispositifs médicaux susceptibles d’être utilisés dans le 
traitement des manifestations hémorragiques de la MVW issue de la HAS (25) 

Mais lors de situations invasives ou de symptômes hémorragiques, une 

thérapeutique transitoire plus spécifique dépendant du type de maladie est mise en 

place.   
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La desmopressine, copie synthétique de l’hormone humaine vasopressine, est le 

principal traitement préventif et curatif employé lors de saignements anormaux chez 

les types 1 et quelques type 2 répondeurs (2A, 2M, 2N). Elle entraine une libération 

dans le sang circulant de FVW et de facteur VIII stockés dans les cellules 

endothéliales. L’administration se fait par voie intraveineuse (Minirin®) ou sous 

cutanée à l’hôpital ou par inhalation nasale (Octim® Spray) et les supplémentations 

devront être espacées de 12h pour permettre à l’organisme de renouveler ses 

stocks en facteurs. Son usage est contre indiqué chez les patients de moins de 

2ans. Du fait de son action antidiurétique les apports liquidiens seront maitrisés (pas 

plus de 20mL/kg/j chez l’enfant). Il est indispensable d’effectuer au préalable des 

tests thérapeutiques afin d’évaluer la réponse du patient. (22) (Figure 8) 

Pour certains patients non répondeurs de types 2 (2B) et 3, la réponse à la 

desmopressine est variable voire nulle et nécessite souvent l’administration par voie 

intraveineuse de FVW humain purifiés de substitution (Wilfactin®) plus ou moins 

associés au facteur VIII (Dérivés du plasma humain Voncento®). (26) (Figure 8) 

 

 

Figure 8 : Options thérapeutiques pour les patients atteints selon le type de MVW 
(26) 

 

 Evolution et pronostic 

C’est une maladie qui ne se guéri pas et qui peut être fatale en cas d’une mauvaise 

gestion du risque hémorragique. Pour les patients suivis dans un centre hospitalier 

spécialiste de l’hémostase, le pronostic est favorable même pour les cas les plus 

sévères de la maladie.(22)  
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 Aspects psychologique 

L’Association française des hémophiles (AFH) est une Association agrée reconnue 

d’utilité publique ayant pour rôle d’informer d’aider et de défendre les droits des 

personnes atteintes de pathologies hémorragiques rares telles que l’hémophilie, la 

MVW, les pathologies plaquettaires et autres déficits de la coagulation. Au sein 

même de l’AFH, une commission de patients atteints de MVW est individualisée. 

On compte près de 24 comités régionaux en France portés par l’AFH destinés à 

éduquer et soutenir les personnes atteintes et leur proches.(19,25) 

 

 Impact sur notre pratique 

En tant que chirurgien-dentiste omnipraticien, nous sommes rarement confrontés à 

des cas pédiatriques de MVW d’autant plus en pédodontie. Nous devons prendre 

contact avec le médecin spécialiste avant de commencer les soins et/ou adresser 

à un chirurgien-dentiste pédiatrique. 

Notre rôle est primordial dans la prévention du risque hémorragique oral par 

l’enseignement de l'hygiène bucco-dentaire, les dépistages fréquents, la réalisation 

de soins dentaires, les traitements orthodontiques, et les extractions dentaires dans 

de bonnes conditions.(23)  

Le seul risque qui va directement nous concerner est le risque hémorragique, plus 

ou moins accentué par le stress. Ce sont des patients à risque de saignement plus 

ou moins élevé face auxquels nous devrons prendre des mesures particulières afin 

d’éviter de mettre le patient en danger, mais aussi pour nous permettre d’exercer 

de manière apaisée en maitrisant le saignement. Selon la sévérité du cas, nous 

allons voir comment adapter notre pratique en tenant compte du lieu, de l’acte, de 

la durée de l’intervention, du matériel, de l’attitude, du suivi et des prescriptions.  
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III. PRISE EN CHARGE ODONTOLOGIQUE DES 
PATIENTS PEDIATRIQUES ATTEINTS DE LA 
MALADIE DE VON WILLEBRAND 

 

 Au quotidien : conseils pour l’enfant et ses parents 

 La prévention 

Nous avons un rôle important à jouer quant à la prévention, afin de limiter les 

problèmes parodontaux et de conserver au maximum les dents dans le futur, dans 

le but de limiter nos interventions invasives. Il a été démontré qu’une mauvaise 

hygiène buccale entraine une prédisposition au développement de gingivites et 

caries nécessitant la mise en place de soins, extractions et autres procédures à 

risque hémorragique. (27) 

- Brossage : Dès leur apparition nous conseillons un brossage des dents 2 fois 

par jour avec une brosse à dent souple et du dentifrice adapté à l’âge de 

l’enfant. Il est aussi possible de compléter ce geste avec l’utilisation de 

brossettes et fil inter dentaire. 

- Alimentation : Nous mettons en garde les parents quant à la consommation 

excessive d’aliments sucrés ou acides et leur donnons des consignes 

hygiéno-diététiques telles que supprimer ces aliments avant le coucher. 

- Bilans dentaires : Nous effectuerons des contrôles réguliers tous les 6mois. 

- Les sealants : Selon les recommandations, nous réaliseront un scellement 

des sillons au niveau des premières et deuxièmes molaires permanentes 

chez les patients de moins de 20ans à risque carieux élevé. En effet, il a été 

démontré (niveau de preuve 1) que le scellement à base de résine diminuait 

fortement le risque de carie occlusales en complément des mesures de 

prévention (28,29).  
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 Eruption et exfoliation des dents 

Les saignements liés à l’éruption des dents de lait sont rares, mais peuvent parfois 

survenir lors de celle des dents définitives. Il est déconseillé aux parents de 

mobiliser une dent de lait déjà mobile au risque de provoquer un saignement. Si 

celui-ci persiste, il faut faire mordre l’enfant sur une compresse humide ou un coton 

pendant 5 à 10min. Si malgré tout le saignement est toujours présent, les parents 

doivent contacter le centre qui suit l’enfant afin de programmer un rendez-vous 

médical rapidement.  

Concernant les dents de sagesse, il faut surveiller leur éruption car elles peuvent 

être responsables de saignements prolongés qui seront traités via des anti-

fibrinolytiques ou de la desmopressine par voie locale. En cas de décision 

d’extraction d’une dent de sagesse enclavée, la chirurgie sera à planifier après 

concertation de l’équipe pluridisciplinaire. (30) 

 

 Précautions au cabinet dentaire (afin d’éviter les 
saignements)  

 Prise de contact avec le médecin spécialiste  

Les malades sont suivis par des centres de traitement de maladie hémorragique 

(CTH) répartis à l’échelle régionale (CTRH). Il est indispensable d’effectuer une 

prise en charge multidisciplinaire en relation avec l’hématologue du centre de 

traitement des maladies hémorragiques. (14) 

Avant tout acte, un questionnaire médical approfondis doit être réalisé en 

concertation avec le médecin spécialiste, afin de préciser :  

- Le type de MVW pour connaitre la sévérité, 

- Les traitements suivis, 

- Les antécédents hémorragiques, lors d’une chirurgie, d’un traumatisme ou la 

forme et la fréquence des saignements spontanés, 

- Si un traitement substitutif ou local est nécessaire pour le soin et lequel.   
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Les soins dentaires sont des situations stressantes autant pour l’enfant que 

les parents. Le dentiste doit donc minimiser au maximum les tensions en 

s’aidant parfois de prémédication sédative ou d’hypnose. Les rendez-vous 

courts et fréquents seront plus adaptés.(30) 

 

 Contre-indications médicamenteuses 

Il est important de connaitre les médicaments contre indiqués chez les enfants 

atteints de la MVW :  

- L’aspirine  

- Les anti-inflammatoires non stéroïdien (AINS) tels que l’ibuprofène.  

- Les anticoagulants comme la warfarine ou l’héparine. (26) 

 

 Prévention et gestion des saignements péri-opératoires  

En plus des contre-indications médicamenteuses évoquées plus haut, il faudra 

limiter les traumatismes muqueux en :  

- Utilisant les canules d’aspiration avec précaution, 

- En faisant attention à ne pas léser la muqueuse avec les films ou capteurs 

radiologiques (surtout au niveau du plancher buccal) (31), 

- En prenant des précautions lors du retrait du porte-empreinte,  

- En protégeant les tissus mous d’éventuelles blessures à l’aide d’une digue 

et de vaseline ou de lanolin. On peut également en appliquer sur les lèvres 

gercées qui peuvent saigner.(28)  

Le symptôme le plus fréquent chez l’enfant est le saignement de nez :  

- Afin de prévenir l’épistaxis, il faut installer une ambiance apaisante pour 

diminuer le stress de l’enfant et donc l’augmentation du rythme cardiaque. 

Recommander l’application de vaseline dans les narines régulièrement. 

Disposer d’agents coagulants à action locale au cabinet.(26) 

- La prise en charge de l’enfant consiste dans un premier temps à le rassurer 

en lui demandant de rester calme.  
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Le faire s’asseoir droit en effectuant une pression ferme avec les doigts au 

niveau du septum nasal durant 10 à 15min à répéter jusqu’à l’arrêt du 

saignement. Si celui-ci persiste il faudra appliquer un « paquetage », ou 

administrer de la desmopressine par voie nasale. Afin d’éviter toute récidive 

il ne faudra pas pendant au moins 24h, consommer des boissons chaudes 

ou effectuer un effort trop vigoureux.(26) 

 

 L’anesthésie 

 Locale 

Nous privilégions les anesthésiques locaux avec vasoconstricteurs (lidocaïne ou 

articaïne avec 1/100000 d’adrénaline).  

Pour les cas de MVW mineurs à modérés, les anesthésies para-apicales peuvent 

être effectuées de manière conventionnelle, mais nécessitent un traitement 

substitutif pour les patients porteurs de la maladie de type 2 et 3 ainsi que pour les 

compléments effectués en lingual (proximité du réseau vasculaire). L’injection devra 

être pratiquée de manière lente et atraumatique avec une aiguille ne dépassant pas 

27 gauges (0,4mm).  

Les anesthésies intra-ligamentaires, intra-osseuses et intra-pulpaires ne présentent 

aucune contre-indications pour ces patients. (31)  

Les mesures d’hémostase locale après injection sont systématiques chez tous les 

malades. (32) 

 

 Loco-régionale 

Utilisées pour l’anesthésie des molaires mandibulaires, elles sont contre indiquées 

sans supplémentation du déficit de par le risque de transfixion d’un vaisseau 

notamment à l’épine de Spix, qui pourrait être responsable d’une œdème laryngo-

pharyngé (une intubation trachéale traumatique peut également en être 

responsable au cours d’anesthésie générale).  
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Il faudra également mettre en garde les parents et l’enfant contre le traumatisme 

courant de la muqueuse (par mordillement par exemple) qui pourrait donner lieu à 

un saignement. Nous pouvons également donner des anti-fibrinolytiques après les 

soins. (4,28)  

 

 Générale 

Un traitement substitutif est également nécessaire en cas d’intubation trachéale 

pour les mêmes raisons (32). 

 

 Odontologie conservatrice – endodontie 

 Odontologie conservatrice 

Même pour les cas les plus sévères, les soins de carie superficielle ne nécessitent 

généralement aucune mesures spécifiques. Il faudra cependant consulter le 

médecin spécialiste concernant des actes pouvant entrainer un saignement tels que 

la pose de matrice ou de clamps. Celui-ci pourra être maitrisé par l’emplois d’agents 

topiques et des moyens locaux. (31) (Figure 9) 

 

 Endodontie 

Concernant la pulpotomie ou la pulpectomie sur dent lactéale, l’avulsion dentaire 

est l’acte de choix. Sur dent définitive, la pulpotomie est déconseillée et la 

pulpectomie peut être discutées avec le médecin (33). Il faudra cependant limiter le 

temps de travail. Il est important d’éviter de dépasser l’apex du canal pour cela 

l’utilisation de localisateur est recommandée.  En cas de saignement prolongé du 

canal, une irrigation avec de l’hypochlorite de sodium puis une pause d’hydroxyde 

de calcium sera réalisée (28) ou l’application de substances à base de 

formaldéhyde (31). (Figure 9)  
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Figure 9 : Exemples de recommandations de prise en charge en odontologie 
conservatrice et endodontique issus de la brochure à destinée des dentistes 

rédigée par l’AFH (28) 

 

 

 Chirurgie  

Les complications hémorragiques en chirurgie orale sont rares.(34) 

 Moyens d’hémostase locaux 

Nous avons à disposition des mesures applicables à tous les cas et classées de 

façon graduelle.  

- Une compression mécanique pendant 10 à 15 minutes.  

- Des sutures hermétiques peuvent aussi être réalisées. (34) (Figure 10)  
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- L'emploi d’inhibiteurs de la fibrinolyse, comme l'acide tranexamique 

(Exacyl®), est conseillé pour toute intervention de chirurgie buccale. (A 

savoir qu’il est aussi disponible sous forme ingérable ou injectable pour une 

administration générale). 

 

- Les gazes hémostatiques locales sont utilisées après le parage de la plaie: 

Surgicel®, Pangen® (collagène) et Thrombase 50® (thrombine). (Figure 11) 
 

 

 

 

 

 

 

 

  

Figure 10 : Photo d’un cas post extractionnel avec utilisation d’éponges 
hémostatiques et sutures (34) 

Figure 11 : Photo de compresses hémostatiques issue du site Santélia. (35) 
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- Une colle biologique (réservée à l’usage hospitalier) peut être utilisée en cas 

d’échec des mesures précédentes telle que Tissucol® (accélère le 

processus de transformation de fibrinogène en fibrine). (Figure 12) 

 

Figure 12 : Photo de colle biologique Tissucol® fabriquée par les laboratoires 
Baxter (36) 

 

- L’électrocoagulation mono ou bipolaire  

- Une gouttière de compression peut être mise et maintenue en place à l'aide 

d'un Coe-pack dans l'intrados. (37) (Figure 13) 
 

 

Figure 13 : Gouttière de compression en Optosil® (38) 

La qualité de l’hémostase reste sous l’influence de la maitrise du geste et est 

opérateur dépendante (39).  
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 Evaluation du risque hémorragique  

Le choix de la réalisation de l’acte au cabinet ou en service hospitalier se fera après 

concertation avec le médecin référent de l’enfant et évaluation du risque 

hémorragique variable selon plusieurs paramètres. 

 

- Lié au type de MVW 

Comme vu précédemment, le risque peut varier selon si le patient est de type 1, 2 

ou 3 mais aussi s’il souffre de comorbidités. L’intervention chirurgicale est un acte 

invasif qui est toujours à risque hémorragique chez l’enfant atteins de la MVW, et 

qui dépendra du score hémorragique ainsi que des taux des différents paramètres 

sanguins. 

 

- Lié à l’acte chirurgical  

La Société Française de Chirurgie Orale (SFCO) a établi une classification des 

actes selon le risque hémorragique:  

 Modéré : peut être maitrisé par des mesures d’hémostase 

locale. 

  Avulsions simples ou multiples dans un même 

quadrant  

  Chirurgie pré-orthodontique d’une dent enclavée 

ou incluse 

 Chirurgie endodontique et péri-apicale (lésion < 

3cm)  

 Chirurgie muco-gingivale (hors greffe gingivale 

avec prélèvement palatin) 

 Biopsie-exérèse de la muqueuse orale (<1cm)  
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 Elevé :  

 Avulsions multiples dans plusieurs quadrants 

 Avulsion en zone inflammatoire  

 Avulsion de dents incluses  

 Avulsion de dents à parodonte amoindri  

 Chirurgie parodontale : greffes osseuses et 

régénération osseuse guidée 

 Greffe gingivale avec prélèvement palatin  

 Désinclusion avec traction chirurgico-

orthodontique  

 Enucléations kystiques et chirurgie apicale 

(lésion>3cm)  

 Biopsie et énucléation de tumeurs bénignes 

(>1cm) 

 Fermeture d’une communication bucco sinusienne  

 Chirurgie des tissus mous (lithiase salivaire) (37) 

Le niveau de risque de l’intervention sera une information primordiale à apporter au 

médecin de l’enfant lors de la discussion pluridisciplinaire. (Figure 14) 

Il est important de rappeler qu’il existe des contre-indications absolues :  

- Greffe gingivale libre,  

- Geste à risque hémorragique associé à un plateau du praticien insuffisant 

(40).  
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Figure 14 : Stratification du risque hémorragique en fonction du type de chirurgie et 
mesures préventives issue des recommandations de la société française de 
chirurgie orale (SFCO) (39) 

 

- Lié au site 

Le risque de saignement péri et post-op sera augmenté si le site présente une 

inflammation (gingivite) ainsi qu’une infection (kyste infectieux, granulome, péri 

coronarite). On notera par ailleurs que les techniques d’hémostase locale telles 

que les sutures et les lambeaux sont plus difficiles à mettre en place en cas 

d’absence de gencive attachée. (39,40)  

 

 Protocole d’intervention chirurgicale 

L’hospitalisation n’est pas toujours nécessaire et concerne seulement les cas 

d’extractions multiples ou de chirurgie parodontale de grande étendue. D’après une 

étude, 78% des cas pourraient être réalisés en cabinet libéral (41). 

Une planification méthodique en contact avec l’unité de prise en charge de l’enfant 

permettra d’organiser l’acte et d’anticiper les mesures d’hémostase préventives, per 

et post opératoires.   
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- Pré – opératoire 

L’éradication des foyers infectieux et inflammatoires est un préalable indispensable 

afin d’intervenir dans les meilleures conditions. L’intervention sera pratiquée de 

préférence le matin afin de permettre le suivi post-opératoire. 

L’analyse clinique et radiologique permettra au praticien d’établir le protocole le plus 

adapté. L’utilisation d’agent anti-fibrinolytique (acide tranexamique sous forme de 

bain de bouche ou per os) la veille de l’acte chirurgical peut aider à prévenir les 

saignements. Une étude a également montré de bon résultats en poursuivant 

l’administration à raison de 10-20mg/kg/j pendant 10 jours. Le recours à 

l’administration intra nasale de desmopressine est envisageable pour les types 

répondeurs. Un bain de bouche sans alcool de type Paroex® est parfois effectué 

avant l’anesthésie. (34,41) 

- Per – opératoire 

La chirurgie sera la plus atraumatique possible, les anesthésies régionales seront 

évitées. Le praticien devra être expérimenté et mettre en place des appuis stables 

ainsi qu’une bonne visibilité du site opératoire afin d’éviter les gestes traumatiques.  

Des moyens d’hémostase locaux seront mis en place systématiquement tels qu’une 

compression ferme et continue avec une compresse stérile (+/- imbibée d’agent anti 

fibrinolytique) durant 10 minutes (recommandations SFCO 2015 (42)), la mise en 

place de gaze hémostatique résorbable et la réalisation de sutures hermétiques 

berges à berges (avec une préférence pour les aiguilles rondes et les fils non 

résorbables).  

Ces mesures sont valables pour une pratique en cabinet mais dans le cas d’une 

intervention hospitalière des mesures supplémentaires sont pratiquées : 

- Pour les types 1 et 2 (répondants) : l’injection de desmopressine en IV 1h 

avant l’acte et renouvelée en post opératoire sera nécessaire (Minirin®). 

- Pour les types 2 (non répondants) ou 3 : la supplémentation par voie IV en 

FVW purifié +/-  en facteur VIII 1h avant l’acte puis en post-opératoire (26). 

- L’utilisation d’autres moyens hémostatiques : colles biologiques, 

électrocoagulation, gouttière de compression réalisée au préalable à 

l’intervention et portée pendant plusieurs jours après (14) (Figure 15).  
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Figure 15 : Arbre décisionnel de la prise en charge d’un patient porteur d’une 

anomalie congénitale de l’hémostase (issu de(39)) 

- Post – opératoire 

Les parents devront être informés de l’importance d’éviter les bains de bouches 

pédiatriques risquant de laver le caillot durant 24h. L’application d’acide 

tranexamique en rinçage passif sera poursuivi après l’intervention sous surveillance 

d’un adulte. Une alimentation froide, molle et un brossage doux à l’aide d’une brosse 

à dent chirurgicale seront à privilégier (4). 

Ils devront être vigilant en cas de reprise de saignement et prendre contact avec le 

dentiste qui pourra ré intervenir en faisant une révision de l’alvéole et en renouvelant 

les étapes hémostatiques expliquées plus tôt. Ils peuvent faire mordre l’enfant sur 

une compresse stérile imprégnée d’acide tranexamique mais si le saignement 

persiste la prise en charge devra se faire par le CTH ou le service des urgences de 

l’hôpital (39).  
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Conseils aux parents : quelles mesures pour stopper un saignement ? 

- Pour les plus jeunes :  

Faire boire de l’eau froide/glacée (sucer glace ou glaçon). 

Utiliser l’acide tranexamique en compression sur la plaie via une 

compresse imbibée (10min) puis administrer un demi ampoule (20 à 

30mg/kg/j) et si besoin prolonger quelques jours (2 à 3 prises / j).  

- Pour les grands enfants:  

Faire rincer la bouche a l’eau glacée. 

Effectuer un bain de bouche à l’acide tranexamique passif durant 5min 

à répéter 2 fois.  

Compléter par la prise d’acide tranexamique par voie orale pendant 

quelques jours (2 à 3 prises / j). 

- Privilégier une alimentation semi liquide tiède ou froide pendant 48h.  

- Interdire autant que possible l’utilisation d’objet de succion durant 48h. (28) 
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Figure 16 : Exemple de prise en charge chirurgicale issu de la brochure destinée 
aux dentistes rédigée par l’AFH (28) 

 

 Les soins parodontaux 

La réalisation du détartrage dans le cadre de la prévention ne nécessite 

généralement pas de traitement substitutif, même pour les cas les plus sévères et 

peut donc être réalisée au cabinet dentaire. Cependant, il est recommandé au 

patient d’effectuer des bains de bouches après le soin et pendant 24h à base d’eau 

glacée et d’acide tranexamique (28).  
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Les maladies parodontales peuvent donner lieu à des saignements spontanés. Les 

plus rencontrées chez l’enfant sont :  

- La gingivite chronique qui se traite par des mesures d’hygiène bucco-

dentaire, il faudra donc motiver l’enfant et informer les parents. (Figure 17) 
- La parodontite juvénile localisée ou généralisée se traite par la réalisation 

d’un débridement local associé à une antibiothérapie systémique (type 

métronidazole). 

- La gingivite ou parodontite ulcéro-nécrotique est prise en charge par un 

débridement local et une antibiothérapie.  

(43) 

Les saignements seront contrôlés par des mesures locales d’hémostase mais il est 

à noter que la chirurgie parodontale est à haut potentiel hémorragique chez ces 

patients, il faudra donc prendre contact avec le médecin en charge avant tout soin 

à risque et savoir s’il existe des antécédents de saignement pour ce type de 

soin.(44,45) (Figure 18) 

  

 

Figure 17 : Enfant atteint de gingivite généralisée. 
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Figure 18 : Exemple de recommandations de prise en charge parodontale issu de 
la brochure à destinée des dentistes rédigée par l’AFH (28) 

 

 Les soins orthodontiques 

Les traitements orthodontiques sont tout à fait réalisables chez les enfants atteints 

de la MVW, il faudra cependant veiller à être atraumatique lors de la pose afin 

d’éviter d’endommager les tissus (31). 

 

Les soins prothétiques quant à eux ne sont généralement pas à risque de 

saignement. Il faudra néanmoins veiller à limiter les traumatismes gingivaux-

muqueux et à avoir un bon ajustement des prothèses (28). 
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IV. CAS CLINIQUE 

 Présentation du cas 

 Identité :  

GARCIA Selena ; Née le : 05/01/2008  

 Diagnostic :  

Maladie de WILLEBRAND qualitative familiale de type 2. Plus ou moins 

symptomatique d'un membre à l'autre de la famille. Pas d'angiodysplasie digestive 

identifiée. Pratique la corde à sauter. Ophanet :166081 

 Motif de consultation :  

11 incluse avec nécessité de mettre en place un traitement orthodontique.  
 

 Plan de traitement  

 1e intervention 

Chirurgie de désinclusion pré traitement orthodontique de la 11, avec mise en place 

d’un système de traction associé à l’avulsion de la 51 et de son granulome. 

 2e intervention  

Avulsion des canines et molaires temporaires avant pose d’un appareil 

orthodontique. 

 Prise en charge et cinétique des rendez vous 

 1e intervention   

1) Rendez-vous (RDV) avec le Dr Claeyssens, Médecin pédiatre spécialiste de 

l’hémophilie à Toulouse (Purpan).  
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2) 02/12/15 : RDV avec le Dr VALERA pour examen clinique pré-opératoire : 

Antécédent de traumatisme sur 51, présence en bouche de la 51 (à 7ans) et 

21 également présente. Un examen panoramique a été réalisé et a mis en 

évidence la malposition de la 11 (haute et horizontale). 

3) 09/12/15 : Réalisation d’un examen cone beam (CBCT) et RDV pré-

opératoire avec le Dr VAYSSE et le Dr MARCHAL. 

4) 08/04/16 : RDV de consultation anesthésiste.  

5) 03/06/16 : Admission en Hôpital de jour (48H) pour intervention sous 

anesthésie générale (AG) pour : Désinclusion, pose d’une traction 

orthodontique sur la 11 et avulsion concomitante de la 51 (possibilité de 

prothèse fixée pour remplacer dents manquantes).  

Durée de l’intervention 1H et poids de l’enfant 26kg. 

 

Figure 19 : Radio panoramique issue du CHU de Toulouse 

 
Intervention au bloc opératoire sous AG du 03/06/16 (reportée au 01/07/2016 suite 

à un appel téléphonique de la maman) :  

- Temps pré-opératoire  

Deux heures avant l'intervention : H0 

 -  perfusion en intra veineux (IV) de 8 µg Minirin® (2 ampoules de 4 µg) dans 50 cc 

sérum physiologique sur 30 min.  

 -  1/2 heure après la fin de la perfusion, prélèvement de 2 tubes citratés pour bilan 

hématologique (BH) : temps de céphaline activée (TCA), taux en Facteur VIII, taux 

en FWD A (antigénique) 

(Les résultats n’ont pas été attendu pour commencer l’intervention.)   
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- Temps per-opératoire  

 
- Bilan électrolytique sanguin et hématologique (BES et BH), TCA, taux en FVIII et 

FVW (antigénique) avant et 1 H après la perfusion de Minirin® 

 - Protocole en bouche :  

a) Anesthésie locale 

b) Incision semi-lunaire de 22 à 13 et décollement muqueux. 

c) Exérèse du tissu de granulation autour du germe de 11, l'os est facilement 

éliminé à la gouge, le saignement est important mais facilement contrôlé par 

des compressions hémostatiques.  

d) Collage du brackett, test de traction, fixation de la ligature 

e) Sutures 12 points séparés résorbables  

f) Avulsion de 51 (granulome apical)  

 

- Temps post-opératoire 

 
 - perfusion de 8 µg Minirin® idem (voir pré-opératoire) 

Durée d'hospitalisation : 48H après le geste chirurgical. 

Restriction hydrique pendant les 48H à partir du geste à 750 cc/J 

Pendant 10 jours : 

* EXACYL ampoules buvables à 1g : 1/2 ampoule 3 fois par jour à avaler et 1/2 

ampoule 3 fois par jour en bains de bouche pendant 5 jours.  

 

Consignes en cas de saignement anormal non résolu : compression et application 

de froid associé à l’injection IV de 1000 UI Wilfactin® (FVW humain purifié : 2 

flacons à 1000 Ul) 
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 2e intervention 

 

1) 10/04/19 : RDV en consultation spécialisée. 

 

Trois en plus tard, Selena GARCIA est alors âgée de 11ans, elle débute sa puberté 

et présente un bon état général, sans signe hémorragique, sans anémie ainsi 

qu’une « gorge propre » à la palpation.  

Son poids est de 45kg pour 1,55m. 

L’examen biologique nous donne les données suivantes : taux de Prothrombine à 

87%, Ratio du TCA (M/T) : 1,29, Fibrinogène : 2,6 g/L ainsi qu’un taux en facteur 

VIII de 35%, en FVW (activité) de 5%, FVW (antigène) de 23%. L’hémoglobine est 

de 13 g/dL, les plaquettes à 360 G/L et les leucocytes à 5,83 G/L. 

 

Lors de la précédente intervention odontologique (dent incluse en 2016) le 

traitement par Desmopressine Minirin® avait entrainé un doublement du taux de 

FVIII et du taux antigénique de FVW (le dosage de l’activité du FVW n’avait pas été 

dosé). Au vu de la bonne réponse de Selena à ce traitement, la conduite à tenir 

pour l’avulsion de dents temporaires avant pose d’appareil d’orthodontie est 

l’administration de 12 µg de Minirin® sur 30min dans 50cc de sérum physiologique 

2h avant le geste puis d’EXACYL à 30mg/Kg/J pendant 5 jours en bain de bouche 

et à déglutir.  

 

2) 08/07/19 : RDV Pré opératoire avec le Dr VALERA 

3) 23/07/19 : Intervention sous MEOPA du 23/07/19 à l’hôpital des enfants. 

 

- Temps pré-opératoire (figure 20) 

Arrivé à 8h30. 

Injection de Minirin® 12µg à 9h en IV (2h avant). 
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Figure 20 : Photo de vue clinique intrabuccale au maxillaire en pré-opératoire, on peut voir 

les dents à extraire 63 et 64. 

- Temps per-opératoire  

Début de l’intervention sous MEOPA à 11h :  

a) Anesthésie Locale  

b) Avulsion 53, 63, 64, 54 

c) Hémostase locale avec Exacyl  

 

 
Figure 21: Photo de vue clinique intrabuccale au maxillaire en post extractionnel : on note 

une hémostase maitrisée sur les sites 53, 54, 63 et 64. 

- Temps post-opératoire (Figure 21) 

Surveillance post-opératoire pendant 1h et consignes de sortie. 

Ordonnance : EXACYL (ampoules buvable) 2 ampoules/ j  à diluer dans un verre 

d'eau, pendant 8 jours après les avulsions dentaires, en prises orales et en bains 

de bouche.  
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CONCLUSION 

La MVW est une maladie rare, qui entraine un défaut d’hémostase chez les patients 

atteints. Le diagnostic clinique et biologique permet de définir le type (il en existe 3) 

de MVW et donc d’établir la prise en charge la plus adaptée selon l’enfant, l’acte et 

le risque hémorragique.  

Des saignements peuvent apparaitre au niveau des gencives et face à la grande 

polymorphie des symptômes, la prise en charge se doit d’être pluridisciplinaire, 

concernant directement le chirurgien-dentiste. Il nous faudra retenir que les soins 

bucco-dentaires peuvent entrainer des saignements importants, il est donc 

indispensable de prendre contact avec le centre de référence de l’enfant au 

préalable afin de connaitre les traitements spécifiques nécessaires et d’établir un 

protocole de soin adapté. L’administration de desmopressine, de substituts de 

facteurs de la coagulation ainsi que les moyens hémostatiques locaux (acide 

tranexamique, gouttière, sutures…) et une pratique atraumatique permettent de 

prévenir le risque hémorragique mais aussi de maitriser les saignements post 

opératoires.  Dans chaque région de France, les centres de référence de la MVW 

ainsi que les services hospitaliers comme le Centre de Ressources et de 

Compétences Maladies Hémorragiques Constitutionnelles CRC-MHC regroupent 

des professionnels de santé qui accompagnent les enfants atteints et leur famille, 

en assurant l’éducation, la coordination des soins et la prise en charge de manière 

interdisciplinaire. 

 

Vu le directeur de thèse    Vu le président du jury 

Dr Marie-Cécile VALERA    Pr  Frederic VAYSSE  
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RESUME EN FRANÇAIS : 

La maladie de von Willebrand est la plus répandue des maladies hémorragiques, 

on estime à près d’un pourcent le nombre de personnes atteintes dans le monde. 

Un facteur indispensable à la cascade de la coagulation, appelé facteur de von 

Willebrand, est anormal ou manquant. Cette anomalie entraine un retard dans l’arrêt 

du saignement et donc des hémorragies qui peuvent parfois être graves. En tant 

que chirurgien-dentiste nous nous sommes intéressés à la prise en charge bucco-

dentaire de ces patients et plus particulièrement dès leur plus jeune âge. Les 

traitements et moyens à notre disposition ainsi que la conduite à tenir dans les 

différents domaines de l’odontologie face à ces enfants sont synthétisés dans cet 

ouvrage.  
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