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Groupe de travail - Psychologues

Objectifs

Constat : Les professionnels qui ne connaissent pas la pathologie peuvent étre effrayés par sa prise en
charge.

» Elaborer des documents sur la prise en charge psychologique pour les professionnels qui ne
connaissent pas la maladie. Répondre aux besoins par corps de métier (professionnels de santé, de

I’éducation nationale...).
* Recenser et mettre a jour les informations sur ’accompagnement psychologique sur le site de la

filiere.




Dépliant « La drépanocytose et ses retentissements psychologicues

La drépanocytose et
ses retentissements
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A destination des professionnels de santé qui ne connaissent pas ou

peu la pathologie et qui sont amenés a prendre en charge des patients
drépanocytaires.

La premiere partie du dépliant donne des informations sur les aspects

somatiques de la drépanocytose et la seconde sur les retentissements
psychologiques.




Partie somatique

La drépanocytose ou anémie falciforme,

est la conséquence d'une ut
générant une hémoglobine anormale : I'hémoglobine S
(HbS) ; I'némoglobine normale est I'hémoglobine A (HbA).

C’est la maladie génétique la plus fréquente au monde

Elle est de transmission autosomique récessive dont la
forme fréquente et la plus sévére est la forme SS. D’autres
combinaisons sont possibles (par exemple SC, SB...). Les
personnes porteuses d’une seule copie du géne de 'HbS
(AS) sont dites porteuses saines et n’ont pas les
symptémes. On parle alors de trait drépanocytaire et non
de drépanocytose. En France, la drépanocytose concerne
environ 27 000 personnes et fait partie des maladies
génétiques dépistées a la naissance (test de Guthrie).

PHYSIOPATHOLOGIE &

L’hémoglobine S peut polymériser, tj
donnant au globule rouge la forme @ @
caractéristigue de croissant ou faucille.
Les conséquences sont doubles :
* Perturbation du flux sanguin :
Lorsqu’elle touche la vascularisation osseuse, il existe
une situation d’hypoxie responsable de douleurs

la vaso-occlusion

extrémement intenses (Crise Vaso-Occlusive ou CVO).
D'autres organes peuvent étre touchés, par exemple
les poumons (Syndrome Thoracique Aigu ou STA). Elle
est responsable d’une dysfonction précoce de la rate
(risque infectieux) et d'un surrisque de thrombose
(Accident vasculaire cérébral ou AVC).

« Fragilisation du globule rouge : la destruction précoce
des globules rouges (hémolyse), cause une anémie
chronique qui peut étre responsable d’asthénie, de
dyspnée et d’un ictére (ou jaunisse). Ceci entraine une
inflammation chronique des vaisseaux responsable de
dysfonctionnements d’organes.

» la prévention des
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Une surveillance réguliére (bilan annuel en hépital de

jour) est donc nécessaire dés la petite enfance.

[
% Les facteurs déclenchants des crises sont le
i froid, la chaleur, la fiévre, la déshydratation,
7A l'altitude et le stress. La crise doit toujours

étre prise en charge sans délai et induit de

nombreux passages au service des urgences.
LL

La prise en charge repose sur :

infections : vaccinations,
antibioprophylaxie chez les enfants ;

la prévention de l'anémie : supplémentation en acide
folique ;

le traitement en urgence des complications aigués :
administration d’antalgiques (morphine), traitement d’une
infection, ré-hydratation intraveineuse etc. ;

le traitement de fond pour les patients présentant des
crises fréquentes repose sur I'Hydroxyurée et / ou plus
récemment sur le Voxelotor ou la L-glutamine ;

la transfusion sanguine ou I’échange transfusionnel ont
une place trés importante : ils peuvent étre le traitement
d’une complication aigué sévére ou au long cours celui
d’une complication chronique ;

ient et de I’
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les thérapies non médi de la douleur et de
I'anxiété : hypnose, yoga, sophrologie, relaxation etc ;

la guérison est possible par la greffe de moelle osseuse,
thérapie limitée par la disponibilité d'un donneur
compatible. La thérapie génique est en phase
expérimentale.

La drépanocytose est une pathologie sévére s’exprimant dés

les premiers mois de vie. L’espérance de vie et la qualité de vie

sont globalement altérées. En fonction des pays, de l'accés

aux soins et de l'observance, la maladie est responsable d'une

mortalité précoce en partie évitable par la prévention,
I'éducation et le dépistage des complications chronicues.



Partie psychologique

RETENTISSEMENTS
PSYCHOLOGIQUES LIES A LA
DREPANOCYTOSE

Une maladie génétique grave :

Il peut exister chez les parents un fort sentiment de
culpabilité voire de honte en lien avec la transmission
génétique. Redoutable en l'absence de soins adaptés, la
drépanocytose patit d'une vision catastrophiste dans de
nombreux pays. Elle fait souvent l'objet de croyances et
de stigmatisations qui poussent les familles au secret et
a l'isolement.

Il est souvent indispensable de combiner plusieurs
approches : médicamenteuse, psychologique, distractive, ...
sans oublier le maintien d'une présence et d’'un accueil
compréhensifs et empathiques face a des sollicitations
parfois incessantes..

2 o C’est comme si on me mettait le bras dans un étau
8 et qu’on serrait, serrait, serrait. », Ethan, 13 ans.

Douleurs chroniques : crises a répétitions, hospitalisations
ou plus généralement vécu douloureux trop long et / ou trop
intense, ulcéres, ostéonécroses (30% des patients), sont a
haut risque d’induire des syndromes dépressifs qu'il faut
repérer et prendre en charge.

luation de la douleur, risque d’incompréhension :

« Est-ce que je peux mourir d’une crise doul 2n,

Une maladie qui structure Uidentité : Le malade se
construit et adapte son existence aux effets produits et
aux risques induits par la drépanocytose.

Une maladie de la douleur :

La douleur, symptéme principal, peut apparaitre dans la
premiére année de vie et accompagne ensuite le sujet tout
au long de son existence.

Douleurs aigués : irruption souvent brutale et
imprévisible de la CVO. Douleur difficilement imaginable
et mesurable au fort pouvoir traumatique, qui
s’accompagne fréquemment d’angoisse de mort ou de
sensation de mort imminente. Angoisses et douleurs sont
extrémement intriquées et s'alimentent l'une et 'autre. La
sédation de la douleur passe par Ll'administration
d'antalgiques de palier 3 en milieu hospitalier mais
nécessite aussi de prendre en charge l'état d'angoisse qui
l'accompagne.

L’hétéro-évaluation de la douleur par les soignants montre
ici ses limites car elle s’appuie sur la subjectivité du patient :
son discours, ses mimiques, ses postures et son
comportement. Or, de nombreux patients ont développé des
facultés d'abstraction de la douleur et mobilisent des
techniques de distraction ou d’auto-hypnose.

';?. Par ailleurs, la douleur étant source d’une forte
angoisse elle peut aussi étre surévaluée par le
patient s’il craint de ne pas étre pris en charge
efficacement.

En outre, la crainte de la douleur conduit parfois les patients
a des prises anticipatoires d’antalgiques préjudiciables dans
la lutte contre la douleur lors des CVO. Il existe des risques
d'accoutumance aux antalgiques induits par leur prise au
long cours.

Ecouter et croire le patient est indispensable et
nécessite de quitter le domaine de l'objectivité, du
visible, de la preuve, pour rentrer dans celui de la
subjectivité, de l'invisible voire méme de
l'irrationnel. Le recours a 'ETP et a une prise

Un handicap invisible :

La drépanocytose est trés souvent décrite comme un
«handicap invisible». Qutre la douleur, ["anémie chronique est
a l'origine d’une fatigabilité importante par la limitation ou
'impossibilité des activités qu’elle provoque. Au fil du temps
et des possibles dégradations du corps, les nombreuses
entraves fonctionnelles qui apparaissent sont autant
d’étapes qui marquent la perte progressive de l'autonomie.
Elles sont source d'un fort sentiment d'impuissance et de
frustration et sont fréquemment a l'origine de dépression. Le
patient doit en permanence réadapter son projet de vie.

Trntricati " : Y

entre

Dans la drépanocytose, douleur physique et douleur morale
sont indissociables. L'ensemble des émotions, telles que
stress, angoisse, colére mais aussi joie, se trouvent
régulierement incriminées dans le déclenchement de la crise.
Le recours au psychologue est recommandé lorsque
I'angoisse sous-jacente est repérée et / ou qu’elle influe sur
I'état de santé du malade.

Prise en charge et accompagnement au long cours :

La prise en charge d’un patient drépanocytaire doit
nécessairement reposer sur les dimensions médicale,
psychologique et sociale. La construction de la prise en
charge doit s’envisager comme un dialogue explicatif qui
tient compte des représentations, perceptions, craintes et
espoirs du patient. Les associations de patients et les
personnes de confiance peuvent étre un appui
particuliérement précieux.

Brochure élaborée

en charge addictologique sont alors indispensables. par le groupe de travail médico-psychosocial
-Juin 202 |



Groupe de travail - Psychologues

Perspectives

« Elaboration d’une fiche sur les retentissements psychologiques de la thalassémie
« Elaboration d’une fiche sur les retentissements psychologiques du déficit en G6PD
« Mise adisposition d’informations sur le site de la filiere




Groupe de travail — Assistantes sociales

e Identification acteurs:
> Focus
- MDPH
- Transition -> GT Transition
- Education nationale
e Solliciter associations

e Mise a jour site filiere
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Acteurs:

Assistant(e)s sociales
Psychologues
Enseignants
Educateurs

AVS

Soignants

Etc.

Etablissements de soin
Assurance maladie
MDPH

ARS

Education nationale
Préfecture

Communes
Département

Région

Etc.




Groupe de travail — Assistantes sociales

e MDPH: Missions
- Scolarisation
- Emploi
- Orientation
- Prestations

ORGANISATION DES MDPH

Commission Exécutive

Assoc. Pers. Hand. 25% Conseil général 50 % Etat, $S, Autres 25 %

CDAPH
Commission des Droits et de ’Autonomie des
personnes handicapées

. Education | Sécurité
Conseil Général DIRRECTE nationale sociale

Asso. Pers Hand Asso. Parents d’éléves | Org. Syndicales | ESMS | CDCPH

Equipe Pluridisciplinaire

Assistance
sociale Médecin Ergothérapeute Psychologue

Enseignants
spécialisés

Service public de I'emploi Infirmiers

Administre la
MDPH

Attribue les
droits et
prestations

Evalue et
préconise




Groupe de travail — Assistantes sociales

e MDPH: Missions

ﬁrestations

\_

AAH (CAF/MSA) - allocation adulte handicapé
AEEH - allocation d'éducation de l'enfant
handicapé
PCH - Prestation de compensation du handicap
Humaine
Technique
Aménagement du logement ou du véhicule,
ou surcodts liés aux transport
Charges spécifiques ou exceptionnelles liées au

Animaliere
Carte mobilité inclusion
Stationnement

ﬁolarisation
Classe adaptée

Aide humaine
Matériel
Emploi
RQTH
Formations spécialisées
ESAT
Orientation

Etablissements & services pour enfants

Etablissements & services pour adultes
Foyers d’hébergements pour travailleurs handicapés

~

Priorité
Invalidité

handicap

Mc@DE

Foyer d’accueil médicalisé
Foyer de vie
Maisons d’accueil spécialisé

Accueil temporaire en établissement




Groupe de travail — Assistantes sociales 0 O

e

MDPH: Rencontre 12/06/24

R PR —
ires de santé lcnsa

. Rédaction « fiche technique » a U’attention de la MDPH 3<% =% b
- Rédaction aide remplissage du CM a l’attention des : ) :
h . Informations complémentaires
medecins pour la MDPH ou la MDA

. Organisations locales EEEE—

Modalité de communication propre a chaque MDPH
Prestations mal adaptées aux sorties d’hospitalisation

- Organisation nationale
Autonomie des MDPH
Sollicitation CNSA




Groupe de travail — Assistantes sociales

e Solliciter associations
Louis Sakho - SickleLink

SickelLink by Sos Globi Paris

Accueil  Nous contacter Qui Ll La Médecine
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Groupe de travail — Assistantes sociales

membres
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LE PARCOURS PATIENTS ACTUALITES

LA FILIERE LES PATHOLOGIES OU CONSULTER ?

)

ESPACE PROFESSIONNELS
DE SANTE

Vivre avec une maladie

Dépistage

A LA UNE

19/06/24

18e Journée nationale de la Fili
MCGRE

& Journée mondiale de lutte

Transition

enfant/adulte contre la drépanocytose

Associ
mala

Vendredi 28 juin 2024

I % Journée transition maladies

52 Bd Vincent Auriol, Paris 13e jares Ado-Adulte

? Auditorium ADICARE \§
-Batiment Cardiologie- h
4 < Ma panocytose, maintenant
parle ! - Inscrivez-vous au %
18e journée nationale de grotipe de discussion 100% en ligne

la filiare Pour en savoir plus -




' Groupe de travail

Merci pour votre attention
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