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Résumé

Contexte et objectif Grace aux avancées de la médecine, la majoritéjel@ses atteints
d’'une maladie chronique survivent au-dela de I'alge20 ans. La drépanocytose étant une
maladie chronique, la transition enfant-adulte (TEe&t une étape essentielle dans la prise en
charge. La problématique de la TEA est une préaaiop tant pour les praticiens en milieux
pédiatriques et adultes, que chez les jeunes effaeslles. Les jeunes adultes doivent
bénéficier d'une TEA pour aboutir & une prise emrge sur site de soins adulte. Le site
adulte présente de grands changements comparétapédiatrique: il est nécessaire de
préparer les jeunes a ces différences. Les obgedtifce travail sont d’observer (a) le vécu de
la TEA par les jeunes atteints de drépanocytoseéeiphérie du transfert de pédiatrie vers le
site adulte du centre de compétence régional du @elBordeaux ; (b) évaluer les pratiques
de TEA des sites pédiatrique et adulte en compamaasix recommandations.

Méthode :Notre déude observationnellemenée en 2015 au CHU de Bordeaux, sur la TEA
dans la prise en charge du jeune drépanocytaireCall) de Bordeaux, comportait deux
enquétes : d'une part auprés des patients intersqugr auto-questionnaire complété par un
entretien en face a face ; et d’autre part aupres g@raticiens prenant en charge les jeunes
adultes par un auto-questionnaire complémentairees L caractéristiques socio-
démographiques, le déroulement de la TEA, la cotuéreentre les pratiques des équipes
pédiatriques et le médecin référent du site Adailtsi que le vécu et les souhaits du patient
ont été recueillis.

Résultats :L’étude a porté sur 10 patients. Les informatiapus ont pu étre réunies font
ressortir, en premier lieu la concordance des ré&gmm entre les patients et les praticiens sur
les aspects du déroulement de la TEA, en secondldi® insuffisances de I'éducation
thérapeutique.

L'étude descriptive des variables a montré qued'dg transfert était en moyen de 18 ans, de
mémes les jeunes adultes étaient cliniquementesgathlr la TEA (77,8%Nous avons trouvé
d'une part que la majorité des jeunes adultes é@tampable de gérer leur maladie sans
I'aide de leurs parents (70,09} d’autre part que la majorité de ces jeunes astutivait une
bonne observance au traitement (4/5 des patieBtsjn, le retentissement social de la TEA
chez les patients était trés satisfaisant dans géuka moitié des cas.

Conclusion :Les résultats de ce travail, la premiere étude éeean Aquitaine auprés des
jeunes drépanocytaires ont montré que la majoritécels patients avait vécu ce processus de
TEA sans grande difficulté. Les informations reliiasi aupres des patients et des praticiens
convergent vers le constat croisé d’'une insuffisagrt matiere d’éducation thérapeutique.

En s’appuyant sur les résultats de ce travail esqtlaire il apparait essentiel de continuer a
développer les rapprochements entre les sites péglia et adulte du CHU de Bordeaux.
Nous suggérons ainsi d’instaurer systématiqguemesitséances d’éducation thérapeutique en
faveur de l'autonomisation en proposant par exem@kEs rencontres entre patients
drépanocytaires jeunes adultes et adultes « cogBrm

Mots clés: drépanocytose, transition enfant-adulte
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1. INTRODUCTION GENERALE

1.1. Contexte scientifique et justification de I’étude

La drépanocytose (du mot grec drépanos, faucille)aoémie falciforme « Sickle cell
disease » en anglais aussi appelée « hématie >frijuédde I'Ouest ou « SS » en Afrique
Centrale est une hémoglobinose héréditaire.

La drépanocytose représente la maladie génétigprugafréquente ; en 2008, Modell et al.
ont rapporté que 5,2% de la population mondialaisporteuse d’'un variant significatif de
I’'hémoglobine et 330 000 enfants naissent chaqu&eamvec une hémoglobinopathie dont
83% drépanocytaires et 17% thalassémiques. Cesdh@nmopathies sont responsables de
3,4% des déces des enfants de moins de 5 ans elansnde avec un taux trés élevé en
Afrique subsaharienne [1].

La maladie est connue en Afriqgue noire, en Amérifftmats-Unis, Brésil), aux Antilles, a
Madagascar, dans le sous-continent indien et @gaBadsin méditerranéen. La drépanocytose
qui était considérée jusque-la comme une maladigqrie se répand dans le monde du fait de
laugmentation des flux migratoires. En France piies400 nouveau-nés atteints naissent
chaque année [2]. La drépanocytose pose donc wstigu de santé publique en France.

La drépanocytose est une maladie polymorphe, ageardhnifestations cliniques différentes
selon I'age des patients, et dont la prise en ehaegfait dés la naissance. Le diagnostic et la
prise en charge de la maladie se fait donc treégpi&dment dans les services de pédiatrie, de
plus en plus adaptés a recevoir les enfants et faarilles [2].

La drépanocytose étant une maladie chroniqueatsition enfant-adulte (TEA) est une étape
essentielle dans la prise en charge [3]. Les jeadaltes doivent bénéficier d’'une TEA pour
aboutir & une prise en charge sur site de soinkeami¢alement autour de 18 ans. Le site
adulte présente de grands changements comparé&eapésiiatrique: il est nécessaire de
préparer les jeunes a ces différences. Ce change®@nmise en charge survient a un moment
critigue de I'enfance qu’est I'adolescence. La rdaast souvent considérée comme un frein
inacceptable a I'existence juvénile et donc commea un obstacle a 'autonomie, du moins
dans cette acception du terme [4]. Les difficulié®s a cette transition nécessitent un
concours pluridisciplinaire (médical, équipe soigtea psychologique, social, éducatif..) afin

de maintenir 'adhésion au traitement et éviterlggures de suivi fréquentes a I'adolescence.

Drépanocytose, Transition Enfant-Adulte 6
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1.2. La drépanocytose : rappel sur la maladie

1.2.1. Définition et transmission de la maladie

La drépanocytose est une maladie génétique héréditiransmission autosomique récessive,
due a une mutation unique, ponctuelle, du gesiué sur le chromosome 11. Elle résulte de
la mutation sur ce chromosome, du 6eme codon dhdie -globine de I'hémoglobine
entrainant la substitution d’'un acide aminé parautre, en I'occurrence I'acide glutamique
par la valine. Cette mutation est responsable dammmalie de structure de I'hémoglobine
qui aboutit a la formation de 'hnémoglobine S (Hp8ifférente de 'hémoglobine normale
(HbA). Les syndromes drépanocytaires « majeurs » se €édsait par trois grandes
manifestations cliniques : I'anémie hémolytique ortique, les crises douloureuses vaso-
occlusives et la susceptibilité particuliere aufeations. Ils regroupent la forme homozygote
SIS et les formes hétérozygotes composites S/B'eb® P° thalassémies. Les individus
hétérozygotes (AS) sont asymptomatiques et trarieorstsains [5].

La transmission génétique est autosomique récessigt-a-dire indépendante du sexe et
s’exprimant lorsque les deux chromosomes transaridgs parents sont porteurs du gene de
la maladie. Lorsqu’un seul chromosome est portaugahe de I'HbS (transmis par la mére ou
par le pere), le sujet est dit hétérozygote etguorest sain. Cependant, lorsque les deux
chromosomes sont porteurs du gene (transmis parelte et par le pére), le sujet est dit
homozygote et le porteur est malade. Selon le gprotles parents on peut assister a un

certain nombre de combinaisons (figure 1) :

7
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Figure N°1. Transmission de la drépanocytose [Source: Vasualimited/Getty Images, sickle cell
desease Protomag fall 2007)]
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1.2.2. Complications

Complications aigues :
Elles sont plus graves et plus fréquentes cheZalfgmue chez I'adulte jeune. Ce sont des

urgences diagnostiques et thérapeutiques.

Crises douloureuses vaso-occlusives
Elles représentent des épisodes douloureux prégopgar des micro-infarctus conseécutifs a
'occlusion de vaisseaux sanguins. Elles peuverd gpontanées, ou déclenchées par les
facteurs suivants : infection, fiévre, déshydratati situation d’hypoxie, inflammation,
variations thermiques brusques, stress, motionsdose, médicaments (corticoides,
vasoconstricteurs), grossesse [6].

» Crise vaso-occlusive ostéo-articulaire ou infarctussseux
C’est la traduction d’'un déficit brutal d’irrigatiosanguine d’un territoire osseux, le plus
souvent apyrétique, au début. Elle touche les phgtes et les diaphyses des os longs, puis
par ordre décroissant les vertébres, les cotessebs$ du crane. Ces atteintes sont uni ou
multifocales, de début brutal, d’intensité rapideimeroissante ou d’emblé maximale sont
caractérisées par des douleurs, une impotenceidanetle et un gonflement localisé. Au
début aseptique, cet infarctus peut étre infect@rendre le cours naturel évolutif d’'une
ostéomyelite.

» Syndrome Thoracique Aigu (STA)
Il peut étre isolé ou secondaire a une crise vastusive. Les signes d’appel pulmonaires qui
peuvent étre masqués par lintensité de la doutkuda crise et I'agitation doivent étre
systématiqguement recherchés. Ce syndrome peut @uwesiatrogene par exemple du fait
d’'une administration de morphine mal effectuée.sC’'ene complication d’installation et
d’aggravation extrémement rapide d’ou I'importaneerecherche systématique de signes de
gravité pour une prise en charge urgente.
C'est la deuxieme complication aigue en termes réguence et la premiére cause de
mortalité dans le syndrome drépanocytaire majeur.

» Crise abdominale
Elle se manifeste par des douleurs abdominaleaséif une distension abdominale et une
abolition du péristaltisme. La symptomatologie p&né souvent confondue avec un abdomen

chirurgical.
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Complications anémiques

La séquestration splénique aigué est une augmamtatiitale de volume de la rate de plus de
2 cm par rapport au rebord costal ou a sa tailiériure et une baisse du taux d’hémoglobine
(20% par rapport au taux de base). Il existe aussiaugmentation des stigmates biologiques
d’érythropoiése réactionnelle. Elle survient veegyé de 18 mois dans la forme SS et

beaucoup plus tardivement dans la forme SC et ldahslassémie.

L’érythroblastopénie aigué transitoire liee a Kofion au Parvovirus B 19 est I'une des

causes de l'aggravation de l'anémie et se caragetépar une baisse du nombre des
réticulocytes < 1 % ou 10 0Q0®/ou mm3. La crise aigué de déglobulisation, laenae aigué

en folates, la nécrose médullaire, I'allo immurimatpost transfusionnelle sont aussi autant

de facteurs d’aggravation de I'anémie.

Complications infectieuses

La capacité de lutte anti bactérienne du systenmevimitaire du drépanocytaire est fortement
diminuée I'exposant a des infections multiples. iGest lié principalement a I'asplénisme
fonctionnel auquel s’ajoutent d’autres facteurs tple les anomalies de fonction leucocytaire,
du systéeme du complément, de I'immunité a médiatieltulaire et des immunoglobines.
L'infection au pneumocoque est la plus redoutablautres germes fréquemment rencontrés
sont : Haemophilus influenzae, Neisseria meningitidis,pByéococcus aureus, Salmonella

spp et Escherischia cdlr].

Complications chroniques

Les complications chroniquese voient chez les adolescents et les adulteses ell
correspondent a une atteinte organique le plus esduwrréversible. Les principales
complications sont : des vasculopathies cérébrdssrétinopathies, des atteintes sensorielles
auditives et vestibulaires, de I'hypertension putaioe, une pneumopathie séquellaire de
syndrome thoracique aigu, cardiopathies (une carglipathie dilatée, ischémique, un trouble
de la fonction diastolique et systolique et hyp&bit), une hépatopathie, une cholécystite, des
néphropathies (glomérulaires et tubulaires), déSoogcroses aseptiques, du priapisme, des

ulcéres cutanés.
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1.2.3. La prise en charge

La prise en charge de la drépanocytose s'artamttaur d'une prévention des complications et
d'un suivi médical régulier. Elle doit égalementégrer I'éducation thérapeutique. Cette
derniere consiste a apporter de I'aide aux pati@ntsur famille et/ou leur entourage pour non
seulement leur faire comprendre leur maladie et teaitement mais aussi collaborer aux

soins, prendre en charge leur état de santé et@nset/ou améliorer la qualité de vie [8].

1.3. Recommandations générales pour la transitiomé&nt-adulte
Comme dans toutes les maladies chroniques, la BEAre étape essentielle dans la prise en

charge de la drépanocytose.

1.3.1. Définition et rappel

La TEA est un processus dynamique et complexe gpond aux besoins meédicaux,
psychosociaux, éducationnels, développemental detestents dans leur progression du
systeme de soins pédiatriques vers celui des ad[die Il faut distinguer ce processus du
transfert pédiatrie adulte qui est un événementiprdans le temps consistant a un simple
changement de service.

Grace aux progrés de la médecine le nombre d’entamiffrant de maladies chroniques telle
que la drépanocytose atteignant I'dge adulte neecdiugmenter et influencant ainsi le
nombre d’adultes jeunes suivis en pédiatrie. Puas on note I'existence de plus en plus
fréequente de praticiens compétents en maladies chiez les médecins d’adultes. Tout ceci a
suscité la question du passage des adolescensoitdsspediatriques a ceux des adultes avec
une préparation en amont. Depuis plusieurs anregegalvaux sur transfert de prise en charge
ont vu le jour.

En 2001, une conférence de consensus des socaa@stes nord-ameéricaines de pédiatrie,
médecine générale, et meédecine interne a mis ete plm programme de TEA pour
adolescents atteints de maladies chroniques [10].

Dans le cadre du plan « maladies rares » en 2@08rance a formalisé I'organisation de la
TEA dans les centres de référence pour maladies fdd]. L'objectif de la TEA est de
permettre une continuité de soins de grande quatlistribués sans interruption de
'adolescence a I'dge adulte de facon adaptée sieérag de santé. Ces jeunes doivent étre
préparés au transfert de soins.

Drépanocytose, Transition Enfant-Adulte 10
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1.3.2. Les obstacles a la transition enfant adulfastifient une bonne préparation
Le déroulement de la TEA est entaché de nombreatacles liés au patient, a sa famille, a
I'équipe de soins et au systéeme de soins.

- Le patient et sa famille
La transition, avant tout coincide avec l'adoleseemui en elle-méme est un temps de
passage « I'enfant n’est plus un enfant, maisabnpas encore un adulte ». Cette période de
vie marqué par des changements physiques, dévetgppaux et psychosociaux rapides rend
la TEA difficile. Le désir de s’émanciper et de sesbler aux autres, la nécessité de se
soumettre aux exigences thérapeutiques, la fréquees crises, des hospitalisations, la
crainte des complications engendrent souvent us#iqo hyper-protectrice des parents. Ce
qui entrave l'autonomisation de l'adolescent [12h peur que l'autonomisation soit
synonyme de catastrophe chez les adolescents e@rgamel réticence naturelle des parents a
l'idée de transférer leur enfant sur un site desaidultes [13]. A ceci s’ajoute la crainte du
patient et de la famille vis a vis de la capacis chédecins des adultes a ne pas étre a la
hauteur de leurs exigences en matiere de prishage et de leur qualité de vie.
Le renforcement de liens de dépendance entre tiedf@panocytaire et ses parents créés par
la maladie chronique peut aussi entraver le proseds la transition. Cette attitude parentale
découle du sentiment de honte et de culpabilitéwiss de leur enfant sachant que la majorité
sont issues d’Afrique ou la situation sanitaires@tiale fait qu'il est souvent culturellement
considéré que I'enfant drépanocytaire est « né paurir ». Et de fait, par manque de soins
la plupart des enfants drépanocytaires n'arriveag p I'age adulte en Afrique. Pour ces
parents, le passage en site de soins adultes peutnéonsciemment pergu comme «la
derniére ligne droite » [4].

- Les équipes de soins et le systeme de soins
La forte attache a I'équipe pédiatrique avec unirenmement protégé et familier, fréquenté
depuis leur plus jeune age constitue un obstacleunau processus de la transition. Le
pédiatre peut avoir le sentiment d’étre mieux placgomprendre le patient et sa famille et
plus apte a prendre en charge le patient que s#sepes référents du site Adulte et par
conséquent avoir des difficultés a se séparer depstient. Le changement peut étre un
facteur de déstabilisation pour eux. Parfois lespenel de soins est plus inquiet concernant la
TEA que les patients eux mémes [144& TEA vers une vie adulte des patients ayant une
maladie congénitale ou ayant besoin de soinsragidours est plus difficile car il est souvent
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impossible d'obtenir une prise en charge équivalardelle de la pédiatrie spécialisée ; le plus

souvent pour des raisons structurelles mais égalecoajoncturelles.

Une préparation en amont du patient et de sa fnedit donc nécessaire pour un bon
déroulement du passage. Ceci requiert idéalemiemplication de tous les acteurs de soins
autour du patient (le pédiatre, les équipes desspédiatrique et adulte, le médecin référent
du site Adulte, les référents d’éducation thérapeet le psychologue et I'assistante sociale).
Le moment du transfert est tributaire de la matudii patient car il n’existe pas d’age ideéal.
Néanmoins la stabilité clinique, familiale et sdei est un élément primordial au transfert
[15, 16]. Il est conseillé d’amorcer le processus de plagii;n du passage dés I'age de 12
ans, en évaluant progressive la perception du pajele patient. La planification de la TEA
en tant que telle devant commencer vers I'age dansdavec un transfert effectif idéal entre
18 et 21 ans.

1.3.3. Recommandations générales de I'HAS pour leansition enfant adulte
L’'approche idéale de TEA dans la drépanocytose, noendans toutes les maladies
chroniques, est un défi pour les équipes de sbBias.modeles de TEA ont été proposés dans
plusieurs maladies ; la mucoviscidose, le diabéés, cardiopathies congénitales, la
drépanocytose [10, 11].
TEA doit idéalement s’effectuer conformément auworemandations de la haute autorité de
santé (HAS) [17] en tenant compte de plusieuretast:
- Une réappropriation de la maladie par I'adolescent.
- Une programmation de la TEA vers un service commpéte@ tenant compte de
'age idéal pour chaque patient, de son degré diearhie, du moment et de la
coordination du procédé du transfert.
- Une implication du médecin traitant.
Apres une préparation en amont par le pédiatreatiend et de sa famille pour une discussion
de la nécessité et du déroulement de la transtiioien entre le site de soins pédiatriques et
le site de soins adultes est réalisé avec trarfaformation sur le dossier du patient.
Les recommandations générales de I'HAS sont lasstes :
Le médecin référent du site Adulte rappelle auemhtides explications sur sa maladie
notamment sur la forme de sa drépanocytose, sorodiébine de base, les facteurs

déclenchants de crise et le mode de vie permetealds éviter.
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Les themes suivants sont abordés avec le pati@nsexualité, la protection contre les

infections sexuellement transmissibles, la conptior et les risques particuliers liés a la
grossesse pour les filles, le conseil génétiquequestion d’observance et d’adhérence au
traitement et gestion des médicaments et de l& chiépanocytaire est discutée avec le
patient. Le projet professionnel de I'adolesceiitt dassi I'objet de discussion. Le médecin

répond aux questions de I'adolescent et de saléamil

Les recommandations générales de 'HAS identifiemtodes de transfert pédiatrie adulte:

1) une consultation mixte : pédiatre-médecin d’adulte

2) adressé directement au médecin d’adulte sarsultation mixte.

3) hospitalisation pour crise drépanocytaire.

1.4. Objectifs de I'étude

Les objectifs de notre étude sont d’observer :
1- le vécu de la TEA par les jeunes atteints de d@paose en périphérie du transfert
de pédiatrie vers le site adulte du centre de ctenpé régional du CHU de Bordeaux
2- d’évaluer les pratiques de TEA des sites peédiagrigu adulte en comparaison aux
recommandations générales dans I'objectif finahdhorer la prise en charge de la
TEA du point de vue du patient.
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2. METHODES

2.1. Type de I'étude
Il s’agit d’'une étude observationnelle, rétrospertt prospective, sur une cohorte de patients
drépanocytaires en TEA entre le site pédiatriquie efite adulte du centre de compétence

régional de CHU de Bordeaux.

2.2. Choix de la population
Le recrutement de la population s’est fait sur dsebdu registre des services du CHU de
Bordeaux ; la population cible était constituée j@emes adultes atteints de la drépanocytose
des deux sites retenus. Il a donc été décidé deaaen I'ensemble des jeunes a priori
éligibles figurant sur les listes de registre.
Les criteres d’inclusion individuels étaient :
v Diagnostic biologique de la drépanocytose.
v' Patients suivis sur le site pédiatrique en phasd@ ik, Hopital des Enfants, CHU
Bordeaux.
v' Patients ayant effectué au cours des 36 dernieis lewr TEA avec transfert vers le
site adulte, unité des maladies tropicales et gageur, 4™ étage, Hopital Pellegrin,
CHU de Bordeaux
v/ Patient ayant donné son consentement éclairéietiéquarticipation.

Les patients n’ayant pas été suivis au serviceadapie du CHU de Bordeaux étaient exclus.

Le consentement des patients a été obtenu, agamation orale des modalités de I'étude,
un courrier reprenant I'ensemble des informatioAsngxe 1) et les auto-questionnaires

(Annexe 2 et 3) a été remis ou envoyé par maita kes sujets sélectionnés.

2.3. Déroulement de I'enquéte

L’enquéte s’est déroulée en deux étapes :

- une premiere phase auprés des patients

- une seconde phase auprées des praticiens prenehamge les jeunes adultes.

Ces deux enquétes, aupres des patients et desgmratiprésentaient l'intérét de comparer et

de confirmer les données recueillies aupres désnsit
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2.3.1. Enquéte patient

Dans un premier temps, les données socio-démogpagshiet les données d'intérét (sur la
TEA) ont été recueillies a l'aide d’'un auto-questiaire (Annexe 2) remis ou envoyé a tous
les participants de I'étude. Dans un deuxiéme tempsis avons convenu d’un entretien
individuel ; soit en face a face au CHU lors d'emdez-vous de consultation afin d’'une part
de récupérer les auto-questionnaires et de vél&@edonnées collectées sur celui-ci et d’autre
part de renseigner les informations complémentairgsit par téléphone pour ceux qui
n'avaient pas de rendez-vous durant la périodeotte Bnquéte.

Les difféerents volets du questionnaire portaient sr les caractéristiques socio-
démographiques suivantes : age, sexe, niveau @®tudrigine des parents..2) le
déroulement de la TEA jusqu’au jour du questiormair 3) le vécu et le souhait du patient
(retentissement sur la personne).

La collecte de ces données a été réalisée du momada septembre 2015.

2.3.2. Enquéte praticien

Les praticiens ont rempli un auto-questionnairern@e 3) reprenant d’'une part I'essentiel
des différent volets du questionnaire patient sudéroulement de la TEA et d’autre part
d’autres informations 1) sur le réle du médecintdrd lors de la TEA, 2) le transfert du
dossier patient et 3) la cohérence entre les prgicgles équipes pédiatrique et médecin
référent du site Adulte. Toutes ces données ortdadigctées de juin a septembre 2015.

Le questionnaire auprés des praticiens était desdirvalider les informations collectées

auprées des patients.

2.4. Exploitation des données recueillies

La collecte, la saisie, le traitement et I'analglss données se sont échelonnés du mois de mai
a octobre 2015. Les données ont été saisies & gasgtiquestionnaires papier sur le logiciel
Epi Info 3.5.1. (EpiData), enregistrées sous expals vérifiées et corrigées avant
I'exploitation. Nous avons dans un premier tempxitlées variables du questionnaire patient
et du questionnaire praticien, ensuite, dans umngkdemps nous avons fait un bilan
comparatif sur les différents volets des questioeea Les résultats étaient annoncés en

pourcentages ou en nombre de réponses et affichés.
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3. RESULTATS

3.1. Taux de participation

Cette étude n’'a évidemment pas d’ambition statistiglu fait du petit nombre de personnes
enquétées : je n'ai pu recueillir les réponsesdpid0 patients. En outre, il s'agit pour nous
d’'une premiére approche du probleme de la TEA thapsise en charge de la drépanocytose
au CHU de bordeaux. Le travail réalisé dans leecddrce mémoire pourra toutefois peut-étre

susciter des travaux plus approfondis.

Notre recherche a partir des registres des senacpermis d’identifier 11 patients, des
effectifs tres proches de nombre de cas attendusAaataine. A l'issue des appels

téléphoniques passés et des contacts lors des ltediosis dans l'unité de Maladies

Tropicales et du Voyageurs et le site PédiatriqueCtHU de Bordeaux, parmi les sujets
éligibles, 10 patients soit 90,9 % ont accepté aeigiper. Le motif du seul refus était le

«non consentement des parents ». L’étude porte dan 10 patients correspondant aux
criteres de sélection.

Pour chaque patient inclus, deux questionnairesétitremplis : par le patient et par le
praticien en charge du patient.

3.2. Résultats de I'enquéte aupres des patients (Descriptif des variables)

3.2.1. Caractéristique socio-démographiques des patients

Au total dix patients ont participé a notre étutketableau 1 présente les caractéristiques
socio-démographiques et sociales des patients.dygmne d’age était 19,6 +1,4 ans, avec un
age minimum de 17 ans et un age maximum de 22ianmment de I'enquéte. Il y avait une

majorité de patients de sexe masculin 7 (70%)wéesent 3 (30,0%) étaient de sexe féminin.

La majorité des patients connaissaient la formédemaladie (80,0%), ils avaient rapporté
étre atteints de drépanocytose homozygote SS, onmaisotait également que deux patients

soit 20,0% méconnaissaient la forme de leur maladi

Tous les patients étaient scolarisés, presquddétéodes patients (9 sur 10) avaient déclaré
avoir atteint ou achevé le niveau d’étude secordaieul un patient avait dépassé le cycle

secondaire.
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La répartition selon l'origine montrait que sur soces patients deux seulement avaient des
parents d'origine francaise (Mayotte et Guadeloupaymi les autres, huit étaient originaires
d’Afrique sub-saharienne ; il n’y avait aucun patid’origine du pourtour de la méditerranée.

La majorité d’entre eux vivaient soit a Bordeauit adviérignac.

Tableau 1.Caractéristiques socio-démographiques et sociaepatients

Variables socio-démographique N Effectif (%)
Age (an) 10

moyenne (zET) 19,6 (x1,4)

meédiane [min-max] 20 [17-22]
Sexe 10

Féminin 3 (30,0)

Masculin 7 (70,0)
Forme de la maladie 10

Homozygote SS 8 (80,0)

Ne sait pas 2 (20,0)
Niveau d’études le plus élevé 10

Secondaire 9 (90,0)

Supérieur/universitaire 1 (10,0)
Origine des parents 10

France (DOM) 2 (20,0)

Pays d’Afrique 8 (80,0)
Commune de résidence 10

Bordeaux 4 (40,0)

Mérignac 3 (30,0)

Begles 1(10,0)

Cenon 1 (10,0)

Lormont 1 (10,0)

3.2.2. Déroulement de la transition enfant-adulte au CHU de Bordeaux

Dans notre population, I'annonce de la TEA avadt éffectuée dans 80,0% des cas par le
pédiatre et dans 20,0% des cas par le médecirenéféu site Adulte. Huit (80,0%) patients
affirmaient ne pas connaitre la durée de leur TEAge moyen au moment du transfert était

de 17,8 (£0,97) et tous les patients pensaientsganvaient été transférés au bon moment.
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Les 3 modes de transfert du site pédiatrique ees#ie adulte observées au CHU de Bordeaux
sont les suivants:

1) la consultation mixte : pédiatre-médecin réféttetiu site adulteCette consultation a lieu
sur le site Adulte, 4" étage, Tripode, Hopital Pellegrin, CHU de Bordeauxprésence des
parents. Les themes abordés lors de cette consultaixte sont indiqués par les praticiens
comme conformes aux recommandations généraleHé&S Isur la TEA [17]. Les pratiques
observées spécifiques a Bordeaux pour cette catisaltmixtes sont les suivantes : elle dure
au CHU de Bordeaux de 30 a 60 minutes Le pédiaésepte le patient avec une synthese du
dossier (histoire de la maladie, traitement en £ol@s événements qui ont marqué la vie du
patient). Aprés un examen cliniqgue, un hépital durjest programmé pour réaliser des
examens a la recherche des éventuelles complisatimoniques et de leur prise en charge.
Les modalités de prise de rendez-vous et recouxssains (urgences et service) sont
expliquées au patient avec indication des numéeotelephone de I'accueil pour prise de
RDV (05 56 79 55 78) et de I'astreinte de médetiapicale (05 57 82 22 20) opérationnelle
24/24 pour avis en cas d’'urgence. A la fin de ctiagan, le médecin référent du site Adulte
effectue une visite guidée du service avec présentde I'équipe de soins adulte au patient
et sa famille.

2) adressé directement au médecin référent du sitellfed Dans cette situation il peut s’agir
d’'un adolescent dont le pédiatre n’a pas pu seadéplpour une consultation mixte ou d’'une
rupture de suivi pédiatrique ou encore d’'un ret&@grise en charge en provenance d’un autre
hopital

3) hospitalisation pour crise drépanocytairBans ce cas, le transfert pédiatrie adulte seéfait
la faveur d’'une hospitalisation sur le site adydteir crise drépanocytaire via les urgences
adultes. A la sortie il adressé en consultatiorai@ment au médecin référent du site Adulte

qui I'a admis dans le service, pour la continugésds soins.

Dans les situations 2) et 3), les themes abordés é&galement indiqués par les médecins
référent du site Adulte comme conformes aux reconaatons générales de I'HAS sur la
TEA mais en I'absence du pédiatre. Certains paientTEA ont cependant été hospitalisés

pour crise en site adulte et ont bénéficié ensliitee consultation mixte.

Parmi les modes de transfert vers le site Adulpaoaté par les patients au CHU de
Bordeaux ; nous notons que la moitie, cinq pati¢b@s0%) étaient directement adressés au

meédecin référent du site Adulte ; trois patient8,@30) avaient bénéficié de consultation
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mixte meédecin référent du site Adulte-pédiatre retsaul patient a été transféré suite a une
hospitalisation. En ce qui concerne l'utilité dudeade passage par consultation mixte ou par
hospitalisation, ils étaient nombreux a rapport€ele était soit treés utile (50,0%) soit assez

utile (37,5%) ; un seul patient I'ayant trouvé plastout utile.

Enfin, la confiance s’est établie rapidement ehiéguipe de soins adultes et les patients dans

80,0% des cas. Ces résultats sont illustrés daablieau 2.

Tableau 2.Déroulement de la transition enfant adulte et dodfert pédiatrie-adulte

Variables N Effectif (%)
La personne qui a fait I'annonce de la transition efant adulte 10

Pédiatre 8 (80,0)

Médecin référent du site Adulte 2 (20,0)

Parents 0
La durée de la transition 10

Connaissaient 2 (20,0)

Ne connaissaient pas 8 (80,0)
L’age du transfert pédiatrie adulte (an) 10

Moyenne (ET) 17,8 (x0,97)

Médiane [Min ; max] 18 [16; 19]
Avis des patients sur le moment du transfert pédiate adulte 10

Le bon moment 10 (100)

Ce n’est pas le bon moment 0
Mode d'entrée en service d’adultes 10

Directement adressés médecin référent du site Adulte 5(50,0)

Consultation mixtenédecin référent du site Adulpédiatre 3(30,0)

Hospitalisation conventionnelle pour crise ou HDJ* 1(10,0)

Ne sait pas 1(10,0)
Utilité du mode de transfert (consultation mixte @ hospitalisation) 8

Tres utile 4 (50,0)

Assez utile 3 (37,5)

Pas du tout utile 1(12,5)
Vitesse d'établissement de confiance avec I'équiple soins adulte 10

Rapidement 8 (80,0)

Lentement 2 (20,0)

*HDJ : hospitalisation du jour
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3.2.3. Autogestion de la crise et du traitement par le jeune drépanocytaire

Le tableau 3 présente le résultat de I'observahtadhérence au traitement. La majorité des
patients (8/10) interrogés étaient assez autongqoes gérer une crise douloureuse, a noter

gue deux patients (20,0%) ont dit qu’ils n’étaidattout autonomes pour gérer une crise.

Quant au traitement pris pour calmer la douleupbserve des différences. Ainsi, parmi les
patients interrogés, les traitements mentionné&sasrte crise étaient les suivants :

- 3 patients : Paracétamol seul

- 2 patients : Codéine + Anti Inflammatoires Nogr8tdiens (AINS)

- 1 patient : Paracétamol + Codéine

- 1 patient : Paracétamol + Codéine + Tramadol

- 1 patient : Paracétamol + Codéine + AINS

- 1 patient : Paracétamol + Codéine + Morphine

- 1 patient : Morphine seule.
Au total, sept avaient du Paracétamol seul ou asstlont quatre avec paracétamol associé a
de la Codéine (avec ou non d’autres médicamems3eul prenait de la morphine seul. Par

ailleurs, aucun ne signalait des boissons aboadant

En ce qui concerne le traitement pris régulierenvesdnt a limiter le nombre de crises, on
constate sept patients ont dit avoir un tel typéraigement, la majorité d’entre eux citaient la

Spéciafoldine. Seuls deux patients parlaient ddoS® et un seul de I'Hydréa®.

Enfin, la prise correcte des médicaments a 100%réteouvée chez six (60,0%) des patients
et quatre (40,0%) patients avaient rapporté au snom oubli par semaine dans leur prise

médicamenteuse.
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Tableau 3.0bservance et adhérence au traitement

Variables N Effectif (%)
Autonomie pour gérer sa crise 10
Pas du tout 1(11,1)
Peu 1(11,2)
Assez 5 (55,6)
Tout a fait 2(22,2)
Médicaments pris pour calmer la douleur 10
Paracétamol 3 (30,0)
Codéine + AINS 2 (20,0)
Parcétamol+Codéine 1(10,0)
Paracétamol + Codéine + tramadol 1(10,0)
Paracétamol + Codéine + AINS 1(10,0)
Paracétamol + Codéine + Morphine 1(10,0)
Morphine 1(10,0)
Médicament pris régulierement 9
Spéciafoldine 4 (44,4)
Siklos + Spéciafoldine 2(22,2)
Hydréa + Spéciafoldine 1(11,1)
Exjade 1(11,1)
Kinesithérapie respiratoire préventive 1(11,1)
Prise correct du médicament 10
Pris 2100 % 6 (60,0)
1 oubli par semaine 4 (40,0)

3.2.4. Réappropriation de la maladie aux cours de la transition enfant-adulte

Des informations sur la réappropriation de la malgshr le jeune (qu'est-ce que le jeune
connait sur sa maladie, qu'a-t-il entendu parlesoft nécessaires au cours de la TEA au
moment ou les changements corporels de la pub@arteascompagnés par une nouvelle fagon
de penser. Il faut signaler qu’ici qu’un seul jeuméndiqué n’avoir pas recu de nouvelles
explications sur la maladie. Au total, neuf jeursasient rapporté avoir bénéficié d'une
éducation permettant une véritable autonomisatida e2appropriation de la maladie par le
jeune adulte. Comme le démontre le graphique da@lae 2, chez deux patients sur trois
(66,7%) ces informations sur la maladie ont étévdEds par le médecin référent du site

Adultes a la faveur du transfert pédiatrie adulte.
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W Médecin d'adulte

Figure N°2. Répartition des praticiens ayant effectuée la régpation de la maladie chez le jeune adulte

La réappropriation de la maladie aux cours de |A €& résumée dans le tableau 4:
v' Tous les patients (n=9) avaient recu des nouveligdications sur la crise vaso-
occlusive
guatre jeunes (44,4%) avaient bénéficié d’explcet sur la sexualité
cing jeunes (55,6%) sur les Infections Sexuellemeansmissible (IST) ;
six jeunes (66,7%) sur la transmission hérédiéréa drépanocytose
guatre jeunes (44,4%) sur la contraception

A NN NN

Trois jeunes (33,3 %) sur les risques liés a laggsse.

Tableau 4.Réappropriation de la maladie

Variables N Effectif (%)
Nouvelles explications sur la crise vaso-occlusive 9
Oui 9 (100)
Non -
Explications sur la sexualité 9
Oui 4 (44,4)
Non 5 (55,6)
Explications sur les Infections Sexuellement Transigssible 9
Oui 5 (55,6)
Non 4 (44,4)
Explications sur la transmission héréditaire de lanaladie 9
Oui 6 (66,7)
Non 3(33,3)
Explications sur la contraception 9
Oui 4 (44,4)
Non 5 (55,6)
Explications sur les risques liés a la grossesse 9
Oui 3(33,3)
Non 6 (66,7)
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Un score sur la réappropriation de la maladie acaéléulé, toute réponse oui sur une
explication sur la maladie et les themes aborddsigau 4) équivalait a 1 point. Sur la base
des réponses obtenues, il a été décidé de dictsdori@ score au seuil de 3, les scores
supérieurs ou égaux a 3 étant considérés commendesbores (figure 3).

2 -
1 -
] B masculin
Wféminin
ﬂ T T T T T
a 1 2 3 4

5 &
Figure N°3. Distribution du score des nouvelles connaissasgeta maladie des patients
Sur la figure 3 ci-dessus, on constate que la eaiés patients (55,6%) avait une bonne
compréhension de la maladie et la répartition deges selon le sexe montrait que les

patientes de sexe féminin avaient le meilleur s¢arere maximal).

3.2.5. Le vécu de la transition enfant adulte

Tous les patients interrogés ont dit avoir biennécpassage de la transition, sauf un seul qui
est actuellement en cours de TEA. La figure 4 prigske vécu de la TEA des patients. On
note que sur le plan social, les patients se céraieht assez entourés dans 40,0% des cas et

trés bien entourés dans 60,0% des cas.

M assez entourés

Wtrésbien entourés

Figure N°4. Répartition en pourcentage des patients seloéde social
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Voici quelques éléments de réponse rapportés parsi@atients :
v" D’une part sur la signification de la transitiorfamt adulte :

«Bonne prise des médicament et bonne connaissance dgii déclenche la crise de
douleur »

« 'y a un changement de médecin et on ajoute @aicament pour les globules
rouges. »

« Le passage normal dans la vie d’'un drépanocytaire

« Changement de lieu de consultation dans un ligil g a beaucoup de vieux
sinon c’est pareil. »

« Cela signifie que l'enfant est considéré commeadnlte, qu’il devra se
responsabiliser, étre autonome en respectant ldseprde son traitement
convenablement, respecter les RDV de consultati@utees, surtout le fait que
ce qui concerne la maladie ou autre sera dit efiggp a lui et non aux parents,
tuteurs ou responsables |égaux a part s'il donneawxord bien entendu. »

v D’autre part sur leur souhait :

« Je veux qu’'on me soigne pour ne plus avoir deecet je veux savoir plus sur
ma maladie. »

« Je veux gu'on ne m’appelle plus malade, car gnnsuis pas un, je souffre
seulement de la drépanocytose. »

« Tout c’est bien passé pour moi, cela se passeragour les autres. »

« Jaurais aimé gu'on m'explique mieux les diffédemnmaladies ou infections
gue je rencontre. »

« Si jamais je dois étre hospitalisé pour une quedgie raison je souhaiterais
étre dans une chambre seule si possible car, j'dimae la tranquillité lorsque je
suis plutét faible physiquement et dormir le plusgble pour reprendre des
forces. »

Comme l'illustrent ces quelques lignes, les pasieaiteints de drépanocytose sont confrontés
aux multiples aspects de la vie. Pour que I'ad@espuisse s’épanouir et trouver une vie

d’adulte satisfaisante et épanouie, il faut undilagn concertation étroite avec les services
adultes au moment de la TEA, pour que I'adolespaisse devenir un adulte responsable.
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3.3. Résultats de I'enquéte aupres des praticiens (Descriptif des variables)

Désirant rechercher des informations complémergtaiteus avons questionné les médecins, les
plus concernés dans la prise en charge des jednéesadrépanocytaires au CHU de Bordeaux.
Pour chaque patient un questionnaire avait étaiipi&té par le praticien le prenant en charge. Le
personnel médical du centre de compétence régimnegilla drépanocytose est réparti sur 2 sites a
I'H6pital Pellegrin ; le site pédiatrique de I'Hagi des Enfants, et le site Adulte du Tripod&™®4
étage, Unité des Maladies Tropicales et du Voyagemus les praticiens pédiatres et d’adulte
en charge des dix patients de notre étude, ontj@étionnées. Le tableau 5 résume les
réponses des praticiens concernés.

Les praticiens pensent que plus de la moitié daesmis était « mars » pour la TEA, selon eux
six sur dix étaient assez « mQrs » contre deuxétpient pas du tout « mur » pour la TEA.
Pour eux la majorité de ces jeunes adultes (77&&t@nt cliniquement stables pour la TEA.
A la question concernant 'autonomie des patidetspraticiens pensent que sept patients sur
dix étaient capables de gérer leur maladie au nins% sans l'aide de leurs parents, selon
eux un seul patient n’était pas capable de gérenadadie seul. lls estiment que les patients
étaient observant au traitement a plus de 80% )8/10

En ce qui concerne I'éducation thérapeutique, letiqgiens ont rapporté qu’elle était
insuffisante chez la moitie des patients (50,0%6),ont aussi rapporté qu’'aucun medecin
traitant des patient n’avait joué un role dansdadgition.

Quand au mode de transfert pédiatrie adulte, lacns ont rapporté que cing jeunes sur
dix avaient bénéficié d’'une consultation mixte péci- médecin référent du site Adulte, que
trois jeunes étaient rentrés en TEA a la suite el’bospitalisation conventionnelle ou une
hospitalisation de jour, et que deux jeunes avagddtdirectement adressés a un médecin
référent du site Adulte. Il faut signaler que laéhidu passage était de 10,9 +11 mois avec
des extrémes de 0 & 36 mois, elle avait durée na@®smois pour 50,0% des patients.

Selon les médecins, le vécu personnel de la TEA deepatients était trés satisfaisant dans
plus de la moitie des cas (55,6%). Cette TEA étaiftompagnée de rupture de soins chez
uniquement un seul patient sur neuf (qui avaiehéag la transition), chez qui elle était de six
mois. Pour ce qui est du transfert du dossier pajigatient, il avait été chez la majorité des
patients (87,5%) fait par synthese, il faut signgjue chez un seul patient, il n’y avait pas eu
ni transfert de dossier, ni synthese. Enfin il faater que selon les médecins la cohérence
entre les pratiques des équipes pédiatrique etemédEérent du site Adulte était de 50%.
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Tableau 5.Description du questionnaire praticien sur la titgors enfant-adulte

Variables N Effectif (%)
Forme de la maladie du patient 10
Homozygote SS 9 (90,0)
S R-Thalassémie 1(10,0)
Pensez-vous que le patient était « mur » pour ladnsition? 10
Pas du tout 2 (20,0)
Peu 2 (20,0)
Assez 6 (60,0)
Pensez-vous que ce patient a une situation cliniqgeabilisée pour la transition? 9
Peu stable 2(22,2)
Assez stable 7 (77,8)
Pensez-vous que ce patient est capable de gérensdadie sans ses parents 10
Pas du tout 1(10,0)
a 50% 2 (20,0)
a75% 1 (10,0)
a 100% 6 (60,0)
Selon vous le patient est-il observant a son traitgent habituel a 10
50% 2 (20,0)
80% 3(30,0)
90% 4 (40,0)
100% 1 (10,0)

Selon vous le patient a-t-il bénéficié d’'une éducain thérapeutique suffisante pour sa 8
transition ?

Oui 4 (50,0)
Non 4 (50,0)
Le médecin traitant du patient a-t-il joué un réledans cette transition ? 10
Oui -
Non 10 (100,0)
Quel a été le mode de passage de ce patient ? 10
Adressé directement & un médecin référent du sitdté 2 (20,0)
Consultation mixte pédiatre — médecin référentiguAdulte 5 (50,0)
Hospitalisation conventionnelle ou en HBdipcrise 3(30,0)
Durée du passage de ce patient 9
Moyenne (ET) 10,9 (#11,3)
Médiane [Min ; max] 8 [0 ; 36]
Que pensez-vous du vécu personnel de la transitichez ce patient ? 9
Peu satisfaisant 4 (44,4)
Trés satisfaisant 5 (55,6)
La transition a-t-elle été accompagnée de rupturde soins ? 9
Oui 1(11,2)
Non 8 (88,9)
Le transfert du dossier papier (copie ou original)du patient a-t-il été 8
Uniquement synthése de dossier 7 (87,5)
Pas de transfert de dossier ni de synthése 1(12,5)

Dans le cas de ce patient, pensez-vous qu'il y ehéoence entre les pratiques des équipes 8

pédiatriqgue et médecin référent du site Adulte ?
Oui 4 (50,0
Non 4 (50,0)
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4. DISCUSSION

Notre étude menée au CHU de Bordeaux, sur la TE#s da prise en charge du jeune
drépanocytaire au CHU de Bordeaux, comportait denguétes : la premiére aupres des
patients (auto-questionnaire complété par un eetrein face a face) et la seconde auprés des
praticiens prenant en charge les jeunes adultesrpanto-questionnaire complémentaire

4.1. Bilan des données collectées

Comme mentionné dans la méthodologie, une coliet@onnées fut réalisée auprés de deux
sources distinctes : la premiére auprés des psitay@nt vécu la TEA, et I'autre aupres de

praticiens qui prenaient en charge ces patients.

Les informations qui ont pu étre réunies font regsceen premier lieu la concordance entre

les patients et les praticiens sur les aspectsédoutbtment de la TEA, en second lieu les

insuffisances de I'’éducation thérapeutique.

v Concordance des informations recueillis
A la suite de la collecte des données auprés deggeadultes et des praticiens impliqués
directement dans la TEA, la concordance des infboms recueillies en regard de leurs
similitudes ou leurs proximités, nous ont récorderjuant a I'objectivité des réponses aux
guestions des jeunes adultes, a I'exception du rdegmssage de TEA.
Ici nous résumons les principaux enseignements :
- Le moment de transfert était considere comme lerboment et les jeunes adultes
étaient cliniquement stables pour la transition
- Concernant 'autonomie et la gestion de crise ddempts, la majorité des jeunes
adultes étaient capable de gérer leur maladiel'sats de leurs parents
- Nous avons trouvé étagement aussi que la majoegéjelines adultes avait une
bonne observance au traitement.
- Enfin, le vécu personnel et le retentissement salgala TEA chez les patient
étaient trés satisfaisants dans plus de la mo#geahs (respectivement 60,0% et

55,6% chez les patients et chez les praticiens).

v Insuffisances de I'éduction thérapeutique
Les informations recueillies auprés des patientslest praticiens montrent, a I'évidence,
l'insuffisance de I'éducation thérapeutique. Camble logique puisque les jeunes ont du mal

a situer la durée de la TEA.
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Les résultats qui le soulignent sont :

- d’une part, le score calcul sur la réappropriatierla maladie, celle-ci reste faible pour
presque la moitie (44,4%) des jeunes adultes ogés, ce score est inferieurs ou égal a
2 (voir figure 3).

- d’autre part, les médecins eux mémes ont rappaied’§ducation thérapeutiques était
insuffisante chez la moitie des patients (50,09@st intéressant de constater qu’aucun
médecin traitant des patient n'avait joué un r@eglla TEA (voir tableau 5).

Il semble évident que si I'éducation thérapeutiqenée par I'équipe pluridisciplinaire vise a
aider l'adolescent a acquérir un savoir et un saamie qui permettent son autonomie, elle a
aussi pour but de lui apporter un support et uompagnement. Donner les moyens au jeune
adulte de disposer des réponses aux préoccupatoliedolescent (par exemple, observance,
continuité de soins, contraception, grossessesimesion héréditaire de la maladie, IST et
relations avec les autres). Il se sentira valogis@cquerra un savoir et un savoir-faire qui
permettent son autonomie, cela l'aidera a avoifianoe en lui et I'encouragera a s'investir

dans sa prise en charge.

4.2. Principaux résultats

L’étude a montré la concordance des informatiorsigdlies dans les deux enquétes en
regard de leurs similitudes ou leurs proximité®tuite descriptive des variables a montré que
le moment de transfert était considéré comme lerboment et était en moyenne I'age de 18
ans, de méme les médecins rapportaient que lesgeadtultes étaient cliniquement stables
pour la TEA (77,8%)Nous avons trouvé d’'une part en ce qui concerngdi@mie et la
gestion de crise des patients que la majorité el@ses adultes étaient capable de gérer leur
maladie sans l'aide de leurs parents (70,@%)'autre part que la majorité de ces jeunes
adultes avait une bonne observance au traitemeht dds patients). Enfin, notre étude
rapportait que le retentissement social de la TEézdes patients était tres satisfaisant dans
plus de la moitié des cas (respectivement 60,0%5¢8% chez les patients et chez les

praticiens).

En revanche, comme le montrent les résultats gemnént d'étre présentés, nous avons
observés a partir des informations recueillies esiples patients et des praticiens I'évidence
de l'insuffisance de I'éducation thérapeutique gemédecins I'ont estimée insuffisante chez
un patient sur deux. De plus les jeunes avaiemhalua situer la durée de la TEA, seuls deux

d’entre eux connaissaient la durée de celle-ci.
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4.3. Forces et limites de notre étude

Notre étude est une des seules aujourd’hui réaliséela TEA dans la prise en charge du
jeune drépanocytaire en Aquitaine. Une des foreesette étude réside dans la sélection de la
population, qui visait a I'exhaustivité tous lestipats éligibles ont été contacté. Ainsi
I'échantillon de population était a priori peu arfté de biais de sélection, il faut rappeler que
presque la totalité des patients éligibles ontigipé a I'enquéte soit un taux de 91%. En se
basant sur des entretiens individuels en facee&dadCHU ou au téléphone, notre étude avait
d’autre part 'avantage de vérifier, mais aussicdenpléter les informations collectées par
auto-questionnaires. Il a également été possibles detre étude de tenir compte des

informations rapportées par les praticiens preaartharge chaque patient.

Néanmoins, la réalisation de cette étude compentiioes limites. La premiere d’entre elles
concerne la faible taille de effectif de notre plagion d’étude (dix patients seulement inclus
dans I'étude). Cette situation nous a conduit defaiiea faire un descriptif simple des

données, car nous ne disposons pas du nombre idatpetectivement utilisables dans une
analyse statistique qui permettrait de comparediéérentes groupes : sexe, origine, niveau

socio-économique.

La seconde limite, tient aux difficultés de I'eniea et a I'interprétation des questions. Les
informations recueillies étaient exclusivement dgaives. Par conséquent, certaines
réponses des sujets interrogés peuvent avoir ecaractere subjectif et étre induites par
I'entretien en face a face réalise au CHU soinagait aprés une séance de consultation. Par
exemple, pour la question faisant référence au numdéransfert, certains patients ont pu
répondre qu’ils avaient été adressés directememhédecin référent du site Adulte car ils
étaient interrogés dans les locaux du service d#eainée tropicale. De ce fait, les réponses

doivent étre considérées avec prudence.

4.4. Comparaisons avec les études précédentes

Nos résultats concernent une population préciest-&@-dire une population purement atteinte
de la drépanocytose, trés peu d’études dans daalitire visaient ce type de population. En
général, la littérature propose différentes étudesis celles-ci s’adressent majoritairement
soit une combinaison de toutes sortes de pathalog@t des études spécifique a certaines

pathologies chroniques fréquentes dans la populaplescente (comme par exemple la
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mucoviscidose ou le diabéte). Les maladies du dgotmuge étant des maladies rares dans les
pays du Nord, il n’est pas surprenant que cettelpdipn n’ait pas été étudiée.

Bien que la littérature soit peu nombreuse surugtsde la TEA dans notre type de
population, il convient de souligner que nos ppacix résultats rejoignent ceux des
principales études réalisées. Cette convergendereonne validité apparente aux résultats de
notre démarche. On peut citer par exemple les gfudalisées aux USA. Ces études visaient
a examiner les préoccupations, les attentes, dtdesins concernant la TEA chez des jeunes
adultes des 1999 a Chicago [18]. Toutes ces étadegmis plusieurs pistes dans le but
d’améliorer 'autonomie du patient. Ces étudesiajne d’autres portant sur des pathologies
chroniques fréquentes chez I'adolescent abordemjutstion de linfluence de I'dge des
patients sur la TEA et notamment le processus oggastion et d’autonomisation. Dans notre
étude I'age du transfert de nos patients en moyd8nans, I'age le plus souvent pris en
compte dans la littérature comme age de maturiégelLest trop souvent le critére principal
dans la décision du moment du transfert cité maétpiipes soignantes [16]. Cependant I'age
civil ne peut étre a lui seul un critére suffisaour évaluer la maturité d’'un adolescent. Le
niveau développemental devrait également étregprisompte selon une étude francaise sur le
passage de I'enfant a I'adulte dans le cas de leowiscidose [16]. Il faut rappeler ici que
dans notre étude, c’est le pédiatre qui abordéEld dans 80% des cas, il semble donc que ce
soit la personne la plus appropriée pour commeacen parler de fagon suffisamment

précoce, car attendre que le patient en parle &menpourrait retarder le processus.

Le vécu personnel et le retentissement social d&kR chez les patients était trés satisfaisant
dans plus de la moitie des cas, méme si un peuwlpluastiers de nos patients sont « sans avis
» Ou insatisfaits du processus. Cette attituddistdaa été décrite dans certaines études ou les
jeunes sont présentés comme « inquiets» par lensfart pour la plupart, avec des raisons
connues dans la littérature : la peur de l'incordrise séparer du cocon pédiatrique, d’avoir
une prise en charge différente. Il faut donc sieffo de les intéresser et les impliquer dans le

processus de transition, gu’ils se sentent actiicette étape.

Une des difficultés lors de la TEA identifiée damwdre étude est I'insuffisance de I'éducation
thérapeutique. Selon une étude récente, publi€D&a par une équipe de Boston au USA
[19], sur la TEA des patients pédiatriques auxs@iour adultes, a montré que certains jeunes
regrettent I'insuffisance d’informations thérapguis. Au vue de ceci, les professionnels se

doivent d’approfondir le travail de préparatioreaves adolescents en abordant et réabordant
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régulierement les themes liés a la TEA en faveuralgonomisation dans la vie d’adulte
drépanocytaire. De plus, plusieurs enquétes ret@amgénéral le manque d’'informations sur
la transition, que ce soit par rapport au processiugux soins pour adultes. Ce fait est évoqué
par des équipes parisiennes tres impliquées danmida en charge des jeunes adultes

drépanocytaire [4, 20].

Tous ces résultats soutiennent et corroborenelmsmmandations des autres études liées a la
TEA [4, 16, 19, 20] des adolescents atteints dadialchronique. Ces résultats constituent un
argument pour favoriser l'autonomie de l'adolesetnia nécessité d'améliorer la prise en
charge. Il est frappant de constater que le jeon@&me en situation de difficultés a suivre son
traitement reste fidéle aux consultations, sursblé confiance en I'équipe est bonne et si la

communication est de qualité.
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5. CONCLUSION GENERALE

Dans le contexte actuel ou grace aux avanceées ateslite nombre d’enfants souffrant d’'une
maladie chronique telle que la drépanocytose aisgigl’age adulte ne cesse d’augmenter,
lune des préoccupations des professionnels de sandies parents concernent la TEA. Nous
avons étudié la TEA a travers deux enquétes meadm®s des patients et des praticiens
impliqués dans la prise en charge des jeunes adafiient de la drépanocytose au CHU de

Bordeaux.

Notre étude est une premiere menée en Aquitaineesuges jeunes drépanocytaires. Elle a
montré que la majorité de ces patients avait véqoracessus de TEA sans grande difficulté.
Toutefois, certains ne semblent pas toujours asse®irs» ou « stables » pour vivre
totalement sereins cette étape inévitable deise @n charge de la maladie. Les informations
recueillies auprés des patients et des praticiemvergent vers le constat croisé d’'une
insuffisance en matiere d’éducation thérapeutiqd@nner les moyens au jeune adulte de
répondre a ses préoccupations d’adolescent coitd@edon nous, a une valorisation
personnelle propice au savoir et au savoir-faiigpgumettent la confiance en soi nécessaire a
'autonomisation attendue en prise en charge adulte

Les données recueillies permettent ainsi de docteneme premiére approche de la TEA
chez les drépanocytaires au CHU de Bordeaux, Retegtultérieures pourront analyser ces

résultats de fagon plus précise.

D’ores et déja, en s’appuyant sur les résultatsed®avail exploratoire il apparait essentiel de
continuer a développer les rapprochements entrsiles pédiatrique et adulte du CHU de
Bordeaux, dans I'objectif d’améliorer encore lalip¢ de la TEA au CHU de Bordeaux du
point de vue du patient. Nous proposons ainsi tHumrer systématiquement des séances
d’éducations en faveur de I'autonomisation en psapbd par exemple des rencontres entre
patients drépanocytaires jeunes adultes et adwtesnfirmés » et de systématiser les
consultations mixtes pédiatre-médecin référent itk Adulte. Il conviendrai également de
cibler les jeunes a risque de rupture de suivi 'etedtifier des moyens d’encadrement
spécifiqgue des le début de la TEA.
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