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De bien des manières l’enfant drépanocytaire homozygote est familier de la vie de l’adulte. Il a été confronté très jeune à l’irruption de la maladie dans son existence, sous forme de déracinement subit, d’hospitalisation, d’interruption de ses activités enfantines, de migration, de confrontations conscientes avec l’idée de mort, avec l’idée d’hérédité, avec l’idée de tare et son important cortège de culpabilité. 

Même si des grands efforts ont été faits pour préserver « la part d’enfance » dans la vie de ses jeunes patients, même si, en apparence, ils ont été déresponsabilisés grâce aux efforts (4 ; 5) des adultes, de l’entourage familial et médical, ils sont intimement convaincus que franchir cette étape est nécessaire et plutôt de bon présage. 

Ce passage leur offre une opportunité qu’il ne faut pas galvauder, pour se réapproprier en profondeur une maladie qui les a accompagné et qui continuera à les accompagner pendant encore de longues années. 

I. Un saut dans l’inconnu structurel 

Autant l’univers pédiatrique dans lequel l’enfant a été pris en charge est en général bien structuré, autant les centres de soins pour adultes peuvent apparaître comme désordonnés, anonymes, hyper technicisés. Les unités de soins qui accueillent les patients drépanocytaires adultes offrent une grande pluralité d’organisation. Il peut s’agir d’unité de médecine générale ou de médecine interne, d’hématologie, d’autres disciplines médicales comme la pathologie tropicale ou toute autre spécialité en raison d’une complication secondaire particulière. Ce peut être le cas par exemple pour les atteintes rénales et la néphrologie ou pour les ulcères de jambe et la dermatologie, etc.

Trois centres bénéficient d’une structuration dédiée : celui de la Martinique à l’hôpital du Lamentin ; celui de Guadeloupe à l’hôpital de Pointe à Pitre et l’unité des maladies génétiques du globule rouge à l’hôpital Henri Mondor de Créteil. Ces structures sont malgré tout loin de correspondre à l’optimum (3 ; 11 ; 17) des moyens de prise en charge. C’est particulièrement le cas pour les problèmes psychosociaux auxquels les jeunes adultes drépanocytaires sont particulièrement confrontés. 

D’autres structures, sans moyen réellement dédié, accueillent des nombres considérables de patients. C’est particulièrement le cas de 6 à 7 unités de soin en Ile de France et à Marseille, Lyon, Grenoble et Lille. 


            Compte tenu de l’évolution de la maladie, la prise en charge est volontiers multidisciplinaire et versatile ce qui provoque la multiplicité des intervenants autour d’un même patient qui était davantage habitué à un dialogue plus resserré en pédiatrie. 

Les jeunes patients seront également amenés à fréquenter les urgences médicales des hôpitaux pour adultes. A ce niveau les choses changent considérablement avec davantage d’anonymat ; une possible flagrante méconnaissance de la maladie, très perceptible par les patients et leur famille, mettant en porte-à-faux les personnels soignants ; un retard dans la prise en charge de la douleur avec un cortège d’attitude suspicieuse concernant particulièrement l’usage des stupéfiants. (2)

L’ensemble peut entraîner une réaction de méfiance voire de défiance qui contraste particulièrement avec l’ambiance hautement protectrice du milieu pédiatrique. 
Certains patients font ainsi du cabotage médical, faute d’avoir eu une prise en charge adaptée, dans un circuit qui aurait du inclure à la fois les soins ambulatoires et les soins urgents. D’autres sont en rupture de prise en charge pendant de longues périodes et préfèrent subir, jusqu’à l’extrême limite du supportable, leur crise douloureuse à domicile plutôt que de ré

 -expérimenter l’incompréhension et les accueils inadaptés dans les services d’urgence. Les patients ayant une forme peu symptomatique disparaissent aussi volontiers à ce stade de leur évolution et ré-apparaissent souvent à l’occasion d’une complication « inattendue », comme par exemple un priapisme ou une hémorragie intra-vitréenne.

II. Une autre maladie ? 

Au plan physiopathologique n’apparaissent pas de différences majeures chez le patient adulte en dehors des conséquences de la répétition des épisodes ischémiques antérieurs sous forme de complications secondaires et chroniques. 

II.1. les trois axes physiopathologiques fondamentaux de la maladie évoluent cependant de façon différente (1 ; 10 ; 15)

Par ailleurs il persiste une très grande variabilité interindividuelle et également une évolution intra individuelle mal prédictible qui peut faire alterner de longues périodes peu symptomatiques avec des périodes où les hospitalisations se multiplient. 



II.1.1. les aggravations de l’anémie deviennent plus rares 

25 à 35 % des jeunes patients n’ont pas encore eu de séroconversions pour le Parvovirus B19. Les séquestrations spléniques ou hépatiques deviennent rares, proportionnellement à la persistance d’une fonction splénique autorisant ce type de complications. Il s’agit essentiellement de patients ayant une activité vaso-occlusive basse en raison d’un phénotype ou d’un génotype de sévérité modérée.

 
Persistent les rares accidents de nécrose médullaire étendue ;  les anémies inflammatoires ; les grandes carences en folates ; les accès palustres ; les accidents de transfusion. 



II.1.2. Les infections bactériennes graves
Elles deviennent relativement rares mais restent sévères. En effet les sepsis de l’adulte sont une des causes principales de mortalité. Contrairement à la période pédiatrique (13 ;16), les infections à pneumocoque deviennent rares mais gardent toute leur sévérité. On doit particulièrement les redouter chez les jeunes patients infectés par le VIH.

 Le risque d’ostéomyélite demeure, et apparaît de façon assez nette, le risque d’infections nosocomiales, en particulier avec le recours plus fréquent au dispositifs implantables.

II.1.3. Les accidents vaso-occlusifs
Les crises vaso-occlusives hyper algiques (8) restent la préoccupation n°1 en matière de consultation aux urgences. Les syndromes thoraciques concernent une à deux hospitalisations sur dix et sont sévères dans 50 % des cas, entraînant une nécessité transfusionnelle où, dans un ¼ des cas, une admission urgente en réanimation médicale s’impose. Chez ces patients, on doit particulièrement redouter le passage à une défaillance multi viscérale. La mortalité de ces épisodes reste élevée. 

La vasculopathie cérébrale semble plutôt concerner des patients l’ayant déjà constituée dans l’enfance. En fait les informations sont extrêmement limitées concernant ce type de complications. On est surtout frappé chez l’adulte jeune par l’apparition des hémorragies cérébrales sur rupture d’anévrysme. Le décès étant malheureusement fréquent dans ces circonstances. D’autres vasculopathies peuvent s’installer,  quoique beaucoup plus rares : oreille interne ; au niveau hépatique ou rénal, et alors rapidement poser des problèmes fonctionnels sérieux.



II.2. Evolution dans les modalités de surveillance 

La prise en charge prospective reste fondée et implique la réalisation de bilans réguliers à la recherche de signes infra cliniques précoces de certaines complications. 
Les complications dont la fréquence augmente avec l’âge sont :

· la rétinopathie proliférative, particulièrement dans les formes bénignes peu anémiques

· les ulcères de jambes pour lesquels les ressources thérapeutiques sont très pauvres et qui ont malheureusement une tendance forte à la récidive.

· le priapisme expérimenté par à peu près  1/3 des jeunes patients et dont l’évolutivité reste très indécise entre un simple priapisme intermittent, un priapisme grave ; voire des séquelles compromettant la fonctionnalité. 

· Les ostéonécroses épiphysaires de l’adulte qui, contrairement à celles de l’enfant, évoluent rapidement, en quelques mois parfois, vers une destruction articulaire handicapante et entraînant une nécessité d’acte chirurgical radical. De nouvelles techniques chirurgicales tentent, devant la constatation précoce de ce type de problème, de retarder voire de contrôler l’évolution naturelle de ces complications. 

· La lithiase vésiculaire pigmentaire, déjà présente pendant la période pédiatrique, augmente très sensiblement de fréquence et concerne potentiellement tous les patients de 40 ans. Les complications secondaires de cette situation peuvent être particulièrement graves, tant en aigu que par leur conséquence à moyen et long terme. Compte tenu des progrès de la chirurgie dans ce domaine, on recommande empiriquement une ablation de la vésicule dès la constatation de la lithiase. 

· L’hypertension artérielle pulmonaire et les myocardiopathies sont des constatations relativement rares mais dont l’impact pronostic est très important ce qui implique des décisions thérapeutiques relativement lourdes. L’évaluation de cette situation doit être faite chez l’adulte jeune et être réitérée s’il se produit une modification manifeste dans la tolérance à l’effort qui ne soit pas expliquée par une simple diminution du taux d’hémoglobine. 

· Les signes d’insuffisance rénale tubulaire ou glomérulaire doivent être recherchés. Chez ces patients ayant une masse musculaire faible et un débit de filtration rénale élevé, la créatininémie est un argument très tardif d’atteinte glomérulaire. La chute du taux d’hémoglobine, l’apparition d’une protéinurie, l’apparition d’une hypertension artérielle qui est par elle-même un facteur majeur d’aggravation de la drépanocytose sur le plan vasculaire, l’apparition d’une hyperuricémie voire de crise de goutte, sont des critères indiquant un possible début d’insuffisance rénale. 

· La tubulopathie se manifeste essentiellement par l’incapacité à maintenir un taux normal de réserves alcalines, une tendance à l’hyperkaliémie hyperchlorémique, une accentuation de l’anémie. On doit rechercher un hypoaldostéronisme qui devra être compensé. 

II.3. Evolution thérapeutique 

· Le calendrier vaccinal se modifie puisque les rappels DT Polio sont tous les dix ans avec des rappels pour l’hépatite B et le Pneumocoque tous les 5 ans. On recherche systématiquement chez les jeunes femmes les séroconversions rubéole et toxoplasmose. 

· la chimioprophylaxie des infections à Pneumocoque doit être poursuivie ou reprise chez les patients ayant des antécédents d’infection grave à Pneumocoque, atant une cardiopathie valvulaire et ceux infectés par le VIH. On fait de même pour les patients qui, pour une raison associée, sont traitées par une corticothérapie au long cours, ou sont en contact professionnel avec des porteurs potentiels de Pneumocoque. 

· La prise d’acide folique 5 mg/j reste nécessaire. On peut y associer une supplémentation multi vitaminée intermittente et particulièrement en vitamine E. La supplémentation en magnésium n’a pas fait la preuve de son efficacité dans la prévention de la crise vaso-occlusive hyperalgique mais certains patients persistent à réclamer ce traitement dont ils ressentent le bénéfice vis-à-vis de la fatigue. 

· Les patients ayant des manifestations nocturnes de leur maladie, soit crise hyperalgique, soit priapisme, peuvent bénéficier d’une oxygénothérapie nocturne à domicile. 

· Les formes les plus graves avec les limites et contre-indications communes aux enfants et aux adultes, vont pouvoir bénéficier du traitement par l’hydroxyurée. Ce traitement réduit en général de façon assez nette la fréquence des épisodes aigus, douloureux et/ou thoraciques. 

· Les programmes transfusionnels au long cours se poursuivent pour les patients ayant une vasculopathie cérébrale et apparaissent des besoins transfusionnels de cette nature pour les patients ayant d’autres insuffisances organiques: rénales, cardiaques, etc…

· Il n’y a pas à l’heure actuelle de possibilité d’inclure les patients adultes jeunes dans les programmes d’allo-greffe médullaire. 

II.4. Le paradoxe des traitements de fond et plus généralement des formes de sévérité atténuée.

L’atténuation des formes sévères de drépanocytose par les traitements de fond que sont l’administration d’hydroxyurée ou de transfusion itérative aboutit à un paradoxe assez mal vécu par les patients puisque leur qualité de vie s’améliore très sensiblement avec une

autonomie dans l’exercice de leur vie quotidienne et pour leurs ambitions scolaires ou professionnelles. Face à cela, l’encadrement renforcé des soins que suppose le suivi et la mise en œuvre de ces traitements semble une contrainte aggravée par rapport à ce qu’était la prise en charge en l’absence de ces traitements.

En matière de traitement par l’hydroxyurée il y a la nécessité d’une surveillance hématologique mensuelle et cette approche thérapeutique ne supprime pas les risques de complications qui continuent à devoir être détectées précocement et régulièrement. 

En ce qui concerne les traitements transfusionnels au long cours, ils imposent la venue, au minimum, mensuelle du patient en hôpital de jour. Par ailleurs, quand ce traitement a abouti à une surcharge en fer secondaire importante, il y a lieu de mettre en œuvre le traitement chélateur. Cette contrainte supplémentaire est souvent très mal acceptée par les jeunes patients drépanocytaires au moins autant sinon plus que ce que l’on observe avec les patients bêta thalassémiques homozygotes. La possibilité de recourir à des érythraphérèses sur séparateurs de cellules est une option de choix qui reste encore peu accessible.


III. Vivre avec la drépanocytose (2 ; 6 ; 9) 

L’appropriation de la maladie est une étape indispensable à une prise en charge de qualité. 
L’intégration de la maladie dans le schéma corporel ne peut que poser certains problèmes malgré l’absence dans la drépanocytose d’anomalie morphologique importante. Ce processus d’appropriation passe par une nouvelle intelligence de la situation et nécessite de la part des structures de prise en charge une écoute et une disponibilité, ainsi qu’un certain savoir faire, pour apporter les informations éclairantes dans le respect de l’intégrité de la personne telle qu’elle finit de se constituer. Il n’y a pas de place pour l’improvisation dans cette démarche. Elle fait partie intégrante des soins et doit donc être organisée. Malheureusement les structures d’accueil actuelles des jeunes adultes drépanocytaires ne disposent ni de psychologues ni des possibilités permettant une réelle approche éducationnelle de cette nature. 




III.1. L’autonomie

Le patient doit passer d’une parole par procuration à une expression personnelle. L’environnement familial ne doit pas être chassé activement des consultations. On observe d’ailleurs souvent l’accompagnement initial du jeune par ses parents et particulièrement la mère. Il s’agit souvent d’une véritable  transmission de responsabilité où la plupart du temps la consultation s’achève par « désormais il ou elle viendra seul(e), je vous le (la) confie ».
Il faut se rendre compte de ce que cette étape signifie pour la mère et les parents. Il s’agit d’un moment particulièrement émotionnel et qui mérite d’être considérée dans toute son importance. Personnellement j’adresse des remerciements et des félicitations aux parents pour les efforts consentis et les résultats obtenus. 

Naturellement autonomie ne veut pas dire tautonomie. Les parents ne sont jamais si loin qu’on ne le pense et ils réapparaissent très fréquemment dans des décisions importantes (traitements lourds, grossesses, diagnostic prénatal, etc…). 

Naturellement autonomie ne veut pas dire non plus indépendance car les jeunes drépanocytaires gardent pendant très longtemps l’appui matériel et pécuniaire de leur famille. Assumer complètement seul sa maladie drépanocytaire est impossible (les périodes hyperalgiques sont ingérables seul) ou alors le symptôme d’une très grande souffrance morale dont on veut écarter les autres.  

Enfin la maladie est souvent considérée comme un frein inacceptable à l’existence juvénile et donc comme en soi un obstacle à l’autonomie, du moins dans cette acceptation du terme. 


III.2. Le retentissement physique 

Les patients drépanocytaires ressentent, d’autant plus qu’ils veulent avoir une existence normale, les contraintes physiques liées à la maladie : 

· Il s’agit essentiellement de la dyspnée d’effort à laquelle ils sont malgré tout particulièrement bien adaptés. Ceci néanmoins leur imprime un mode de vie au ralenti par rapport à leurs congénères sportifs ou scolaires. 

· Il existe également une tendance à la maigreur dont se plaignent beaucoup les jeunes gens et qui leur donnent une certaine timidité à se montrer dévêtus, même un peu.  

· La fatigue, ou plutôt la moindre résistance à l’effort constitue certainement un certain degré de handicap pour le travail scolaire, le travail professionnel ou les loisirs. 

· L’ictère est souvent vécu comme une marque stigmatisante et qui pose problème. 

· Le corps peut porter des cicatrices diverses soit chirurgicales, soit par scarifications ou par complications telles que les ulcères de jambe et ceci est également un motif de difficultés relationnelles.

· Evoquons enfin la gêne intense que provoquent les passages diurnes en priapisme. 



Toutes ces questions doivent être discutées au fil des consultations. 

La mauvaise image corporelle peut être une cause de mauvaise acceptation des soins et de la prise en charge si elle ne répond pas à cette attente. Il faut donc apprendre aux jeunes drépanocytaires à amadouer leurs corps et apprendre ainsi à résister aux sentiments de dévalorisation. 

III.3. Le retentissement existentiel 

Comme tous les adolescents et jeunes adultes, la personne drépanocytaire a pour souci premier une intégration réussie dans la vie sociale. 

Les jeunes patients ont souvent une attitude volontariste pour « oublier » le problème. De ce fait, les ruptures que constituent les crises aigues hyperalgiques sont autant d’expérience d’échec pour ce désir de vivre comme tout le monde. Le jeune patient doit donc progressivement passer de l’occultation de la maladie vers le souci de sa personne. Ceci peut être favorisé en lui permettant de constater qu’une bonne prise en charge, appuyée sur une prise en compte suffisante, sans obsession, de la situation par le patient, est souvent fructueuse pour limiter l’envahissement de la vie quotidienne par la maladie.


Plusieurs circonstances entourant cette maladie peuvent retarder ou entraver la maturation nécessaire de l’adolescent drépanocytaire. 

· La culture de mort autour de la drépanocytose, largement répercutée par le corps médical que ce soit dans son propos direct ou par ses écrits largement accessibles à tous. Beaucoup de ces jeunes sont issus de famille d’origine africaine ou le mot drépanocytose est synonyme de  véritable calamité où l’enfant est certes né, mais pour lequel aucun projet  n’est possible tant est précaire sa survie. En Afrique abondent les qualificatifs tels que : « pas la peine, né pour rien, déjà mort, hématié… ». De ce point de vue le passage en secteur de soins adultes peut être inconsciemment perçu comme « la dernière ligne droite ». Evidemment si certaines carences dans le dispositif de soin sont perçues comme des négligences, le sentiment d’abandon peut aggraver cette situation et au fil d’attitudes négatives diverses finir par donner raison aux prédicats.

·  Il y a un retour sur le contexte génétique et familial : se pose, de façon plus ou moins explicite, la question du « Pourquoi moi ? » où son corrélat, Pourquoi lui ? de la part des frères et sœurs et ceci réactive la culpabilité parentale avec le cortège de difficultés psychologiques que cela représente. 

Les circonstances de la naissance peuvent être importantes à prendre en considération, a fortiori s’il y a eu des diagnostics prénatals avant naissance des puisnés. Cela risque de renforcer l’idée d’une naissance par erreur ou par défaut d’information. Cela ne peut que renforcer un trouble identitaire et mettre en doute le réel désir parental vis-à-vis de leur naissance. Cette question est vraisemblablement centrale dans les très fréquentes dépressions nerveuses que l’on observe chez l’adulte drépanocytaire jeune. C’est au même âge également qu’ils comprennent, dans certaines familles, que leur maladie a entraîné des effets négatifs sur le couple parental avec éventuellement séparation ou interruption du projet parental. 

- 
L’autre question qui se pose en arrière fond est : « Pourquoi les noirs ? » Qu’est ce que c’est que cette stigmatisation éventuelle ?  

Cette question dépend du contexte social dans lequel la famille évolue, et elle est peut être moins prononcée en France qu’elle ne l’est en Angleterre ou aux Etats-Unis (12). Aux Etats-Unis le problème de la drépanocytose, après avoir été vécu comme une atteinte à la dignité de la population noire, a fait l’objet d’un renversement de valeur et s’intègre maintenant comme sujet de revendication, partie intégrante « de la fierté noire ». Face à cela, surgissent tout de même assez vite les idées d’ostracisme, de négligence ou de racisme quand une inadéquation des soins est constatée. Ceci est renforcé par le sentiment de mutisme de la société française vis-à-vis du problème de la drépanocytose dont on reconnaît par ailleurs qu’elle est une des maladies génétiques parmi les plus fréquentes et qu’elle reste d’une particulière sévérité. 

-
Autre question difficile à gérer, celle du secret ou de la manipulation de l’information diagnostique vis-à-vis d’autrui.  Ce problème se rencontre de façon croissante avec l’âge vis-à-vis des relations sociales usuelles dans le milieu professionnel ou scolaire et vis-à-vis des différents interlocuteurs de la vie civile comme les banques, les assurances, les administrations. C’est un point qu’il faut aborder en profondeur avec les patients car c’est aussi une façon de se situer par rapport à la maladie. 

-
Se pose également le problème de l’interprétation de la survenue de complications secondaires et chroniques. Souvent au départ, ces complications sont vécues avec un sentiment de dégradation accélérée, comme une destinée négative, et la question toujours posée à cette occasion est : « Que peut-il m’arriver encore ? ». Bien entendu il n’y a pas de réponse strictement individuelle à cette question, et il nécessaire d’inclure la stratégie préventive vis à vis de ces complications dans les séances »d’éducation pour la santé » (7).

- 
La question de la vie amoureuse est essentielle. Les garçons ont une certaine timidité en raison de leur physique qu’ils considèrent comme peu viril (et il y a éventuellement le problème du priapisme). Chez les filles, il y a souvent un sentiment de dévalorisation a priori, concernant leur capacité à mener à bien une grossesse et avoir la capacité d’élever un enfant. (14) 

Chez les deux, il y a très fréquemment la conviction que les enfants qu’ils pourraient avoir seraient forcément drépanocytaires comme eux et ceci les poussent , en l’absence de rectification, à se garder de relations sexuelles susceptibles d’être fécondantes. Cela peut éventuellement pousser certaines jeunes femmes également à recourir à l’interruption volontaire de grossesse. 

Néanmoins, dès lors que les explications ont été clairement données, la question de fonder une famille devient très importante, comme une réponse définitive à un avenir énigmatique. 

Conclusion : 

Les problèmes posés par la transition de l’enfance vers l’âge adulte aux jeunes drépanocytaires doivent trouver leur réponse à la fois dans les progrès de conscience ou d’intelligence de la maladie que le patient va effectuer avec sa famille mais également dans une très solide structuration de l’accueil de ces jeunes personnes dans des centres dédiés. A ce niveau, à l’heure actuelle, l’accent n’est pas suffisamment mis sur cette fonction essentielle des centres de drépanocytose pour adultes dont on privilégie initialement la fonction médicale et thérapeutique. Au niveau de ces centres, il faut lutter contre un discours anonymisant ou banalisant de la maladie et par-dessus tout contre un discours réifiant qui s’éloigne considérablement de la nécessaire approche singulière de la personne drépanocytaire.  
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