PREVENTION ET PRISE EN CHARGE DES CRISES DOULOUREUSES 

CHEZ LES PATIENTS DREPANOCYTAIRES

Prévention des crises douloureuses
Ceci passe par l’éducation des patients afin d’éviter les facteurs favorisants connus

 (voir conseils au patient) 

(Practical tips for preventing a sickle cell crisis. American Family Physician. Mars 1,  2000  http://www.aafp.org/afp/20000301/1363ph.html):

· froid
· déshydratation
· hypoxie
· stress
· efforts répétitifs
· problèmes durant le sommeil : ronflements ou apnées prolongées
· infection
· séjour en altitude
· voyages en avion
· toute affection chronique (diabète, …) doit être traitée
· grossesse (prise en charge rapide)
· tabagisme
· alcool
· Il faut insister sur l’apport quotidien de minimum 2,5 L/jour et sur une alimentation salée surtout lors de fièvre, de températures élevées ou d’exercices physiques

· La prise d’antipyrétiques lors d’épisodes fiévreux est indispensable

Il n’y a pas actuellement de traitements médicamenteux préventifs vasodilatateurs de la crise dont l’efficacité a été prouvée.

Les crises douloureuses sont un bon marqueur de la sévérité de la maladie.

Des taux élevés d’Hb, des taux bas d’Hb foetale, et des valeurs de base des leucocytes > 15000/mm³ indiquent également un risque accru de crise douloureuse.

La crise se termine endéans les 4 à 6 jours, mais peut persister plusieurs semaines.

Néanmoins, il a été démontré chez des adultes présentant un tableau clinique modéré un nombre de décès non négligeable suite à une crise vaso-occlusive.
1. Prise en charge des complications aiguës

La crise vaso-occlusive 

Elle survient souvent après un facteur déclenchant (voir prévention).

La symptomatologie dépend de la localisation de la crise.

A. Présentation clinique

Chez l’enfant :

1. Hand and Foot syndrome 

Assez caractéristique de la crise vaso-occlusive de l'enfant de 6 mois à 1 an.

2. Crise cérébrale

Tableau d'accident ischémique transitoire ou somnolence, convulsions, ...

Tout tableau neurologique inhabituel chez un enfant drépanocytaire est suspect d'une crise cérébrale et doit être pris en charge par une exsanguino-transfusion partielle d'urgence.

3. Crise abdominale

Douleurs abdominales diffuses, abolition du péristaltisme, distension abdominale.

La symptomatologie peut souvent être confondue avec un abdomen chirurgical.

Chez l’adulte et l’enfant :

1. Crise ostéo-articulaire

Les localisations préférentielles sont les os riches en tissu hématopoïétique : vertèbres, sternum, côtes, grosses articulations.

Plutôt chez l'enfant plus âgé et l’adulte, caractérisée par des douleurs, une impotence, un gonflement localisé, parfois de la température. 

En cas de douleur localisée, le diagnostic différentiel à évoquer est l'ostéomyélite.

2. Crise ostéo-articulaire classique + crise pulmonaire

La crise pulmonaire est caractérisée par une douleur thoracique, de la fièvre, la présence de râles et d'un frottement pleural. Parfois, seule la tachypnée est présente au départ.

La leucocytose peut être élevée.

L'infiltrat radiologique peut être absent au départ.

Chez tout patient présentant des signes pulmonaires, il est indispensable de réaliser une mesure de la PaO2 artérielle. Exsanguino-transfusion partielle à prévoir d'urgence si hypoxie.

Les patients étant chroniquement anémiés, une saturation SO2<95% doit être considérée comme PATHOLOGIQUE

3. Priapisme

Le priapisme peut entraîner des séquelles fonctionnelles importantes et est également une indication d'exsanguino-transfusion partielle.

La crise douloureuse abdominale isolée n’existe pas chez l’adulte. L’existence d’une douleur abdominale doit faire rechercher une lithiase biliaire, un infarctus splénique, un ulcère duodénal,une pyélonéphrite, une nécrose papillaire, ...

B. Prise en charge thérapeutique

A domicile, adultes et enfants :

· hydratation : 3 - 4 L/jour (jus, bouillon, boissons sucrées) (à adapter selon l’âge !)
· si douleur, voir palier I

· antiinflammatoires non stéroïdiens (AINS)
· paracétamol
· si fièvre
· acide acétyl salycilique (ou paracétamol chez les enfants)
· AINS
· il faut bien entendu que le patient ou son entourage apprenne à reconnaître des complications graves qui nécessitent une hospitalisation ; critères d’hospitalisation d’urgence :

· crise douloureuse  avec fièvre de plus de 38,5°C, léthargie, pâleur (Hb < 5-6 g/dl)
· < 2 ans : 38°C
· vomissements (enfants)
· gonflement articulaire aigu (enfants)
· syndrome douloureux franc de plus de 24H
· syndrome douloureux inhabituel par l’intensité
· troubles neurologiques et ophtalmiques aigus
· troubles respiratoires francs
· priapisme aigu
· hématurie
· infection urinaire
· boîterie persistante (nécrose de hanche ? épanchement articulaire ?)
· impossibilité d’assurer une hydratation suffisante
· impossibilité d’une surveillance à domicile
· une crise douloureuse abdominale intense isolée n’existe pas chez l’adulte, mais une crise douloureuse vertébrale peut être accompagnée d’un iléus réflexe. Il faut donc penser à une lithiase biliaire, un infarctus splénique, un ulcère duodénal, ...

URGENCES ABSOLUES A CARACTERE VITAL

ENFANTS

· Anémie profonde (bien tolérée si Hb > 5 g/dl)

· Accident vasculaire cérébral

ADULTES

· Syndrome de défaillance multiviscérale

· Crise vaso-occlusive au cours de la grossesse 

· Hospitalisation :

Une fièvre à 39°C peut s’observer sans complication infectieuse associée

· tests biologiques : 

· hémogramme

· CRP

· bilirubine tot. + conjuguée

· saturation ( ! SO2 < 95% = patholog.)

· PaO2 selon saturation ou si saturation impossible
· En fonction de la clinique :

· RX thorax

· Gazométrie

· Echographie rénale

· IRM cérébrale

· Scintigraphie V/P

· …

MESURES THERAPEUTIQUES

· Prise en charge SYSTEMATIQUE DE LA DOULEUR 

afin d’obtenir rapidement une analgésie

1. ENFANTS :

Si le patient se plaint de douleurs évoluant depuis plusieurs heures à domicile malgré prise correcte des médicaments des paliers I et II, passer immédiatement au palier III

Palier I = EVA < 4 ou EVS <2 ou OPS < 2 ou à domicile

Paracétamol

15 mg/kg/dose
4/j

et/ou Ibuprofène
 5 mg/kg/dose

4/j

Palier II = EVA > 4 ou EVS =2 ou OPS>2

Prodafalgan

30 mg/kg/dose IV
4/j

Dès l’âge de 3 ans :

Valtran(

 1 gtte/année d’âge
4/j

ou Contramal(
 2 mg/kg

4/j

ou Codéine(
    0.5 – 1 mg/kg

6/j

! ! ! ne renvoyer à domicile qu’après certitude de contrôle correct

Palier III = 30 min. après palier II si EVA reste >4 ou OPS > 2

Morphine en bolus IV  0.1 mg/kg 
    max 6/j

Douleur à réévaluer toutes les 10 min. + 0.05 mg/kg/dose jusqu’à un effet antalgique

ou Fentanyl

2.5 (/kg (0.05 ml/kg)

Si EDS > 1, faire un relais :

Morphine

20 (/kg/h

ou Fentanyl

1-3(/kg/h (0.02 à 0.06 ml/kg/h)

2. ADULTES

Si le patient se plaint de douleurs évoluant depuis plusieurs heures à domicile malgré prise correcte des médicaments des paliers I et II, passer immédiatement au palier III

Palier I = EVA < 4 ou EVS <2 ou EPS < 2 ou à domicile

Paracétamol
500 mg toutes les 4 H ou 1000 mg toutes les 6 H ; maximum 4/j.

et / ou AINS de type :


Indocid 
25 mg/dose toutes les 8 H


Naprosyne
500 mg e charge puis 250 mg toutes le 8 à 12 H.


…
Palier II = EVA > 4 ou EVS =2 ou EPS>2

Dafalgan -Codéine (Paracetamol 500 mg – codéine 30 mg)  4 x 1-2/J

Contramal( (Tramadol)* 




20 – 40 gouttes 4 x/j.

*Prudence si conduite automobile
Palier III = 30 min. après palier II si EVA reste >4 ou OPS > 2

ou si mauvais accès veineux ou si vomissements ( American Society of Hematology 1999 et Dr Efira)

· Morphine en SC : 1 – 3 mg/kg

+ bolus 10 – 15 mg/4 H

ou

Morphine en  IV  
0.05 – 0.08 mg/kg/15 min jusqu’à ce que la douleur soit contrôlée

· Réévaluer le niveau de douleur après 30 min. de traitement

Si EVA < 4 repasser au palier II

· Si EVA > 4, convertir la dose nécessaire pour obtenir un contrôle de la douleur en un schéma comportant cette dose IV toutes les 3 H 

(Ex. si 3 x 5 mg ont été nécessaires, donner 15 mg IV / 3 H)

· Ajuster la dose toutes les 3 H sur base de la douleur et de la sédation.

· Si absence d’allergie ou d’insuffisance rénale, ajouter du Taradyl( (ketorolac) 30 mg IV toutes les 6 H pendant 5 jours

· Après 24 H, ajouter MS Contin 2 x 30 mg PO et réduire la dose de Morphine/3 H

· Après 48 H, ne donner la Morphine qu’en cas d’exacerbation de la douleur ; ajuster la dose pour que la douleur soit contrôlée pendant les 3 heures suivantes.

· Ajuster chaque jour la dose de MS Contin par paliers de 30 mg si des injections régulières le Morphine restent nécessaires (rappel : dose M+ IV = dose M+ PO x 3).

· Lorsque la douleur se résout, réduire chaque jour les doses de M+ IV de 2 à 3 mg par dose.

! Pas de place pour la prescription de morphine en ambulatoire !

Si  douleurs persistantes après 24 à 36 heures d’un traitement médicamenteux bien conduit.

A discuter et à introduire dans un protocole commun ? Votre avis ?

ENFANTS et ADULTES

Protocole d’antidépresseurs tricycliques  ?

· En fonction de l’hémodynamique

· Réexpansion circulatoire ; ne pas oublier que chez les patients drépanocytaires, il existe une insensibilité des tubules rénaux à l'ADH, ce qui augmente leurs besoins hydriques de base.

Veiller à maintenir une hydratation correcte 

· ENFANTS

· par perfusion : 2.5 l/m² de glucosé 5% + électrolytes

· ou per os si tolérée : boissons contenant des électrolytes (OMS II, coca, jus de fruits). 

· ADULTES

· Perfusion de 3 – 5 L/j

· ¾ Glucosé 5% en eau

· ¼ Glucosé 5% en sel

· KCl 3 g/L, à adapter

A moduler selon tolérance (prise de poids, surcharge cardiovasculaire, ...)

Des suppléments de bicarbonate ne s'indiquent que lorsqu'il existe une acidose métabolique non compensée.
· En fonction de la gazométrie :

· Oxygénation et support ventilatoire 

· En fonction de la présence d’un foyer infectieux :

· Rechercher une infection (hémocultures, urinocultures, RX thorax) surtout dans les cas de fièvre et/ou de crise de séquestration splénique. Antibiothérapie adéquate.

Attention : les patients drépanocytaires présentent très rapidement une asplénie fonctionnelle et sont à risque de développer des infections fulminantes, principalement à pneumocoques. Le salmonella, le staphylocoque doré et l'hémophilus ne sont pas rares. 
· Si crise cérébrale, crise pulmonaire aiguë ou priapisme

· Transfusion : 

· ENFANTS

· Si hématocrite > 20%

OUT 
: 40 cc de sang/kg

IN    
: 30 cc GRC/kg

+ 10 cc de Hartman/kg

· Si hématocrite < 20%

OUT 
: 40 cc de sang/kg

            IN    
: 40 cc GRC/kg
· ADULTES

erythrocytaphérèse permettant au moins l’échange d’ un volume de sang (( 2 L ; soit environ 6 – 8 poches de GRC)

EVALUATION DE LA DOULEUR

L'échelle visuelle analogique (EVA)

Cette échelle permet de chiffrer cette douleur si l'enfant a plus de 5 ou 6 ans et un développement psychomoteur normal. Elle utilise le principe de l'auto-évaluation qui est le moyen le plus fiable de quantifier sa douleur. On présente à l'enfant la face non graduée (à droite), allant de l'absence de douleur à une douleur maximale. Il place par analogie au thermomètre le curseur sur la reglette présentée verticalement, en fonction de ce qu'il ressent. L'autre côté de la reglette (à gauche) est graduée de 0 à 100 mm. L'enfant estime ainsi lui-même l'intensité de sa douleur.

[image: image18.wmf]
L’échelle verbale simple (EVS)

Cette échelles repose sur la description verbale ; de ce fait, elle est facile à comprendre. Le nombre plus réduit de réponses possibles (4 à 5 catégories) la rend moins sensible que l’échelle visuelle analogique.

0= douleur absente

1= douleur faible

2= douleur modérée

3= douleur intense

« Objective pain scale » (OPS)

Echelle de douleur adaptée aux enfants de moins de 5 ans (Objective Pain-Discomfort scale). Un score dépassant le chiffre 2 nécessite une thérapeutique antalgique efficace.

Observation
Critère
Score

pleurs
absents 

présents mais enfant consolable 

présents mais enfant non consolable
0

1

2

mouvements
absents 

intermittents, modérés 

permanents
0

1

2

agitation
enfant calme ou endormi 

agitation modérée ne tient pas en place 

agitation désordonnée et intense, risque de se faire mal
0

1

2

expression verbale

ou

corporelle
endormi ou calme 

exprime une douleur modérée, non localisée, inconfort

      global ou position jambes fléchies sur le tronc, bras

      croisés sur le corps 

douleur localisée verbalement ou désignée par la main ou

position jambes fléchies sur le tronc, poings serrés et  porte la main vers une zone douloureuse, ou cherche à la protéger.
0

1

2

RESEAU : PRISE EN CHARGE DE LA DOULEUR 

et ECHEC DU TRAITEMENT CLASSIQUE

IDENTIFICATION DU PATIENT
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NOM : 
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Lieu d’hospitalisation :
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MEDECIN TRAITANT :

TRAITEMENT ENTREPRIS (DROGUE + POSOLOGIE): ……………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………….EFFICACITE
(voir échelle de la douleur)
:

…………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………

A L’ATTENTION DES PETITS PATIENTS ET DE LEURS PARENTS

Quelques conseils afin d’éviter les crises douloureuses 

Comment ?

· [image: image9.wmf][image: image10.wmf]En évitant de rester assis pendant plusieurs heures.  

· En évitant les « grosses » chaleurs

· En se couvrant lorsqu’il fait froid

· [image: image11.wmf]En buvant régulièrement au cours de la journée 

(pour les grands si possible 2,5 L/jour)

· [image: image12.wmf]On peut faire du sport, MAIS

· pas d’effort trop intense comme de la compétition

· pas de natation dans une piscine dont la température est inférieure à 23°C

· en évitant tout refroidissement (peignoir épais à la sortie de la piscine, vêtements chauds après une course, …)

· pas de séjour à haute altitude (1000 mètres et plus)

· Il faut prévenir son médecin:
· Dès que le patient a de la fièvre
· Si un voyage en avion est programmé
A L’ATTENTION DES PATIENTS ET DE LEURS PROCHES

Quelques conseils afin d’éviter les crises douloureuses 

Comment ?

· [image: image13.wmf][image: image14.wmf]En évitant de rester assis pendant plusieurs heures.  

· En évitant les « grosses » chaleurs

· En se couvrant lorsqu’il fait froid

· [image: image15.wmf]En buvant régulièrement au cours de la journée (si possible 2,5 L/jour)

· [image: image16.wmf]On peut faire du sport, MAIS

· pas d’effort trop intense comme de la compétition

· pas de natation dans une piscine dont la température est inférieure à 23°C

· en évitant tout refroidissement (peignoir épais à la sortie de la piscine, vêtements chauds après une course, …)

· pas de séjour à haute altitude (1000 mètres et plus)

· [image: image17.wmf]En évitant l’alcool et le tabac

· Il faut prévenir son médecin:
· Dès que le patient a de la fièvre
· Si un voyage en avion est programmé
· S’il y a un désir de grossesse

· Si vous ronflez ou si vous avez des problèmes de respiratoires la nuit

A L’ATTENTION DES PETITS PATIENTS ET DE LEURS PARENTS

Quand faut-il consulter d’urgence votre médecin ?

· Si la fièvre est supérieure à 38,5°C ( 38°C si un enfant de moins de 2 ans)


· En cas de vomissements
· Si une articulation gonfle brutalement (genou, coude, …)

· S’il existe une douleur pendant plus de 24H

· Si la douleur est inhabituelle

· Si on a des troubles visuels

· Si on a mal à la tête

· Si on a mal au ventre


· Si on a mal dans la poitrine

· Si on voit que ses urines sont rouges

· Si on a mal à la hanche et que l’on boîte

· Si on ne parvient pas à faire boire l’enfant

· S’il n’y a personne pour surveiller un enfant malade
A L’ATTENTION DES PATIENTS ET DE LEURS PROCHES

Quand faut-il consulter d’urgence votre médecin ?

· Si la fièvre est supérieure à 38,5°C 


· En cas de vomissements
· Si une articulation gonfle brutalement (genou, coude, …)

· S’il existe une douleur pendant plus de 24H

· Si la douleur est inhabituelle

· Si on a des troubles visuels

· Si on a mal à la tête

· Si on a mal au ventre


· Si on a mal dans la poitrine

· Si on voit que ses urines sont rouges

· Si on a mal à la hanche et que l’on boîte

· Pour l’homme, en cas d’érection douloureuse persistante
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Certaines positions peuvent couper la circulation du sang
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Certaines positions peuvent couper la circulation du sang
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Le réseau bruxellois intégré de prévention, de diagnostic et de traitement des hémoglobinopathies - 2002
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