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Avant-propos

On vous a peut-étre annoncé que votre
nouveau-né ou enfant plus agé a la
drépanocytose et vous venez d'apprendre
qu'il s'agit d’une maladie héréditaire qui
affecte le sang. Comme la plupart des parents
qui recoivent une telle nouvelle, vous étes
certainement sous le choc et confus, en
colére ou effrayé. Souvent les parents ont

du mal a croire cette nouvelle et peuvent se
sentir responsables ou s’en vouloir «davoir
transmis» la maladie a leur enfant. lls risquent
de ne pas savoir quoi dire aux parents et aux
amis. lls sont déconcertés quant a la maniére
de s'occuper de leur enfant et ce a quoi ils
peuvent s'attendre.

Ces sentiments sont communs a tous les
parents lorsque I'on décele une condition
génétique chez leur enfant, qu'il s'agisse de la
drépanocytose ou de n‘importe quelle autre
maladie héréditaire. Nous espérons que ce
guide vous aidera a accepter certains de ces
ressentis, qu'il vous permettra d'en savoir
plus sur la maladie, de sorte que vous sogéz
en mesure de vous occuper de votre enfa

et que vous sachiez quoi dire aux pay
et amis. Il est possible que vous Vi\§

occupés de
I cela est votre
cas, il serait bon d
le prendre avi S Wsgue vous consultez
I'équipe sayt rticulierement lors de

T; Xite. Ce guide ainsi que

de lecture sont disponibles et
peuvent étfe téléchargés sur les sites internet
du programme NHS de dépistage de la
drépanocytose et thalassémie et du centre
Brent indiqués aux pages 102 et 111.

Vous avez d0 entendre des choses effrayantes
a propos de la drépanocytose ou bien vous
connaissez peut-étre un ami ou un membre
de votre famille qui a cette condition. La
drépanocytose se présente sous différentes

formes et affecte les personnes différemment,
voire les membres d'une seule famille nés de
mémes parents. Par conséquent, ne supposez
pas que votre enfant sera touché de la méme
facon que la personne que vous connaissez
ou avez connue. Il y a énormément de mythes
et de conceptions populaires erronées au
sujet de la drépanocytose. Nous espérons que
ce manuel dissipera certaines de ces fausses
idées en vous donnant une informati \re

et précise.
Nous avons essayé de faire en %

Certains termes scientifiqu ent

d’étre nouveaux pour s. C&Ux-ci sont
brievement expliqug le glossaire (page
98). Vous soulgaj -étre lire ce livre

completeme pouvez aussi juste le
feuilleter t d'y trouver des aspects
spécifi eYa drépanocytose. Ce manuel

duction et un début de votre

estl
I sage sur la condition. Il est important
.% Enir davantage de renseignements

ONes des personnes qui s'occupent de votre

anfant car ils sauront exactement comment

votre enfant ressent la maladie.

L'annexe 1 de la page 112 est un résumé de
la directive nationale recommandée par le
gouvernement pour les soins et la gestion des
enfants drépanocytaires.

La drépanocytose affecte indifféremment les
garcons et les filles. Au-dela d'une condition
médicale appelée priapisme, qui affecte
seulement les garcons/hommes, tout ce qui
est traité dans ce guide concerne les deux
sexes. Toutefois, pour en faciliter la lecture,
le pronom ‘il est employé dans la premiére
moitié du livre et ‘elle’ dans la seconde.

Veuillez-vous souvenir que tout ce qui
mentionné dans ce livre ne concernera
pas forcément votre enfant.
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La drépornincytose définit un certain
nomoi & de conditions différentes e Y
mais semblables qui affectent o AL
I'hémoglobine. L'hémoglobine ."“H“' |
donne au sang sa couleur rouge _
et est responsable de transporter - [lllu
I’oxygeéne des poumons vers toutes MMM .
les parties du corps.
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Qu’est-ce que la
drépanocytose ?

La drépanocytose

e ce n'est PAS une forme de leucémie ou de
cancer

e ce n'est PAS le VIH ou le SIDA
e ce n'est PAS une carence en fer

e ce n'est PAS infectieux ou contagieux

La drépanocytose définit un certain nombre
de conditions différentes mais semblables
qui affectent I'hnémoglobine. L'hémoglobine
donne au sang sa couleur rouge et est
responsable de transporter I'oxygéne des
poumons vers toutes les parties du corps.
Les différentes formes de drépanocytose
généralement rencontrées au Royau

Uni sont I'anémie falciforme (HbSS),
I'hémoglobine C (HbSC) et diverses for de

béta thalassémie falciforme, telldo®¥ la béta
plus thalassémie (HbS/b+*T™?) lassémie
béta zéro (HbS/b ™). Ceway décrits plus

loin a la page 14.

N

Les héme *I1cs ralciformées
ne scnt bas aussi flexibles
que ‘e ylobules rouges

normaux et ne peuvent pas
toujours passer par de trés
petits vaisseaux sanguins.

Ces conditions se nomment «faucilles»
parce que les globules rouges, qui sont
normalement rondes et trés flexibles,
prennent la forme d'une faucille ou d'un
croissant de lune. Les globules rougag dans la
maladie des cellules falciformes t pas
aussi longtemps dans le corps§ud [elobules
rouges normaux et cela e@ emie.
Les hématies falciform@eshhe St pas aussi
flexibles que les glohules gg#ges normaux
et ne peuvent pas \%ours passer par
de trés petits V@J sanguins. Si les
cellules fa@ restent emprisonnées
dans les X sanguins, ceci diminue

nt de sang dans cette partie
t engendre une douleur, voire des

Y Parfois appelée «crise douloureuse»,
arrive souvent soudainement, et

Q;ut durer plusieurs heures ou jours.
énéralement, cela ne cause pas de

dom mages permanents.

Quelle en est la cause ?

Un globule rouge normal est rond, doux,

spongieux et tres flexible. Il transporte bien
I'oxygene et peut circuler a travers le corps
sans se coincer dans les vaisseaux sanguins.

Le globule rouge faucille est au contraire
dur, fragile, cassant, se brise facilement et
est incapable de garder sa forme ronde. Les
globules rouges changent en forme de faucille
quand les niveaux d'oxygéne dans le corps
sont bas. Ils reprennent leur forme ronde
initiale quand ils ont davantage d’oxygéne,
souvent lorsqu’ils ont traversé les poumons,
mais aprés un certain temps ils ne peuvent
plus revenir a leur forme originale et perdent
leur habilité a transporter I'oxygéne. Avoir
trés froid ou étre déshydraté a tendance a
favoriser la perte d'oxygéne des globules
rouges et augmenter la falciformation.




Ce qui peut provoguer la falciformation des
cellules rouges et I'obstruction a I'écoulement
de sang :

e La déshydratation (manque d'eau dans le
corps)

e Les infections

e Changements soudains de la température
du corps, en particulier le refroidissement
de la peau

o 'effort physique excessif
e Le stress
Voir a la page 23 pour plus d'informations

sur la facon d'éviter certaines les causes
énumérées ci-dessus.

&

Comment mon enfant a-t-il
contracté la drépanocytose ?

La drépanocytose est une condition
héréditaire. Ceci signifie que votre enfant a
hérité d'un gene peu commun, I'hémg@Ngine
des deux parents, vous et votre pa
(Voir I'illustration de la transmisgio® afixpages
72 a77).

Le type normal et le plus CW est
I'hémoglobine A. Il 'y a ghus d#1000
différentes sortes d'jpe %Iobines peu
courantes mais ¢ @ sont généralement
me-Uni sont
moglobine de faucille),
, I'hémoglobine D et la béta
Mous les bébés naissent avec
ine feetale ou du bébé appelée

oglobine F, indépendamment du
d’hémoglobine adulte hérité de leurs

&rents. L'hémoglobine F représente 90% de

S

I’'hémoglobine du nouveau-né a la naissance
mais ce taux diminue au cours des premieres

O

les rouges
normaux

Globules rouges
falciformes

4 Ny N\
Schéma 1 Circulation d{%e cellules normales et falciformes

Circulation normale du sang

Circulation du sang falciforme
(obstruction)
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années d'existence pour atteindre des niveaux
adulte aux alentours de 1%. Certains enfants
atteints de la drépanocytose continuent de
produire de petites quantités d’"hémoglobine F,
ce qui peut étre salutaire.

Une condition génétique telle que la
drépanocytose est quelque chose qui vous
affecte a vie.

La drépanocytose differe en gravité d'une
personne a |'autre pour des raisons qui sont
peu claires. On sait qu'hériter du gene de
thalassémie alpha (également connu comme
porteur de thalassémie alpha) ou ayant la
capacité de fabriquer plus d’hémoglobines F
gue la normale, tend a diminuer la gravité de
la drépanocytose.

hérité d'un gene de I'hémoglobine S des deux
parents. L'anémie des cellules falciformes est
tres variable et il est impossible de prévoir
quel genre de problemes pourrait se produire.
L'objectif poursuivi est que tous legagfants
atteints de la drépanocytose vivi

vies heureuses et normales, bi§n QuNe€s
problémes médicaux se prgdNge :
autre. En moyenne, le %s ont environ
un probleme de santé nt par an, lié a
cette forme de dré(oc se.

L'hémo (HbSC)

I votre enfant a hérité d'un
érhoglobine S d'un parent et d'un
'hémoglobine C de I'autre parent.

ement, I'hémoglobine C est moins

Cela se
gene
9§

pendant les mémes problémes de santé

N
Il'y a bon nombre de choses que vous pouvez@e que I'anémie des cellules falciformes,

faire pour garder votre enfant en bonne Si@

et il est important d'identifier tot les y@Me
la maladie qui peuvent étre immédiatefie

traités. Q
Les différents g&s
de drépano, @se

ta I'heure actuelle

Tous les nouveau

testés pour R cytose au cours de leur
premiérasx e te vie, avec une tache de
san S igGre au talon. Cela prend
gén ent quelques semaines pour

ob le résultat, et si le bébé semble avoir
la maladie, un autre dépistage est nécessaire
pour le confirmer et trouver le type exact de
drépanocytose qu'il a hérité.

L'anémie des cellules falciformes
(HbSS)

C’est la forme la plus courante de
drépanocytose et se produit si votre enfant a

euvent se produire.

La béta thalassémie (HbS/3
thalassémie)

Cela se produit si votre enfant a hérité d'un
géne hémoglobine S d’'un parent et d'un
gene béta thalassémie de I'autre parent.

Il existe de nombreux types de mutation

de la béta thalassémie. Une mutation
béta-thalassémie légére, en combinaison
avec les résultats de I’'hémoglobine béta

plus thalassémie, généralement écrite
HbSh*™4 provoque souvent une maladie
moins grave. Une mutation béta-thalassémie
sévere en combinaison avec les résultats

de I'hémoglobine béta zéro thalassémie,
généralement écrite HbSB™?, est souvent plus
grave. Pour plus d'informations sur la béta-
thalassémie, contactez directement la société
britannique de thalassémie (page 108) ou un
des centres spécialisés a la page 102.
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L'hémoglobine falciforme avec
persistance héréditaire de
I’'hémoglobine feetale (S/HPFH)

Cela se produit dans le cas ol votre enfant
a hérité d'un géne d’hémoglobine S d'un
parent et d’'un géne feetal (bébé) persistant
d’hémoglobine de |'autre parent. Votre
enfant continuera a produire des quantités
importantes d’hémoglobine foetale (a peu
prés 30%) et court peu de risque d'avoir des
problémes de santé.

L'hémoglobine D (HbSD)

C’est une forme rare de drépanocytose et
se produit lorsque votre enfant a hérité d'un
gene d’hémoglobine S d'un parent et d'un
gene d’hémoglobine D de I'autre parent.
Cette forme peut étre aussi grave que
I'anémie des cellules falciformes, mais peut
étre moins sévere.

L'hémoglobine E (HbSE) Q

L'hémoglobine E est treés couran

les pays du sud-est asiatique la
Thailande et le Vietnam, ent dans
les régions de I'lnde € % adesh ; c'est
une forme de thalass hémoglobine

E se produit g w ersonne hérite
d'une cell & e (HbS) d'un parent
et de I'hg ine E de I'autre parent.
Ceci une forme moins virulente
de la drePocytose, entrainant parfois des
ennuis telle une douleur aigué. Néanmoins
cette forme de la maladie n'engendre
habituellement pas de graves probléemes de
santé. Il est toutefois recommandé que les
enfants atteints d’hémoglobine SE prennent
régulierement de la pénicilline.

L'hémoglobine O Arab (HbSOA)

C’est une forme rare de drépanocytose
qui se produit lorsque votre enfant hérite
du géne d’hémoglobine S d'un parent et
celui de I'hémoglobine O Arab de I'a
parent. L'hémoglobine O Arab est jus
au Moyen-Orient, mais égalemen®palmj
populations du monde. Cette %ﬁ
est habituellement la caus |

des cellules falciformes (HbSSRg#elle est

tout aussi changeante, qertaines personnes
ont énormément d mes et d'autres

en ont moins. lons régulieres de
pénicilline ai es échographies Doppler
transcrani s ont importantes.

A (@'moglobines peu
nes

@ te plusieurs autres combinaisons

S

hémoglobines peu communes qui peuvent
déclencher la drépanocytose mais elles sont
rares. Dans ce manuel, nous traitons de la
drépanocytose en tant que telle, cependant
nous reconnaissons que les différentes formes
ne se ressemblent pas toutes, dans la facon
que chacun ressent la maladie. Pour certains
les effets sont plus légers que d’autres, alors
gue les enfants avec un type de maladie
équivalent peuvent avoir des réactions et
des soucis de santé différents. La ou les
différences sont frappantes ou en cas de
problémes de santé spécifiques, cela sera
clairement précisé.
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Les porteurs
d’hémoglobine
falciformes et autres
hémoglobines peu
communes

Etre «porteur» d’hémoglobine est parfois li¢
au trait de la cellule falciforme et n’entraine
pas de maladie importante. Ce n'est pas et
ne se transformera jamais en une forme de
drépanocytose. Les personnes porteuses de
naissance sont saines et resteront porteuses
a vie.

Etre porteur d’hémoglobine signifie que

la personne a hérité d'un géne normal
d’hémoglobine A d'un parent et d'un géne
d’hémoglobine S de I'autre parent ; parfois
écrit HbAS. Dans des cas extrémes de gaan
d’'oxygene, en plongée sous-marine %

en haute montagne, un porteur du gé

peut rencontrer quelques tracas@nté,

telle qu’une douleur au niveau de la rate.
Par conséquent, il n'est pas conseillé que
les porteurs du trait de la cellule falciforme
fassent des activités physiques extrémement

éprouvantes lorsque les niveaux d’ éne
sont trés bas. %
Les autres cas de porteurs gagdm bine
fréquemment rencontré yaume-
Uni comprennent I'hé§odo C, lorsqu’une
personne a été transgmise moglobine
normale A d'un paQet ["'hémoglobine C de
I'autre parent ( ) Tout porteur de la béta-
personne qui a hérité de
rmale A d'un parent et de la
ie de I'autre parent (HbAbThal).

portant de savoir si vous étes porteur
Cellule falciforme ou de n’importe
elle autre hémoglobine peu commune
ui peut étre transmise a vos enfants. Cette
transmission est expliquée plus loin dans les
pages 72 a 77.

s
Schéma 2 Rép rt@diale du geéne de la cellule falciforme




Pourquoi la premiére cellule
falciforme s’est-elle formée et qui
affecte-t-elle ?

On pense que la cellule falciforme s'est
formée pour la premiere fois il y a des milliers
d’années, probablement en Afrique. Etre
porteur de la cellule falciforme semblerait
prédisposer a une certaine protection contre le
paludisme, maladie souvent mortelle pour les
enfants en bas age dans les zones rurales. Au
fil du temps, le géne de la cellule falciforme
est devenu plus commun dans les régions
affectées par la malaria, par conséquent
davantage d'enfants sont nés avec cette
déficience. C'est la raison pour laquelle

les personnes atteintes de I’'hémoglobine

S ont pour ancétres des gens d'Afrique,
d'Asie, du Moyen et Extréme-Orient et de la

est détecté parmi, environ :

Méditerranée. Le trait de la cellule falciforme @

* 1 a4 ouest africains

¢ 1 a 10 africains des Caraibes EQ

® 1a20a 50 asiatiques

e 12100 grecs du nordx‘z »

Pour toute im‘ormatio@l paludisme et les
moyens de préV&aIIo Ir page 31. Tous les
autres typeg®, lobines peu communs
décrits ig alement probablement
aussi 4QENEMNe protection contre la malaria.

Les effets de la
drépanocytose

Comment la drépanocytose touche-
t-elle les enfants ?

Durant les 3 a 6 premiers mois d’existence,
votre enfant peut ne pas révéler de signes

de la drépanocytose, car a la naissance

il y a un niveau élevé (environ 90%)
d'hémoglobine F de bébé ou HbF, et un
niveau tres faible d’hémoglobine S (HbS)
(environ 5 a 10%). Au cours de la prengigre
année de vie, le niveau d’hémoglobj %
diminue alors que I'enfant commed§icga
produire davantage d’hémog| S le
degré de baisse de I'hémo %eut
étre lié au déclenchement %ptémes.

Certains enfants contingent aWabriquer de
I'hémoglobine F mé yJage adulte, ce

qui peut étre pé Plus votre enfant
continue a prod @ fle I'hémoglobine F,
€

mieux c'es

but dire qu'il fabriquera

lobine S et sera moins enclin
es complications de la maladie.
votre enfant sera toujours en
r d'infection grave et devra étre sous
illine des I'age de 3 mois (voir les
ages 27 et 112). Un des premiers signes de
complications de la drépanocytose, pouvant
se produire dés I'age de 6 mois environ, est
une inflammation d’'un ou plusieurs doigts
ou autre partie de la main, ou bien un ou
plusieurs orteils ou autre partie du pied. Cette
anomalie est parfois appelée dactylite. Bien
que pénible sur le moment, cela n'implique
pas que |'enfant aura nécessairement
davantage de problémes dans I'avenir.

Anémie

Lorsqu’un enfant fabrique trop d’hémoglobine
S, ses globules rouges ne survivront pas dans
le sang aussi longtemps que les cellules qui
contiennent un taux normal d’hémoglobine
A. Le corps continue de lutter en tentant

de fabriquer davantage de globules rouges
mais en général il n'y arrive pas et votre
enfant devient anémique. Votre enfant peut
paraitre pale, la paume de sa main et ses
l&vres seront plus pales que les votres. Cette
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Les enfants atteints de la
drépanocytose peuvent
étre plus petits que ceux

qui n’ont pas la condition
mais ils se développent
généralement a un rythme
régulier.

forme d’anémie est connue sous le nom
d’anémie hémolytique, elle n'est pas identique
a I'anémie provoquée par le manque de fer.
Pour cette raison, des fortifiants de fer ou des
médicaments ne doivent pas étre administrés
sauf s'ils ont été prescrits par le médecin votre
enfant (voir la page 22).

Des comprimés d'acide folique ou des
médicaments peuvent étre prescrits par

les médecins traitants parce que le corps
utilise de I'acide folique lors de la fabrication
de nouveaux globules rouges. Toutefois,

au Royaume-Uni, la majorité des enfants
recoivent suffisamment d’acide folique

dans leur régime alimentaire normal @
g
|é t

supplément n’est pas nécessaire. Il n
aucune preuve indiguant qu’un supplé
d’acide foliqgue améliore la san ééﬂre
enfant, mais cela ne fait auc

Il existe des complicatio@p émentaires
rares de la drépan@cos | peuvent agraver
I'anémie, telle qu uestration splénique
aigué (voir

. *
Ictere \

Lars globules rouges arrivent a la fin
de vie utile, ils sont décomposés dans
I'organisme ; une des substances produites
lors de ce processus est un colorant jaune
appelé la bilirubine. Le foie libére la bilirubine
du systéme, mais s'il y en a beaucoup, le
foie risque ne pas pouvoir tout nettoyer et
le pigment jaune peut apparafltre dans les
yeux, une condition connue sous le nom
d'ictére. Certains enfants risquent d'avoir
les yeux toujours un peu jaunatres, méme

lorsqu’ils vont bien. D'autres peuvent avoir

une coloration jaune de la peau lorsqu'ils

souffrent, par exemple en cas de toux et de

rhume ou de douleur. Cela peut étre un signe

utile que votre enfant ne se sent Pzag@ussi

bien que d’'habitude. Il n'y a au ment
N

spécifique pour cette forme d{ct Oonner

beaucoup a boire a votre t me il est

d’'usage ne changera 6%{hose. Lictere

marqué peut étre asst@ calculs biliaires,

dans de tels cas voi enf#it doit étre ausculté
%ge 46).

par un docteur z
Dévelop nt et croissance

physi
Nor] m®nt, les enfants atteints de la
ytose sont plus minces et légérement

etits que ceux non affectés par la

ndition. En revanche, ils se développent en
énéral a un rythme régulier. Leur passage a

I'adolescence tend a se faire plus tard que la
moyenne, ils continuent leur croissance un
peu plus tardivement pour éventuellement
atteindre une taille adulte normale.

Rate élargie

La rate est un organe qui se trouve du coté
gauche de I'estomac sous la cage thoracique.
La rate aide a éliminer les infections du corps
ainsi que les cellules sanguines altérées. Une
des premiéres choses que votre docteur risque
de noter est la taille de la rate de votre enfant,
que I'on peut aussi sentir juste sous la cage
thoracique. La rate peut rester enflée pendant
un certain temps, puis réduire de taille

voire cesser complétement de fonctionner.
Cedi arrive parce qu’elle est bloquée par les
globules rouges falciformes qu‘elle essaie
d'éliminer du systeme. Si la rate se bloque
avec des cellules falciformes, elle ne peut

pas débarrasser I'organisme de I'infection.
C’est pourquoi nous recommandons que




votre enfant prenne de la pénicilline deux
fois par jour. (Voir page 27 pour de plus
amples informations sur la pénicilline). Voir
page 45 pour ce qui est de la séquestration
splénique aigug, c'est-a-dire lorsque la rate de
votre enfant enfle soudainement entrainant
une aggravation de I'anémie. On peut vous
montrer comment sentir la rate de votre
enfant quand il se porte bien, de sorte que
vous puissiez reconnaitre lorsqu’elle enfle et
faire appel a un médecin en cas de besoin.

Episode douloureux

La douleur est un symptdme trés commun.
L'épisode classique de la drépanocytose ou
«crise douloureuse» se produit lorsque de
trés petits vaisseaux sanguins sont bloqués
par les globules rouges «falciformes». Cet
épisode dure habituellement plusieurs jours,
votre enfant devra prendre des calmants

épisode douloureux que vous voyez
survient généralement entre 6 et 1 i

guand un doigt ou autres parties de la main,
ou bien un orteil ou autres parties du pied
enflent et sont douloureux. Aprés cet age,
la douleur peut se produire dans les bras, les
jambes ou le dos. Les enfants peuvent aQir
des épisodes de douleur moindre p %
durer une ou deux heures. Pour d€ pl§s
amples informations sur la doyfe™li la
drépanocytose et les manig ontréler
chez soi, voir page 42. Il e%rtant de se
r

rappeler que toute do n'®t pas due a la
drépanocytose.

Incontinené@:résie nocturne)
L'incontin ormale chez tous les
enfants JuUu ®I'age de 7 ans environ. Cela
pe € plus longtemps chez I'enfant
dza taire de ne pas mouiller son lit. En

de la fatigue liée a I'anémie, I'enfant
g de dormir trés profondément la nuit

régulierement, boire beaucoup et parfoisfe Q ne pas se réveiller a temps pour aller aux
hospitalisé. La dactylite peut étre le premier,

toilettes. De plus, avec la drépanocytose les
reins sont incapables de produire de I'urine
concentrée, la vessie se remplit vite et I'enfant

Schéma 3 Une ratee%
[\

~

On peut vous montrer
comment sentir la rate de
votre enfant quand il se porte
bien, de sorte que lorsqu’il
souffre vous puissiez étre

. alerté(e). Si elle est plus large
que d’habitude, vous devriez
consulter un médecin.
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doit se lever plusieurs fois pendant la nuit
pour aller aux toilettes. Mouiller son lit est
en dehors du controle de votre enfant et

il ne devrait jamais étre puni pour cela. La
plupart des enfants arrétent de faire pipi au
lit plus tard et il existe certaines techniques
qui peuvent aider. Nous vous suggérons
d’en parler a votre infirmiére spécialisée ou
médecin traitant.

Est-ce que mon enfant aura tous
ces signes et symptomes ?

Pas nécessairement.

Les enfants, en particulier ceux atteints
d'anémie des cellules falciformes (HbSS) ou
de la béta zéro thalassémie (HbSB ™) sont
souvent anémiques et peuvent parfois avoir
un teint jaune quand ils sont souffrants.
D’autres sont tout le temps un peu jay
Tous ceux qui sont drépanocytaires n|
pas la rate dilatée ou la dactylite (syndr
du pied ou de la main). Certains tre eux
ressentent rarement une doul %que
ce soit le symptéme le plu&nt de la
maladie.

Les enfants touch
(HbSC) ou la bét
ont tenda

oglobme C

t alassem|e (HbSpE+*™a!)
rés légerement
1 nt pas souvent la jaunisse,
Ir une complication liée a la
ose. Une rate dilatée, dans le cas
rmes de la maladie est plus fréquente
et ne pose habituellement aucun probléme
Ssérieux

Pour toute information sur les
complications médicales de la
drépanocytose voir page 44.

Que puis-je faire pour
que mon enfant se sente
bien ?

Dans les premiers mois de son exi votre
enfant se développera comm L
quel autre bébé et ne devrgmagas affecté
par la maladie. C'est p oduira
encore beaucoup d’hénofjloPMe F de bébé
et pas assez d’hémaqglobi . Toutefois, le
‘pneumocoque’ des principaux risques
de sérieuse im‘e%puisqu’au cours des
premiers te ne peut débarrasser
ette infection. Selon la norme
lative aux soins médicaux des
épanocytaires, votre bébé devrait
de la pénicilline (un antibiotique)
fois par jour dés I'age de 3 mois

e
AU@Q& d’empécher cette infection. Ceci sera

vivement recommandé par votre médecin.
Une copie de la norme est disponible sur le
site web national de dépistage
sct.screening.nhs.uk/standardsandguidelines.

Aprés I'age de 6 mois environ, il est possible
que des complications liées a la drépanocytose
se produisent. Il y a des précautions de base

a prendre afin d'aider votre enfant a bien se
porter et celles-ci sont énumérées ci-dessous.
Veuillez vous rappeler qu'il n"est pas toujours
possible d’empécher un épisode douloureux
lié a la drépanocytose. Afin de controler la
douleur dans le cadre de la drépanocytose et
autres complications, voir la page 42.

Régime alimentaire et nutrition

Tous les enfants en cours de croissance
ont besoin de protéines, glucides, lipides,
vitamines et sels minéraux, ce qu'ils auront
avec un régime alimentaire composé des
poissons, viandes, fruits et légumes frais. Il




est recommandé de manger cing portions
de fruits et légumes par jour. Les enfants
atteints de drépanocytose n'ont pas besoin
d'une alimentation spéciale. lls doivent se
nourrir des mémes aliments que le reste de
la famille. Si votre famille est végétarienne,

il serait préférable de parler a votre visiteuse
sanitaire pour vérifier que votre enfant recoit
suffisamment de protéines et de lipides dans
son alimentation.

Parfois les enfants drépanocytaires machent
des choses peu nutritives, telles que de la
craie, du papier, du charbon et de la mousse
d’emballage. Cela s'appelle le pica et la cause
en est inconnue. Ce n’est généralement pas
dangereux, mais il serait bon d'en parler a
votre médecin si cela se produit.

Les enfants drépanocytaires ont un risque

plus élevé de contracter certaines infection

y compris des intoxications alimentaires

aux infections par la salmonelle. Le poulet

et les ceufs peuvent étre contaminés la
salmonelle. Il est important de bie %ous
les aliments. La salmonelle pe a cause
d’une infection osseuse ap% stéomyélite

(voir page 46). K
N

Il est important de completement décongeler
les aliments avant la cuisson et de s'assurer
que les plats réfrigérés du supermarché soient
cuits selon les instructions du fabricant. Des
précautions supplémentaires doivent &

prises au cas ou |'on réchauffe des
précédemment cuits. Assurez-voufq
nourriture soit totalement cha out si
vous utilisez un four micro

Les parents s'inquiétent souveg#que leurs
enfants drépanocytaire®ge mangent pas

assez et qu'ils ne pl’@“\ pas de poids. C'est

trés rarement enfants atteints de

drépanocyto ﬁndance a étre minces,

mais ils s |Oppent généralement

aunr égulier. Votre enfant sera

rég %nt pesé et mesuré a la clinique
?En cas de probleme de croissance,

era diagnostiqué tot. Votre enfant

@ﬂt tre encouragé a développer quelques

aptitudes alimentaires en rapport a son age et
a manger a des heures réguliéres avec le reste
de la famille. Les parents s'inquiétent souvent
que leurs enfants drépanocytaires ne mangent
pas assez et qu'ils ne prennent pas de poids.
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Les enfants atteints de drépanocytose ont
tendance a étre plus minces que les autres
parce que la grande partie de leur nourriture
sert a la production de nouveaux globules
rouges, néanmoins ils se développent
généralement a un rythme normal.

Si le jetine fait partie de la pratique religieuse
de votre famille, vous devez tenir compte

des besoins particuliers de votre enfant
drépanocytaire. Bien qu'il ne doive pas étre
élevé différemment de ses freres et sceurs, le
jeline pendant de longues périodes peut poser
des problemes de santé. Garder ses coutumes
culturelles et religieuses permet de conserver
une bonne santé. Avant que votre enfant

ait I'age ou il peut commencer le jedne, il
serait utile d’organiser une réunion avec
votre conducteur religieux et votre infirmiére

spécialiste ou votre médecin afin que VOUS@

puissiez discuter ensemble des besoi
sanitaires et religieux de votre enfant!

Faut-il lui donner des vitamines ou
des suppléments de fer ?

Dans I'ensemble les suppléments de vitamines
ne sont pas nécessaires car votre enfant

en aura suffisamment a partir d'u ime
alimentaire normal. Celle que

n‘ont pas en quantités suffigaitedeg la
vitamine D. Nous fabriquo t¥itamine
a partir de la lumiére ofi S§! est donc
important que votre enfa Coive assez

de soleil sur sa pea®{ L'un des symptomes

i™® D est une douleur

rait étre confondu avec

les doul de la drépanocytose. Il est

conse i uUMes bébés prennent de I’ Abidec

(g ines). Il est important que votre
@(ontinue a prendre ce multivitamines

ses 2 premieres années de vie.

osseuse €

otre enfant n'a pas besoin d’autres
vitamines a moins que votre famille suive un
régime alimentaire spécial. Si votre enfant
devient plus anémique que d’'habitude, des
suppléments d’acide folique peuvent étre
prescrits par votre médecin. Cela aide le corps
a produire des globules rouges. Certaines
cliniques prescrivent régulierement de I'acide
folique, 1 a 5 mg une fois par jour, mais une
alimentation normale équilibrée contiendra
suffisamment d'acide folique et des apports
supplémentaires quotidiens ne sont en général
pas recommandés au Royaume-Uni.

Des fortifiants de fer ou comprimés ne doivent
pas étre donnés. Votre enfant est anémique
parce que ses globules rouges sont plus
fragiles et ne vivent pas aussi longtemps que
les globules rouges normaux. Son anémie
n’'est pas provoquée par une insuffisance en
fer dans son alimentation. S'il a une carence
en fer, le docteur lui en prescrira en quantités
suffisantes, pour les besoins spécifiques de
votre enfant. Si vous lui donnez des plantes




(par exemple de I'agbo) ou des médecines
complémentaires, veuillez en aviser le docteur
de votre enfant a la clinique externe, parce
qu'il peut étre important pour eux d'en

tenir compte lorsqu’ils prescriront d'autres
traitements pour votre enfant.

Choses a éviter qui pourraient
déclencher une maladie

Infections

L'infection est un facteur important dans

le déclenchement de la drépanocytose,
cependant il peut étre difficile d'éviter
certaines des infections virales communes,
telles que la toux ou le rhume. Les enfants
drépanocytaires sont plus vulnérables
devant certaines infections bactériennes car
leur rate ne fonctionne pas correctement.
L'infection pneumococcique peut étre

afin de maintenir un bon équilibre hydrique.
Avec la drépanocytose, les reins ne peuvent
pas concentrer |'urine et ainsi il fera une
grande quantité d'urine diluée. Quand votre
enfant va bien, il boira vraisemblable
assez pour compenser cette perte d’
mais lorsqu’il est souffrant, par ex§mle o=
une fievre ou diarrhée et vomi f

il doit boire davantage afi %oute
déshydratation (voir page 2 ment
controler la fiévre). su1c ance hydrique

dans le corps (desh n) peut déclencher
un épisode daul e Ia drépanocytose.

L'eau plate ou% dilué doivent étre
encouragégsgt 0issons gazeuses évitées
parce I[®-ci peuvent causer des

doyd tomac, chez certains enfants.

nécessaire de forcer votre enfant
e plus qu'il ne le souhaite quand il

Q

NeEn, il nexiste aucune preuve que cela

évitée en prenant de la pénicilline deux f%&duise la couleur jaunéatre des yeux (ictére).

par jour et I'immunisation par des vaccins
pneumococciques réguliers (voir pa .
L'infection par la salmonelle peut @ée
en réchauffant la nourriture c ment et
en s'assurant que les ceufs @ let sont
bien cuits. Tous les e dQaient profiter
du programme d'im N Mon systématique
qui les protégern coqueluche,

la méningite, ?& ophilus influenzae,

les oreillon eole et la rougeole

ien que les infections moins
la po||o, la diphtérie et le tétanos.
Il est également recommandé que votre
enfant soit immunisé chaque année contre la
grippe. En cas de voyage, se rappeler si votre
enfant a besoin de médicaments particuliers,
par exemple des médicaments antipaludiques
(voir page 31).

Quantité adéquate de liquides
Il est essentiel que votre enfant boive assez

Conditions climatiques rigoureuses
(froid et chaleur extrémes)

Un refroidissement excessif de la peau peut
déclencher un épisode douloureux, par
exemple nager dans |'eau trés froide ou étre
mouillé par une pluie torrentielle. A la maison,
votre enfant ne devrait pas étre habillé trés
chaudement et le chauffage ne devrait pas
étre trop élevé, car il y aurait un risque qu'il
transpire puis se refroidisse. Vous pouvez
vous assurer qu'il soit suffisamment couvert
quand il sort, surtout s'il fait froid ou du vent.
Un refroidissement se produit souvent apres
avoir nagé, votre enfant devrait se sécher

et s'habiller le plus vite possible. Si l'eau de
piscine est froide, il serait conseillé de ne pas
se baigner. Il est important d’en discuter avec
les professeurs de I'école de votre enfant de
sorte qu'ils en soient avisés.
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Stress et anxiété

Le stress et I'anxiété peuvent avoir un effet
sur le physique. Un niveau relatif d'inquiétude
peut étre utile car cela améliore notre
performance. En revanche, un excés peut
déclencher un épisode douloureux de la
drépanocytose, ce qui est a éviter. Si votre
enfant se sent stressé a I'école ou si sa
maladie ou autre chose I'inquiete, il serait
utile de parler avec I'infirmiére, le médecin,
I'assistante sociale ou le psychologue.

Les enfants devraient

étre encouragés a trouver
leur propre niveau de
tolérance et a participer

a des activités normales  »
avec d'autres enfants.

Efforts physiques

stress en

L'activité physique peut rédw
général, elle devrait d %& encouragée.
Les enfants drépa %ij risquent de

D)

trouver les sports 6@ pétition difficiles a
cause de leONFMME, ce qui peut mener a la
ts devraient étre encouragés

fatigue, ¢e¥QN
atr & ropre niveau de tolérance

er a des activités normales avec

Maux courants —
effets sur les enfants
drépanocytaires

La plupart des problemes de santé qui
affectent votre enfant drépanocytaire, seront
certainement des choses habituelles qui

peuvent affecter n'importe quel enfant, y
compris ceux qui n‘ont pas la maladie. En
général, ces problemes iront en s'améliorant
rapidement sans aucune complication, bien
que la drépanocytose puisse quelqg{ois
rendre les choses un peu plus cQ 3
Ces maladies communes sont

Toux et rhumes (i
voies respiratoire$ sfipérieures)

Tous les enfants atﬁent eaucoup de toux
ulier pendant I'hiver

créche ou a l'école.

e devrait pas causer de

maine. Il est important de garder

draté. Le paracétamol et I'ibuproféne sont
iles en cas de fievre ou si votre enfant est
souffrant. Il devrait continuer a prendre de
la pénicilline comme d’habitude, par contre
plus d'antibiotiques n’est normalement pas
nécessaire car la plupart des toux et rhumes
sont provoqués par une infection virale

et les antibiotiques n'aident pas. Il peut
arriver qu’une toux ou un rhume déclenche
une douleur aigué liée a la drépanocytose,
le paracétamol et I'ibuproféne devraient
aider avec ces maux. Si la douleur venait a
s'accentuer, une hospitalisation risquerait
d’étre nécessaire.

Qx/c enfant au chaud et qu'il soit bien
gt

Grippe (flu)

La grippe est une infection virale grave, qui
est plus fréquente en hiver et apparait parfois
lors de grandes épidémies a travers le monde,
appelées pandémies. Les symptdmes incluent
fortes fiévres, des maux et douleurs dans

les muscles, frissons, toux et nausées. Il est
parfois difficile de savoir si les symptdmes
sont dus a la grippe ou a une autre infection




virale, mais les enfants doivent au début
rester a la maison, boire abondamment

et continuer la pénicilline. Dans la moitié

des cas réels de grippe, des complications
importantes peuvent se développer, y
compris des obstructions pulmonaires

aigues, fortes douleurs et anémie graves. Si
votre enfant parait trés souffrant, il pourrait
étre admis a I'hopital et traité a 'aide de
médicaments antiviraux (tels que le Tamiflu),
des antibiotiques forts, voire parfois des
transfusions sanguines. Une immunisation
contre la grippe recommandée chaque année
(voir page 27), et vous devriez en étre avisé(e)
par votre médecin généraliste pendant
I'automne ; si votre enfant ne recoit pas
notice de vaccination, veuillez contacter votre
cabinet médical.

Diarrhée et vomissements

Les enfants ont souvent des cas de gastr%
entérite, généralement dues a des infectio
virales, telles que les norovirus et rogfvi

Cela s'améliore normalement a
quelques jours et les antibioti

, Electrolade, sels pour la
le de I'Organisation Mondiale

grave et votre enfant n’est pas en mesure de
garder les liquides, une hospitalisation sera

nécessaire pour poser une perfusion (goutte-
a-goutte) afin d’empécher la déshydratation.

Infection urinaire

Les infections urinaires sont plus fréquentes
chez les enfants atteints de drépanocytose,
principalement chez les filles. Les symptomes

sont une sensation de bralure et de

picotement au passage de |'urine et un besoin

fréquent d'aller aux toilettes. Il est important

de voir votre docteur qui peut analyser

I'urine et prescrire des antibiotiques pg

traiter I'infection. Si votre enfant a L‘
€tre

infections urinaires, d'autres tests §eye

utiles afin d’examiner les reinsQ/ e.

Maux de téte

lls sont communs chezﬁenf nts et sont

atigue, I'effort,
infections virales.
t également causer

au niv crane, bien que cela soit
rar@panocytose peut tres rarement
ager les vaisseaux sanguins dans la
t causer des maux de téte graves. La
uert des céphalées courantes devraient étre
maftrisées a la maison avec du paracétamol,
I'abondance de fluides et du repos. Si elles se
produisent une fois par semaine ou plus, vous
devriez en parler a votre médecin généraliste
ou spécialiste de la maladie. Si votre enfant
a un mal de téte soudain ou sévere ou a
des difficultés a parler ou se déplacer, vous
devriez rapidement consulter un médecin,
vraisemblablement a I'hopital le plus proche,
aux services des urgences.

Réactions cutanées

Les éruptions cutanées ne sont généralement
pas liées a la drépanocytose. Les causes
communes des éruptions cutanées sont des
infections et des allergies virales. En général,
vous devriez voir votre médecin généraliste si
vous étes préoccupé(e).

Asthme

L'asthme est trés commun parmi les enfants et
n’est pas provoqué par la drépanocytose.
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Il est important de traiter I'asthme de la
maniere habituelle, avec des inhalateurs et
parfois avec des remedes oraux. Parfois, les
crises d’asthme causent des problémes aigus

a la drépanocytose et peuvent augmenter le
risque de complications, il est donc important
de voir votre médecin généraliste ou infirmiére
en cabinet pour des conseils sur le meilleur
traitement possible par rapport a I'asthme de
votre enfant.

Vaccinations et

traitements préventifs
Pénicilline

S'assurer que vous administrez a votre enfant
de la pénicilline deux fois par jour est I'une
des choses les plus importantes que vous
pouvez faire pour votre enfant. Les e
drépanocytaires sont 600 fois plus su§c
de contracter une infection pneumoco
gue les autres enfants. C'est par
rate ne fonctionne pas correct
un enfant en bas age, lar

importante de défense %r
toute infection.

S'assihm1 que vous
adminiztiez a votre enfant
a2 1 pénicilline deux fois
par jour est I'une des

anisme contre

choses les plus importantes
que vous pouvez faire pour
votre enfant.

Une infection pneumococcique peut
provoquer une pneumonie et une méningite.

Les symptdmes peuvent se développer
rapidement, rendant votre enfant trés malade
tres vite, avant méme que vous ayez le temps
de faire appel a I'aide médicale et cela peut
étre fatal. Le pneumocoque peut &g stoppé
afin d'éviter qu'il s'installe, en d

votre enfant du sirop ou des cgm

de pénicilline, deux fois p3 . ifotre
enfant est allergique é Jne, un
h

autre antibiotique, I'ér ycine, peut étre

N

Pour que la pé 5oit efficace, elle doit
étre prise ar jour, a environ la

méme h NgF5Urez-vous que vos réserves
ne s'é nt’pas. Si votre enfant est souffrant
t is sur un autre antibiotique par son

généraliste, vérifiez si vous pouvez
er la pénicilline et rappelez-vous de la

prescrit a la place.

Qcommencer une fois que I'autre antibiotique
@ t fini. La pénicilline devrait étre continuée

si votre enfant est admis a I'hopital, a moins
gue d'autres antibiotiques ne soient prescrits,
comme indiqué ci-dessus. La prise réguliére
de la pénicilline n"affaiblit en aucun cas
I'organisme. La résistance du pneumocoque

a la pénicilline n'est pas un probléeme au
Royaume-Uni, bien que cela ait été rapporté
dans d'autres pays. Il a été prouvé que la prise
réguliére de pénicilline protége contre toute
infection pneumococcique.

Le dosage de la pénicilline est établi
comme suit :
- 62,5 mg deux fois par jour jusqu’a 1 an ;
- 125 mg deux fois par jour —de 1 an
jusqu’'a 5 ans ;
- mg deux fois par jour a partir de 5 ans.
Il est vivement recommandé d'administrer
de la pénicilline pendant toute I'enfance et

de continuer a I'age adulte. Il est préférable
de donner la pénicilline en comprimés plutot




Schéma 5 Administration des médicaments

N

Suivez les instructions pour
I'administration de tout médicament,
vous pouvez demander conseil a votre

médecin, infirmiére ou pharmacien. Q

qu’en sirop. lls peuvent étre gardés a la
maison pendant une longue période, et la

plupart des médicaments en sirop contiennent

du sucre, nocif pour les dents. Si le sirop est
I'option choisie, donnez a votre enfant de
I'eau apres le médicament pour se rincer la
bouche. Vous pouvez donner des comprimés
a votre enfant s'il est encore jeune, en les

écrasant avec une cuillere et en mélange
poudre avec un peu de jus de fruit non s

pour rendre cela agréable.

Vaccinations infantiles t@e

Votre enfant devrait avoir | WS

vaccinations que les trﬁ ts. Ces
eé

immunisations conc la diphtérie,
la cogueluche, g 15 TP de son sigle

8|1, la grippe hémophile

(Hib), le va mococcique conjugué
(PCV de anglais), la méningite
Cet eole, les oreillons et rubéole
(ROR ou R de son sigle anglais). Tout

ceci est entierement expliqué dans le livret
des parents (ou le manuel du bébé). En cas
de doute quant aux dates, veuillez vous
reporter au guide et vous renseigner aupres
du personnel de santé. Il n"y a aucune raison
qu’un enfant atteint de drépanocytose ne soit
pas systématiquement vacciné. En effet, cela
peut étre encore plus important pour votre
enfant d'étre pleinement protégé, car les

drépanocytaires so vulnérables face aux
infections et ¢ \ Peuvent déclencher des

aladie.

vax

ége contre d'autres formes

edmococciques responsables d'infections
gue le vaccin PCV. Celui-ci est administré aux
environs de deux ans, puis tous les 5 ans par
la suite ; tous les enfants drépanocytaires le
recoivent systématiquement et votre médecin
généraliste ou docteur en clinique vous le
prescrira.

Les PCV et Pneumovax protegent contre
toute infection pneumococcique, il est
toutefois important que votre enfant
continue aussi a prendre de la pénicilline.

Les ACWY

lls protégent contre les infections
méningocoques de types A et C, responsables
de la méningite. Méme si votre enfant a eu le
vaccin Men C qui protege contre |'infection
méningocoque de type C, en cas de voyage
dans certaines régions du monde, par
exemple en Afrique, il devrait également avoir
I'ACWY car il sera protégé contre la méningite
de type A.
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Votre enfant devrait avoir
les mémes vaccinations
que tout enfant. |l

est aussi conseillé de

demander a votre
médecin généraliste de
vacciner votre enfant
contre la grippe a
chaque automne.

Hépatite B

Votre enfant fera peut- étre une analyse
de sang auprés du service de consultations
externes afin de vérifier s'il a été en conta@

avec I'hépatite. L'hépatite B est parfgj
transmise de la mére au bébé a I’int%e
["'utérus. Dans ce cas le bébé recevra u érie

‘ffeNon. Si
t Wéalable

de trois vaccins pour dégager |
votre bébé n'a pas eu de co

otéger contre

transfusion SN E dans I'avenir. Tres
rareme, * ite B peut étre transmise par
ce begls, XE ices de transfusion sanguine
a e-Uni sont toutefois extrémement
pru s gquant a la sélection des donneurs
de sang par rapport a I'hépatite B (voir page
52). Si votre enfant a régulierement besoin de
transfusions sanguines pour quelque raison
gue ce soit et n'a pas encore recu la série de

vaccins, son médecin peut recommender que
cela lui soit donné

Grippe

Il est recommandé de demander a votre
médecin généraliste une vaccination contre
la grippe pour votre enfant chaque année
car cette infection peut entrainer Qrieux

problémes respiratoires. Le vacg la
grippe est généralement fait Uhe Joig par an,
a partir du premier autom % eWue votre

enfant ait atteint I'ageflie

ﬁnfant

loin du

ices, garderies et creches

rs, par exemple des membres de la

mille, garderies, nourrices ou creche/école
maternelle, il est important que ces derniers
connaissent son état drépanocytaire, au cas
ou il tombe malade alors qu'il est sous leur
responsabilité. Il serait utile de leur donner
des instructions écrites sur la maniere de gérer
votre enfant lors d'un épisode douloureux, lié
a la drépanocytose ou toute autre maladie et
souvenez-vous de leur dire par quel moyen
vous contacter en cas d'urgence.

Q&eatre enfant est pris en charge par des

Vous pouvez demander des dépliants et
brochures ainsi que copies de ce manuel
auprés d'un des centres spécialisés ou
organismes de volontaires énumérés aux
pages 102 a 108 de ce livre ou du programme
NHS de dépistage de drépanocytose et
thalassémie. Ceci aidera les personnes prenant
soin de votre enfant a avoir une meilleure
compréhension de la maladie et des besoins
spécifiques de votre enfant quand vous

n'étes pas la. Il peut étre utile de demander

a I'infirmiere en cabinet ou visiteuse sanitaire
de vous aider a expliquer et conseiller les




nourrices ou gardiennes amenées a garder
votre enfant sur les maniéres de prévenir
la maladie et les marches suivre en cas
d'urgence.

Votre enfant a I’'école

A l'école, tant qu'il va bien, il ne devrait pas

y avoir de restriction par rapport aux activités
scolaires. Si I'établissement a connaissance

de la condition drépanocytaire de votre
enfant, les professeurs pourront prendre des
dispositions raisonnables afin de s'assurer qu'il
ne soit pas exposé aux choses qui pourraient
déclencher un épisode douloureux de la
maladie. Voici quelques exemples de ce qu'ils
pourraient faire.

e S'assurer qu'il soit tenu au chaud et loin des
courants d'air.

e Lui permettre de participer aux activité
physiques en sachant qu'il peut se fatigter
plus rapidement que d'autres enf

Chaque enfant est différent et la quantité
d’exercices qu'il peut faire sera évaluée a
I'école.

e Eviter tout refroidissement aprés un effort

tout refroidissement du corgg? Préter une
attention particuliereNgux cheveux mouillés

car une grande q gt de chaleur du
corps se pe ir chevelu.

e S'assure it suffisamment a I'école,
parti eMent pendant les mois d'été.

o X tif quand il demande a aller aux
N Yes. Avec la drépanocytose, les reins
concentrent pas tres bien I'urine, ce qui
@ve t dire que votre enfant peut avoir besoin

d‘aller aux toilettes plus souvent que la
plupart des enfants.
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Quand il commence I"école, il est bon de
prendre un rendez-vous afin de rencontrer
son infirmiére a I'école. Discutez de la maladie
de votre enfant, comment elle I'affecte,
quelles précautions doivent étre prises dans
son environnement scolaire pour qu'il se
sente bien, comment il se comporte lors d'un
épisode douloureux, ce que les professeurs
devraient surveiller et les marches a suivre
lorsqu'il est souffrant. Quelques enfants
essaient de supporter la douleur ou de cacher
le fait qu'ils ne se sentent pas bien, tout
particuliérement quand ils sont parmi leurs
copains d'école. L'infirmiére de I'école, en
coopération avec votre infirmiére en cabinet
ou visiteuse sanitaire, pourront vous aider a
informer et conseiller les professeurs et autre
personnel scolaire, tout en s'assurant que
votre enfant ne soit pas stigmatisé ou pointé
du doigt par ses camarades de classe.

votre enfant est intimidé ou humilié fc

de sa maladie, ceci devrait étre discute
I'école et il serait utile de deman g®ygonseil
a I'infirmiere d'école, en clinig la

visiteuse sanitaire.

ffecter les progres

Progrés scolair

La drépanocytos
scolaires de nt. Ceci peut se
produir%@u’l est souvent souffrant et
i % cole. Les enfants peuvent

\VC et ceci peut affecter leur
a étudier et leur comportement. Les
échographies Doppler transcraniennes (voir
page 58) aideront a voir si votre enfant est
en danger d'un AVC, et il est aussi important
d'alerter les médecins si votre enfant aprés
une progression scolaire normale, commence
a trouver le travail de classe dur. Ceci peut
se produire s'il a eu un AVC «silencieux» qui
peut étre diagnostiqué par un IRM (voir page
58). Un psychologue clinicien pourra évaluer

votre enfant et trouver dans quels domaines, il
peut avoir besoin d’aide supplémentaire dans
son travail de classe.

Certains hopitaux ont des salles de classe
et peuvent fournir des cours aux S
scolarisés, pendant qu'ils sont g S
cette disposition n'existe pgam el
de votre enfant devrait w

du travail de classe, aufca
&n mesure de fournir

suffisamment bien.

Toutes les école
un enseigpe

e I'éducation a accepter le soutien
seignement supplémentaire. Pour ce
ire, une évaluation formelle est réalisée et
ne «demande de besoins pédagogiques» est
mise en place. C'est un contrat légal entre les
parents et 'autorité académique. Cela définit
le cadre du soutien scolaire supplémentaire
fourni par I'école.

Si vous avez des soucis concernant le progres
de votre enfant a I'école, il vaut mieux parler
avec le professeur de la classe de votre enfant.
Chaque école dispose d'un coordonnateur
des besoins éducatifs particuliers (SENCo de
son sigle anglais), qui peut vous donner des
conseils et des renseignements sur la maniere
que |'école peut aider votre enfant.

Voyager et partir a I'étranger

Partir en vacances ou voyager ne constitue
normalement pas de probléme pour

les enfants drépanocytaires. Certaines
précautions doivent étre prises, selon que le
voyage se fait au Royaume-Uni ou a I'étranger.
Les voyages en avion ne devraient causer
aucune complication et aucun supplément
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d’oxygeéne n’est nécessaire puisque les avions
modernes sont pressurisés afin de maintenir
un niveau régulier d'oxygeéne.

Deés que vous connaissez la date de votre
voyage, parlez-en a votre pharmacien,
médecin généraliste ou docteur en
consultation externe leur indiquant votre
destination et leur demandant conseil. lls
seront en mesure de vous indiquer les vaccins
reguis et médicaments spécifiques que votre
enfant doit prendre avant le départ, quand
commencer le traitement, la quantité a
prendre et la durée.

Prévention et médication contre le
paludisme

En voyageant dans une zone malarique,
des enfants drépanocytaires doivent étre
protégés contre le risque d'attraper le

paludisme. La malaria peut étre sérieuse

pour tous les enfants mais peut étre mor@
pour la drépanocytose en raison de laggate

qui ne fonctionne pas correcteme \@

port de chaussettes et des véte

manches longues en soirées ment

ol les moustiques sont ¢ ur étre les
plus virulents, peut ai % écher des
pigQres. Utiliser des vsateurs de révulsifs

d'insectes et ¢ I toute peau exposée,
ir, est également utile.
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antipaludiques sont

és. Généralement on commence
a les prendre au moins 2 a 3 semaines avant
la date de départ, de sorte que votre enfant
soit protégé contre le paludisme en arrivant a
votre destination. Le dosage dépendra du type
de médicament et |'age de votre enfant. Le
début de la prise des médicaments, dépendra
de la date de votre voyage. Respectez
strictement la posologie du médicament. |l
est recommandé que le traitement contre le

paludisme se poursuive pendant au moins 2 a
4 semaines apreés le retour de votre voyage.

Certaines formes de malaria sont résistantes
aux médicaments habituels contre le
paludisme, telle que la chloroquine. P
conséquent, il est important de di
pharmacien la destination exa
voyage, de sorte que le bon
puisse étre recommandé.

En voyage=n: dans une

zone mcla-ique, les enfants
drépanocytaires doivent étre

ory>.fyés contre le risque
A'=1traper le paludisme.

Avant d’administrer des médicaments
antipaludiques, il est important de savoir si
votre enfant a une insuffisance de I'enzyme
appelée le G6PD (voir page 57). Cela aurait
été normalement vérifié au service de
drépanocytose de la clinique. Demandez a
votre médecin ou votre infirmiére clinicienne
le résultat de ce test ainsi que de plus amples
informations sur le G6PD.

Les personnes ayant le géne drépanocytaire,
grandissant et vivant dans une région
impaludée, développent une résistance
naturelle au paludisme, mais s'ils vivent loin
de la région pendant un certain temps, cette
résistance naturelle est rapidement perdue.
Tous les membres de la famille, y compris ceux
ayant le trait de la drépanocytose, devront
prendre des médicaments antipaludiques
lorsqu’en visite dans une région malarique.
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Vaccinations pour les voyages

Il se pourrait que votre enfant ait besoin de
vaccins anti-méningite pour aller a I'étranger
(voir page 26). Dans certains pays, les
vaccinations contre I'hépatite et la fiévre jaune
sont également recommandées. Parlez-en

a votre médecin généraliste, pharmacien

ou docteur a I'hopital a I'avance afin de
prévoir assez de temps pour que votre enfant
puisse récevoir les vaccins appropriés avant

de voyager.

Autres médicaments lors de séjour a
I’étranger

Votre enfant devra continuer son traitement
de pénicilline. Selon le niveau de soins
sanitaires disponibles dans le pays que vous
visitez, envisagez la nécessité d'apporter une
provision en médicaments contre la douleu
gue votre enfant utilise normalement gmer
exemple le paracétamol et I'ibuprofe

serait utile d'en discuter avec votre mé
généraliste ou le docteur a I'hoRal

——On HOM% l

Dessin fait par Gracedo Lelo, 11 ans

Assurance de voyage

Souvenez-vous que d'autres pays n‘ont pas de
service de santé national gratuit. Pour partir
en toute tranquillité d'esprit lorsque vous
voyagez avec votre enfant, cela vagfNg peine
de prendre une assurance voy. %

si vous «revenez chez vousy,
vécu au Royaume-Uni il
choses ont pu changé @e # moment-la.
Assurez-vous que vous réfegez votre voyage
et assurance aupréﬂ’une compagnie fiable.
Quand vous fai% servation, informez

la compa% e gque votre enfant est

drépano

i vPug, avez
n(W#Nps, les

Ra t®médicaux et documents a
€ avec soi

&nandez une lettre a votre docteur

hopital et prenez-la avec vous, au cas ol
tre enfant serait souffrant lors de votre

séjour a I'étranger. La lettre devrait inclure les
informations suivantes :
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e Type de drépanocytose que votre enfant a.

¢ Niveaux habituels de son sang (tels que
récemment enregistrés).

* Toutes les opérations ou complications qu'il
a eues.

e Médicaments qu'il prend réguliérement.

¢ Tout traitement particulier que votre enfant
est en train de recevoir, par exemple les
transfusions sanguines régulieres.

¢ Type d'analgésique (calmant) qui I'aide
au mieux.

En voyageant avec des calmants forts
(particulierement des opiacés tels que la
morphine) avec des seringues et aiguilles,

se souvenir de demander a votre docteur
d’en faire mention dans votre lettre. Vous ne
voudriez pas étre accusé(e) de transporte
des drogues illégalement. Il est égaleme
conseillé de transporter vos médicaments

un bagage a main au cas ol vos bagfg
enregistrés sont retardés ou porigs\iswarus.

Soins en déplacement@

En voyageant sur de | VO il sera
nécessaire de donner enfant des
fluides supplém% de s'assurer qu'il
reste au ch cNse de la climatisation.

i er régulierement. S'il
leur, particuliérement a la
poitrine, illez avertir I'h6tesse/steward
car il peut avoir exceptionnellement besoin
d’oxygéne mais il n'en a pas besoin tout le
temps. Les avions peuvent étre relativement
frais, méme en voyageant dans un pays
chaud, aussi prenez des vétements chauds
avec vous. Selon le pays et la période de

I'année de votre voyage, quelques pays
chauds peuvent étre bien froids en soirée et
ont des périodes fraiches en hiver appelées
Harmattan, ainsi des vétements chauds
peuvent étre utiles quand vous arrivez gegotre
destination.

Eviter une maladie lors dé%s a

I"'étranger
Lorsgqu’en vacances votre enf. evra
continuer a prendre seg@nédid®ments
habituels au quotidi n le pays que
vous visitez, il gejag de demander a votre
hématologue --.@ trouver le nom d'un
médecin sgagiaN & en drépanocytose ou d'un
es falciformes dans la région
ou agez. Si vous n’étes pas str(e) de
le dans le pays que vous visitez,
it bon de prendre des comprimés de
jsation d'eau avec vous — disponibles

Qaens la plupart des pharmacies. Autrement,

buvez I'eau en bouteille, si vous étes sdr(e)
de la mise en bouteille locale. Rappelez-vous
que cette mise en bouteille ne garantit pas
une eau potable, tout particulierement dans
un pays ou le contréle des normes de sécurité
est limité.

Bouillir I'eau est une solution envisageable,
méme pour |'eau embouteillée si vous avez
des doutes sur sa pureté. Si vous utilisez

des comprimés de stérilisation, lisez tres
soigneusement les instructions sur le récipient
et suivez-les strictement comme indiqué. Si
votre enfant souffre de diarrhée et/ou de
vomissement, il existe une recette simple
recommandée par I'Organisation Mondiale de
la Santé pour empécher la déshydratation.
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Mélangez ceci pour votre enfant a prendre au
biberon/a boire :

e une quantité de quatre-doigts du sucre
(environ 30 g)

—avec un pouce et un pincement de sel
(environ la moitié d'une cuillere a café)

— plus une tasse d’eau pleine (a peu pres
150 a 250 ml)

A défaut, vous pouvez acheter des sachets
d’un mélange de poudre de réhydration orale,
tels que du Dioralyte ou Electrolade a prendre
avec soi, disponibles chez votre pharmacien
de quartier.

Aide-mémoire avant tout voyage

Pour tout conseil au sujet de la planification
d’un voyage, il est vivement recommendé
gue vous en parliez a votre visiteuse sagita
infirmiére a I'école ou en clinique ou Qi
contactez un des organismes de volontg
indiqués aux pages 107 et 108.

1. Lettre du médecin ou degRgXir™iere
spécialiste.
D é@aires obligatoires.

ntipaludiques et autres
e routine, (p. ex. pénicilline,
Wjue, analgésiques, etc.).

2. Vaccinations

4. om et 'adresse du centre de
drépanocytose ou d'un docteur renommé
dans la région que vous visitez.

5. Fluides supplémentaires pour le voyage.

6. Assurance de voyage en cas de séjour a
|'étranger.

7. Thermométre (vous pourrez avoir besoin
de vérifier si votre enfant a de la fievre).

X

Q consultant en pédiatrie (docteur spécialisé

8. Comprimés de stérilisation de |'eau.
9. Insectifuge ou créme répulsive.

10. Vétements adéquats en cas de

changements de températures
saisonniéres. Q

Consultatio %erne
ala cIiniquenGv

opital

Une fois le diagn &ie la drépanocytose
fait, votre enfar@ envoyé a une clinique
générale INEpPQIasée de la maladie a
I"hopital inique peut étre connue sous
le no liNique pédiatrique d’hématologie
panocytose et sera dotée d'une

u de I'ensemble du personnel suivant :

en médicine infantile)

e consultant hématologue (docteur spécialiste
en troubes circulatoires)

e consultant en hématologie pédiatrique (un
spécialiste en médicine infantile et troubles
de la circulation sanguine)

e infirmiére spécialiste en drépanocytose
e psychologue spécialisé

e assistant social spécialisé/responsable de
soutien social

e infirmiere spécialisée en pédiatrie
e réceptionniste de clinique

e phlébologue (personne qui préléve le sang)

Les visites a la clinique des patients externes
sont utiles, particuliérement les premieres
années ou il y a beaucoup a apprendre sur
la condition. En grandissant, les visites a
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la clinique seront moins fréguentes pour Renseighements et soutien
votre enfant. Discutez avec votre docteur de

- ; La clinique dispose également d'informations
la fréquence des consultations pour votre

sur la maniere d’expliquer la condition aux

enfant. enseignants et ce qu'il faut faire en cas
Pour un enfant scolarisé, les rendez-vous de voyage a I'étranger. En grandissan
peuvent étre pris pendant les vacances votre enfant peut trouver utile de

scolaires de sorte qu‘il ne manque pas l'école.  aux médecins, infirmieres, psycoi®g
assistante sociale de la maladid

y fait face.

ent il

C’est une bonne idée de rester en contact
avec la clinique, méme si votre enfant se
porte bien et de leur faire savoir si vous ne
pouvez pas aller a un rendez-vous ou si vous
déménagez. N'oubliez pas de prendre un
autre rendez-vous, si vous annulez ou en
ratez un.

Pourquoi mon enfant doit-il aller
a la clinique ?

Le fait d'aller a la clinique sert a ce que

les médecins et les infirmiéres examinent

la santé et le développement de votre %
enfant, pour que vous vous renseigni
la drépanocytose connaitre ses pro,

effets sur votre enfant et rencon
parents et familles ayant de

de la maladie.
Votre enfant sera nor&nt pesé, mesuré
et aura un exa [. Pour un jeune
enfant, c'esty nre idée d'apporter
avec vous S X de santé au service de
drépano e la clinique. Le médecin et
I'infirm pécialiste le rempliront, de sorte
gue vous ayez une trace de toutes les visites et
traitements a I’hopital. Si votre enfant manque
plus d'un rendez-vous, il est important que
vous contactiez d'urgence votre équipe locale
de drépanocytose.

S atteints
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Analyses de sang et autres tests

En dehors du contréle médical, il y a un
certain nombre de tests qui seront effectués
sur votre enfant, mais ils risquent de ne pas
étre faits a chaque fois qu'il vient a la clinique.

S'il est en forme, une analyse de sang et
d’urine une fois par an peuvent suffire. (Pour
toute explication sur les analyses de sang

voir page 56). En outre, dés I'dge de 2 ans,

un test spécifique pour vérifier la circulation
de sang passant par le cerveau devrait étre
effectué chaque année. Connu sous le nom
d'échographie Doppler transcranienne, ce test
est important pour examiner si votre enfant
est en danger d’avoir un AVC (voir page 58).

%Q
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Communication entre I’'héopital et le
médecin de famille de I'enfant

Le docteur a la clinigue tiendra votre
médecin généraliste au courant de |'état

de votre enfant, ainsi que la quanig®™ge
pénicilline qu'il doit prendre. % otre

O
médecin généraliste si vous gever

placer
I'ordonnance de votre enf re enfant
est souffrant, il vaut u otre médecin
généraliste en premier lie VOus avez

des préoccupationagarticulieres que vous
I'équipe soignante

souhaitez discu‘@
de la clini pital, il est possible de

demand dez-vous a I'avance de celui
de la routine. Si votre enfant est
SO et la maladie est hors controle a la
@(voir page 48 pour informations sur
rgences médicales), vous devriez appeler
it votre médecin généraliste immédiatement
u emmener votre enfant directement aux
services des urgences de |’'hopital.
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Gérer une maladie
a la maison

Fievre

Une fievre ou une température élevée peuvent
étre des signes précoces que votre enfant

est malade. Il est judicieux de garder un
thermomeétre chez vous de sorte que vous
puissiez prendre sa température. Votre enfant
pourrait étre en sueur et chaud au toucher si
sa température est élevée.

Votre enfant a de la fiévre si sa température
reste au-dessus de :

38°C si la température est prise par la bouche
(si votre enfant a plus de 8 ans).

37,5°C si la température est prise par les
aisselles (si votre enfant a moins de 8 ans).

Ce n'est pas une bonne idée de prendre la
température par le rectum (anus) parce que

cela peut endommager les muscleQ

Thermometres

Les thermomeétres de v‘ﬂ&nt pas

recommandés chez les'enflagks pour des
raisons de sécurité g la p/®part des parents
préférent les th &tres numériques parce
qu'ils sontyr faciles a lire.

S numeériques peuvent étre
|a'bouche (voie orale), I'oreille
sous les aisselles (axillaires) ou sur le
e thermomeétre numérique affichera la

%érature exacte en chiffres.



Comment utiliser un thermomeétre
numérique a tige

Thermomeétre oral : placez sous la langue
et attendez jusqu’a ce que le thermomeétre
numérique fasse un bip. Ne donnez pas a
votre enfant quelque chose de chaud ou
froid a manger, une demi-heure avant de
prendre une température orale. La nourriture
et la boisson peuvent changer la lecture, en
chauffant ou en refroidissant la bouche de
I'enfant.

Thermometre tympanique : tirez le haut
du lobe de I'oreille de votre enfant vers le
haut et en arriere ; placer I'embout (recouvert
d’un protege-sonde) a I'ouverture du conduit
auditif et appuyez sur le bouton jusqu’a ce
qu’il émette un bip. Soyez sOr de diriger la
sonde a I'entrée du canal de I'oreille et pas
contre celle-ci, car s'il n"est pas correctement
placé, il peut donner un faux résultat.

Thermometre axillaire : placez la pointe
dans le creux des aisselles et attendef [\glu'a
ce que le thermomeétre numériq te un
bip avant lecture.

Aprés usage, lavez le Qo @e I'eau

chaude et du savon, cez-le dans
son boitier.

un thermometre

etres a bande frontale sont
souvent preférés des parents pour leurs bébés
et enfants en bas age et peuvent étre utilisés
de 3 mois a 12 ans. Ce type de thermometre
est une bande, que vous tenez aux deux
extrémités et serrez contre le front sec de
votre enfant pendant au moins 15 secondes. Il
affiche la température de I'enfant en quelques
secondes. Une couleur verte signifie une

vous que sa bouche soit bi§n

Il est prudent de garder un
thermometre chez vous de sorte

que vous puissiez prendre sa
température.

température normale et le rouge signifie que
votre enfant a une température élevée. La
bande est habituellement réutilisable.

Si la température est prise par la bouche, le
thermomeétre doit étre gardé dans la DUNge
sous la langue pendant au moins '
Ce moyen peut étre employé
enfant est 4gé de plus de 8

)

quand
le thermometre est en place. renant la
température sous les aiglles, tenez le bras de

votre enfant ferme ntre le c6té de son

corps, penda@as 4 a5 minutes.

votre enfant a une
re élevée

z-lui du paracétamol ou tout autre

L)
Qdicament antidouleur prescrit (a utiliser
t®¥qu'indiqué ou suivre la posologie du

laboratoire)
* Faites-le beaucoup boire

e Enlevez la plupart des vétements

Ne refroidissez pas votre enfant trop
rapidement. La salle devrait étre a la
température normale, approximativement
21°C. Prenez sa température environ chaque
demi-heure, pour vérifier qu’elle diminue. Au
cas ou sa température ne tombe pas et reste
a 38°C ou au-dessus, si elle a été prise par la
bouche ou encore a 37,5°C ou au-dessus, si
elle a été prise sous les aisselles, votre enfant
doit voir un docteur immédiatement : votre
médecin généraliste ou un docteur a I'hopital.

Pour d'autres conseils, contactez votre
médecin a I'hdpital, une infirmiére spécialiste
ou appelez la ligne de conseils de santé au
numéro 111.

a1
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Gérer la douleur liée a la
drépanocytose a la maison

La plupart des épisodes douloureux de
drépanocytose peuvent étre gérés a la maison.
Chez les jeunes bébés et enfants en bas age,
il peut étre difficile de savoir s'ils ont mal

ou pas. Il est problable que vous notiez un
comportement anormal chez votre enfant.
Elle peut étre agitée et malheureuse, pleurer
constamment ou uniquement lorsqu’elle se
déplace. En grandissant, votre enfant sera de
plus en plus apte a vous dire ou se situe la
douleur. Parfois, avec la dactylite (syndrome
du pied et de la main), vous pouvez constater
le gonflement du membre qui fait mal ou il
risque d'étre chaud au contact.

Administrer des calmants
(analgésiques)

C’est une bonne idée de garder une i
de paracétamol (Calpol, Disprol) & la %
Si votre enfant souffre, donnez-lui du
paracétamol réguliérement toy
heures tel qu’indiqué sur le 1,

votre médecin ou pharm
pas la quantité recom .

436
nwu par
ais n'excédez

inﬂammgt% i peut étre donné avec

du par KX - Le docteur peut prescrire
IMants que votre enfant peut

a la maison et en grandissant, il saura

ce qui Tonctionne le mieux pour lui.

Votre docteur pe ment prescrire
de I’ibuprof% ) qui soulage les
C

L'aspirine ne devrait pas étre donnée a un
enfant 4gé de moins de 16 ans.

Si les calmants ne procurent aucun
soulagement a votre enfant, vous devriez
appeler votre médecin traitant ou I'amener
aux services des urgences. En plus des
calmants contre la douleur, essayer d'autres

traitements mentionnés ci-dessous peut étre
une bonne idée.

Fluides supplémentaires
Les enfants drépanocytaires devraigag toujours

étre encouragés a boire abond %
de liquides méme lorsqu’ils vof§t (Fer™=¥a
déshydratation (pas assez e® S le corps)
est connue pour étre | huses de

douleur de la drépanodyt

Bains chauds@}

Laissez voye remper dans un bain
chaud pe n moment. Vérifiez qu'il
n'estp, haud et ne la laissez pas
pre ¥d car cela peut déclencher

épisode douloureux. Lorsqu’une
nne est souffrante, parfois quelques
ercices dans |'eau tiéde permet de se sentir
ieux et soulage I'anxiété.

Utiliser des serviettes ou compresses
chaudes

Des serviettes humides — trempez une
petite serviette dans de I'eau chaude,
essorez-la et massez délicatement la zone
douloureuse. Cela peut calmer et souvent
soulager la douleur. Ne laissez pas la serviette
refroidir car cela aggravera la douleur. Des
compresses chauffantes (achetées chez le
pharmacien) peuvent étre placées sur la partie
douloureuse. Elles sont soit électriques, soit
non-électriques.

Les compresses électriques — elles ont un
cadran de température qui doit étre placé au
niveau adéquat. Toutefois, vérifiez toujours les
instructions du fabricant.

Les compresses non-électriques — elles
peuvent étre chauffées dans une cuvette
d’eau chaude. Toutefois, suivez toujours les
instructions du fabricant.
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Vous pouvez appliquer les serviettes ou les
compresses chauffantes autant que vous le
souhaitez, si cela soulage. Les bouteilles d'eau
chaude sont déconseillées car elles risquent
de trop chauffer et de braler la peau. De

plus, vous ne devriez pas utiliser la glace pour
refroidir les zones douloureuses, cela peut
causer des dommages.

Massage

Le toucher peut étre trés réconfortant. Utilisez
de I'huile ou de la lotion de bébé tiede et
massez doucement les secteurs douloureux
pour détendre les muscles tendus et stimuler
la circulation du sang.

Jeux tranquilles et distraction
Un repos complet n’est peut-étre pas
nécessaire. Parfois, diminuer I'activité physique
peut étre utile. Trouvez des choses que vo
enfant peut faire tranquillement a I'intéri
pendant un moment, par exemple lire un

livre, jouer aux jeux d’ordinateur, re rla
télévision ou encore d'autres jeux. %e
chose qui peut aider a distrair@wtion
de votre enfant de la doule, a utile (voir

I'information dans le igafielfgbuto-assistance
alapage 111).

Quand demander de I'assistance
médicale et des soins

Si vous avez essayé tous les remédes
ci-dessus et que votre enfant a toujours
une température élevée ou que sa do
n'est pas soulagée par les médica

vous lui avez donnés, il serait p, alflegle

consulter un médecin. Appele} edecin
traitant, qui pourra vous cnsYi sujet
de ce qu'il faut faire et pourr dre visite

a votre enfant a la maisgn. Pendant les

existe des ur édicales si votre enfant

heures de travail, v ez appeler votre
infirmiére Spé%n r tout conseil. Il

a besoin n¥on médicale immédiate.
Tout e yqué sous les urgences médicales,
al
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Dans de tels cas, vous devriez emmener par les globules rouges qui prennent la

votre enfant a I'hdpital immédiatement. forme d’une faucille, puis bloquent les petits
Quelques hopitaux disposent d'un systéeme vaisseaux sanguins. Un des premiers signes
vous permettant d’emmener votre enfant de la drépanocytose peut étre un gonflement
directement au service de pédiatrie. Si votre douloureux des doigts ou autres pgages de

hopital ne dispose pas de ce dispositif, la main, ou bien des orteils ou
emmenez-la au service des urgences. du pied. Connu sous le nom

(syndrome de pied ou de | \NFla peut
se produire dés |'age d%} mois. Si

Si vous n'étes pas certain(e) votre enfant s'est mise® er ou marcher
si votre enfant doit aller puis semble soudaigemen¥peu disposée a le

N RAR faire, la dactylit n étre la cause. On

a | hopltal, demandez\ devra lui do calmants régulierement
tOUJOUfS conseil aupres de ainsi que%up de liquides. Toutefois, si
votre médecin de fam|||e la doul modérée ou sévere et ne peut

étre cOrHée a la maison ou si elle ne peut

infirmiére clinicienne ou

docteur d'hopital.

Quelques probléme%g

médicaux
Rappelez-vous que la drépa Qest

trés variable, votre enfant Bs bien ne
jamais avoir un des pro S suivants ou

elle peut en avoir 4 ér®fis moments de
sa vie. Il est parfoé le de contréler un
probléme ng maison vous-méme
ou avec&’aﬂ votre infirmiére spécialiste
ou mé tMant. A d’autres moments,

il ge ssaire que votre enfant aille a
I'hONY parce qu’elle a besoin d’attention
médicale. Au cas ol vous n'étes pas sar(e) si
votre enfant doit aller a I'hdpital, demandez
toujours conseil auprés de votre médecin de
famille, infirmiére spécialiste ou docteur a
I"hopital.

Episodes douloureuses

C'est le probleme médical le plus répandu
chez les enfants drépanocytaires, provoqué

g€ ou vomit, elle devra étre admise
ital (voir page 42 pour la maniére
contréler la drépanocytose a la maison).
général, I'inflammation diminue apres
quelques jours. Il est peu commun que les
enfants aient la dactylite aprés 18 mois.

L'obstruction des vaisseaux sanguins peut se
produire dans n’importe quelle partie du corps
—au niveau des muscles, des os, de I'estomac
ou de la poitrine — et provoquera la douleur
dans cette partie.

La douleur peut étre légere mais peut parfois
étre trés forte et terrifiante pour votre enfant.
La douleur peut parfois étre déclenchée par
un refroidissant, en se blessant ou par une
infection virale, par exemple la grippe, mais

il n"y a souvent pas de cause certaine. Si

la douleur est forte et le calmant que vous
utilisez a la maison n’a pas marché, il vaudrait
mieux que votre enfant aille a I'ndpital ol on
peut lui donner un antalgique plus fort.

Naturellement, comme tout le monde, elle
peut avoir une douleur qui ne soit pas liée a
la maladie.
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Tout cela peut porter a confusion, mais au fur
et a mesure qu'elle grandit vouz apprendrez/
elle apprendra a faire la différence.

Elargissement soudain de la rate
(séquestration splénique aigué)
Dans ces cas, la rate enfle soudainement

et commence a prendre au piége une
grande quantité de sang. Cela réduit la
quantité de sang circulant dans le corps. Les
globules dans le sang chutent rapidement

et peuvent provoquer un arrét cardiaque

si une transfusion sanguine n’est pas

faite rapidement. Cette complication est
généralement vue chez les enfants de moins
de 5 ans. Une fois que cela s'est manifesté, il
est possible que la méme chose arrive encore
et votre docteur peut recommander une
ablation de la rate. Cette opération porte le

nom de splénectomie. Si votre enfant a dg
eu un épisode de séquestration spléniqu

aigué, cela peut aider si vous appren
palper la rate, en cas d'élargissem
I'avenir. Si votre enfant est pale,

pas bien, ou si sa rate enfle plus,
elle devra voir un médeci jiatement.
Demandez a votre mé specialiste ou

infirmiére de vous m comment palper

pour la rate d reNgITant.
-

Infecti Narvovirus B19

Cet éta dd a une infection virale
(parvovirus) qui empéche I'organisme de
fabriquer de nouveaux globules rouges,
pendant une courte période de temps. Cela fait
baisser I'némoglobine a des niveaux trés bas,
entralnant un besoin de traitement immédiat.
Une transfusion sanguine est généralement
nécessaire. Votre enfant ne peut contracter
cette infection qu’une seule fois parce que le
corps développe une certaine immunité.

Infection des voies respiratoires et
syndrome thoracique aigu

Les enfants drépanocytaires étant plus
susceptibles aux infections pneumococciques,
ils peuvent attraper une pneumonie,
une infection des poumons. Parfoj Q
falciformation des cellules rou
produire dans les poumons al
a pas d'infection, mais les €ig
sont similaires. Pour cette raisggfle terme «
syndréme thoracique afgu » est utilisé pour
ces deux conditions enfant peut avoir
une toux, fiev eur a la poitrine
et sa respiratj étre plus rapide que
normale | Weut également sentir
la dou S son dos et au niveau de
I'a% Votre enfant devra étre admis a
™R s’il a un syndréme thoracique aigu ;
diographie de la poitrine sera faite et
tr® enfant devra commencer a prendre
des antibiotiques. Le niveau de I'oxygéne
dans le sang de votre enfant sera mesuré, a
I'aide d'une machine appelée un moniteur de
saturation d'oxygeéne. Il est parfois nécessaire
dans certains cas de donner de I'oxygéne par
le biais d'un masque protecteur et de faire
une transfusion sanguine a votre enfant. I
est aussi important que votre enfant respire
aussi profondément que possible. Pour
I'encourager a le faire, elle peut étre amenée
a souffler dans un tube appelé un spirometre
d'incitation. (Voir page 52 pour information
sur la transfusion sanguine).

Hanche douloureuse (nécrose
avasculaire de la téte fémorale)

Cela est d a la falciformation de la partie
supérieure du fémur. On le remarque parfois
par hasard lors d'une radiographie, mais a
d’autres moments on le découvre parce que
c’est la cause de la douleur a la hanche et
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peut faire que votre enfant boite. Ce genre

de douleur peut habituellement étre contrélé
a la maison mais vous devriez en parler a
votre docteur. La douleur dans la hanche peut
durer plusieurs mois et il serait bon d'éviter

de mettre du poids sur la jambe atteinte, en
utilisant des béquilles. Une nécrose avasculaire
peut également se produire dans d'autres
parties du corps, par exemple au niveau de
I'articulation de I'épaule ou du coude.

Infection de I'os (ostéomyélite)

Cela peut étre difficile de différencier
I'ostéomyélite d'un épisode douloureux
drépanocytaire mais cela n'arrive pas trés
souvent. Dans les deux cas, il peut y avoir une
inflammation et sensibilité d'un bras ou d'une
jambe et la peau est chaude. Au début, les
radiographies sont fréguentes. Votre médeg
peut demander au docteur orthopédi
(spécialiste des os) d’examiner I’inﬂa/%n
afin de localiser I'infection. Lorsque
I'ostéomyélite est confirmée, de@)iotiques
intraveineux seront administgg ant au

moins 6 semaines.
@; I'urine

rouvé dans l'urine, dd a
n des globules rouges dans
est normalement indolore
er quelques semaines. Il n'y a
aucuraitement particulier et le saignement
s'arrétera tout seul. Il existe d'autres causes
de saignement dans |'urine qui n‘ont rien a
voir avec la drépanocytose, n"hésitez donc
pas a en parler a votre médecin si vous notez
du sang dans I'urine de votre enfant. Le
docteur demandera vraisemblablement des
échographies de reins et des analyses d'urine.

Présence de s
(hématurie)

Du sang p, 1

Calculs biliaires

Lorsque les globules rouges sont décomposés,
certaines de ces substances servent a préparer
la bilirubine, un pigment jaune. C'est ce

qui cause la coloration jaune du b es
yeux aupres de bon nombre d
drépanocytaires. L'exces de QilRutling peut
également former des cal a vésicule
biliaire, une poche quir la bile et
qui se trouve derriére le f a plupart des
enfants drépanocy®res de plus de 10 ans

qui peuvent étre

sant une échographie
rfois, les calculs sont

droit du corps. Si les calculs biliaires
encent a poser des problémes, il est

commandé de faire enlever la vésicule

iliaire parce ces derniers peuvent parfois
causer une infection sérieuse, connue sous le
nom de cholécystite. Votre enfant peut trés
bien fonctionner sans vésicule biliaire et sa
santé n’'en sera pas affectée.

Erection douloureuse du pénis
(priapisme)

Le priapisme est provoqué quand les globules
rouges falciformes bloguent les vaisseaux
sanguins du pénis, entrainant une érection
dure et douloureuse. Ceci peut se produire

a n'importe quel age et est plus courant

la nuit ou tot le matin aprés une longue
période sous des couvertures chaudes.

Aller aux toilettes et vider la vessie aide a
soulager le priapisme. Votre enfant peut
avoir besoin de calmants. Un bain ou une
douche chaude et une promenade peuvent
améliorer la circulation de sang. Parfois, le
pénis se ramollit tout seul sans I'aide d'aucun
médicament. Si cela se produit plusieurs fois,




vous devriez en parler au docteur de votre
enfant. Si I'érection douloureuse persiste
au-dela de 2 heures, votre enfant devrait étre
vu a I'hopital, une opération risque d'étre
nécessaire pour évacuer les cellules rouges qui
causent I'obstruction. N'y appliquez pas de
glacons, cela pourrait empirer la situation. Il y
a un dépliant qui traite du priapisme plus en
détails, demandez une copie a votre infirmiere
clinicienne ou docteur.

Accident vasculaire cérebral (AVC)

Un faible taux d’'enfants souffrent d'AVC
(dégat sur une partie du cerveau) ayant pour
résultat la dégradation d’'un coté du corps. Si
un affaiblissement se produit, en particulier
s'il n"y a aucune douleur associée, votre
enfant devrait étre vue immédiatement. Elle
peut avoir besoin d’examens spécifiques,
d’imageries de son cerveau et d'une
transfusion sanguine (voir page 52 pour %
information sur les urgences médicales).
Parfois, la dégradation ne dure pas
longtemps et s’en va d’elle- me

heures ou jours qui suivent m tOUJours
trés important que votre e oit auscultée
a I'hopital, car un A faire suite.
Sans transfusion san est possible

que I'AVC 50|t
dommages,®e
premiergsidye

ateur et cause des
nts. Il est courant, lors des
aiblissement, que I'enfant
se seggte aprés avoir été transfusée,
mais de blemes d'apprentissage peuvent
persister. Malheureusement, il y a un risque
élevé de rechuter et pour éviter cela, des
transfusions sanguines mensuelles sont
recommandées. Il est maintenant possible
d’effectuer une échographie Doppler
transcranienne, pour voir si votre enfant est
en danger d'avoir un AVC (voir page 58).
Il est recommandé de le faire sur une base
annuelle, dés I'age d'environ 2 ans.

AVC silencieux

Parfois le cerveau peut étre endommagé sans
qu'il y ait quelque signe d'affaiblement que ce
soit, tel que mentionné ci-dessus. Ceci peut

engendrer des problémes d'apprentis

Il est important que I'instituteur d Q
enfant soit mis au courant de s E%s Ic
et puisse surveiller ses progrés%tpj u ses
professeurs sont concerné ortant
que vous le fassiez savoir a v docteur. Une
scintigraphie cérébrale qécifique peut étre
réalisée ainsi que d’ ests détaillés, telle

gu’une évalu ologique par rapport
a ses capacitg rentissage.

Problg i
Div lémes peuvent affecter I'ensemble

voire méme la vision. Si votre enfant
int de flou visuel ou de douleur dans
il, vous devriez consulter votre docteur
immédiatement.

Maux de téte

Bien que les maux de téte aient été
précédemment mentionnés, cela est répété ici
car s'ils sont sévéres, ce peut étre un probleme
médical qui exige toute attention. Les
céphalées sont tout a fait communes avec la
drépanocytose, vraisemblablement dues a une
augmentation du flux de sang au cerveau.

Les maux de téte ont tendance a ne pas durer
trés longtemps et peuvent étre normalement
traités avec des calmants, par exemple du
paracétamol.
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Il est important que |'enseignant

de votre enfant soit mis au

courant de son diagnostic et
puisse surveiller ses progres.
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Vous devriez demander un avis médical si les
céphalées de votre enfant sont trés fréquentes
ou persistent plus de 2 heures a chaque fois.
Votre enfant devrait étre vue immédiatement
si en plus d'un mal de téte, elle a une
température au-dessus de 38,5°C ou une
éruption cutanée, elle vomit ou a une raideur
au niveau du cou.

Urgences médicales

Situations ou votre enfant doit étre
immédiatement vu par un médecin

Fiévre, |la température orale est de 38,5°C
ou plus

Céphalée trés sévére, vertige ou cou raide

Respiration difficile, douleur ou difficulté

a respirer @
Douleur, forte et ne réagissant pas é@

I'antalgique que vous avez a la mgigon
Couleur, paumes, ou lévres R/es

Rate, Elargissement so

Pénis, érection d I% qui dure plus de
2 heures

Change‘ omportement, parait
confus L\ lent ou incapable de parler

Cis
de

onvulsions dans le corps et perte
ience

Faiblesse, en particulier si non associée a la
douleur et affecte un coté du corps.

Si vous avez des difficultés a joindre votre
médecin généraliste, emmenez votre enfant
au service des urgences le plus proche et en
cas d'urgence appelez une ambulance.

Prévenez le personnel médical et infirmier que

votre enfant souffre de la drépanocytose des
votre arrivée a I'hopital.

Ce a quoi vous attendre
en cas d’'admissi
votre enfant a & al

Votre enfant peut avoi aller a
I'hopital parce qu’elle &st Jogffrante ou parce
gu’elle doit subir u opéMtion, ou subir un
certain examen Kraitement particulier
qui ne peyy tre faits en consultation
externe. ion a I'hopital peut étre

nts et la famille. Si possible, essayez

s assurer que quelqu’un que votre

fant connait et en qui elle a confiance reste
vec elle lors de son séjour a I'hopital. Cette
personne peut étre un membre de la famille
ou un ami mais il doit avoir plus de 16 ans.
Cela est particulierement important quand
votre enfant est jeune.

Se familiariser avec le service

de pédiatrie

Il serait bon de faire connaissance avec le
service pédiatrique et avec une partie du
personnel avant que votre enfant soit admise
a I'hopital.

e Lors des visites a la clinique, le personnel
peut prévoir une visite du service
pédiatrique pour vous et votre enfant. C'est
également une bonne chose pour les freres,
les sceurs, les grands-parents et nourrices.

e La plupart des services pédiatriques ont des
dépliants ou des brochures sur le personnel
et les installations disponibles.

e \ous pouvez étre présenté a un spécialiste




du jeu ou une puéricultrice qui peut vous Des astuces qui peuvent vous aider
donner des idées sur la facon de préparer

L TV ° I H
votre enfant pour un séjour a I'hopital. Laissez votre enfant savoir que vous

pensez que la visite a I'hopital, le

Essayer de planifier & I'avance tout ce que traitement ou les examens sont des
vous aurez  faire si votre enfant devait choses a faire indispensables. Les e
séjourner a 'hopital, surtout en cas d’urgence. sont généralement capables de RN
Considérez par exemple : comment un parent se sent, g3t dbjg
important de rester posit]
* Qui emmeénera votre enfant a I'hopital ? enfant car ils ressentiro iétudes/
e Qui restera avec votre enfant a I'hopital ? anxietes. &
e Qui rendra visite a votre enfant et combien * Sivotre enfant tr .orlﬁorta.nt d'avoir
de fois ? quelque ch lui, il serait bon
de I'appor pital. Par exemple, il
e Qui s'occupera de vos autres enfants quand peut avgmun¥uet favori, livre, jeu ou une
vous étes a I'hopital ? couv, pres desquels il se sent en
e Quelles dispositions avez-vous prises avec X
votre employeur si votre enfant tombait nt que vous étes a I’'hopital, gardez
malade ? e routine aussi normale que possible.

o Comment ferez-vous face au codt du 6; @ C’est parfois difficile, mais gardez des

N , ) heures réguliéres (de sommeil et autres) car
a I'hdpital, ou d'une perte de revenu si v BN
: cela donne une touche de normalité a une
ne pouvez pas aller travailler ? e
hospitalisation.

Il existe en géneral des installag nsla o Avant tout, dites a votre enfant que c’est
plupart des services pédiatr% ur que les normal de passer par différentes émotions
parents restent avec | urﬁ 5. Pour un telles que la curiosité, I'inquiétude, la
enfant en bas age, Vob' familiere et votre colére, la peur ou la frustration lorsque I'on
contact peuveng & econfortants. doit étre hospitalisé. Ce sont des sentiments
Votre infir mﬁ jaliste, le personnel en parfaitement normaux et il n'y a pas de
pédiatri & ance sociale sont a votre quoi s'inquiéter.

disp us avez besoin de soutien

Il est bon que votre enfant vous dise qu'il est
inquiet ou qu'il a mal. On peut pleurer ou
crier ; «étre courageuse» n'est pas toujours
bénéfique. Encouragez votre enfant a
exprimer ce qu’elle ressent.

avec un es plans. La clé pour préparer
votre enfant pour I'hopital est d’adapter

vos explications et activités au niveau de
compréhension de I'age de votre enfant. Vous
étes la personne qui connait le mieux votre
enfant, donc vous pourrez évaluer ce qu'elle
sera en mesure de comprendre et quand.
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Principales raisons d’une
hospitalisation

Votre enfant peut étre admise a I'hopital pour :

e Soulagement de la douleur

e Autres médicaments

e Perfusions intraveineuses (goutte-a-goutte)
e Analyses médicales

e Transfusion sanguine

e Une opération

Soulagement de la douleur

Vous pourrez certainement gérer des épisodes
douloureux a la maison en utilisant du
paracétamol ou I'lbuproféne ou n'importe
quel autre analgésique que votre médecin
vous a prescrit. Si ces médicaments ne
contrélent pas la douleur, votre enfa
besoin d'un antalgique plus fort et il es
vraisemblable qu’elle aura besoiny™gtre
admise a I'hopital. Un calmant rt, tel
gue la morphine, peut étr istré par
voie orale mais si votre st souffrante

et ne boit pas, on e& ire une perfusion
euse) ou sous la

dans une veine (i
peau (sous S ites aux médecins et
amalgésiques elle a déja pris

et a qul . Votre enfant peut savoir
que |e$ meilleurs calmants pour elle et
le I'Ont aidée lors d'épisodes douloureux
précédents.

Certains parents sont soucieux d'avoir
recours a des calmants tres forts, telle que
la morphine, parce qu’il y a association a

la dépendance de drogue (quand le corps
devient trop habitué au médicament et ne
peut fonctionner sans ce médicament). Les
experts en matiére de douleur affirment que
la dépendance est extrémement rare, si le

calmant est bien pris aux premiers stades
de I'épisode douloureux et les effets sont
étroitement surveillés. Ce qui est important,
c'est qu'une dose suffisante de calmant soit

prise dés les premiers signes de dodgur afin
d’aider votre enfant a mieux la x%‘

De nombreux hopitaux em série
de dessins de visages ouc r aider
les enfants a localiser I§ dQuit#, et indiquer

I'intensité. Quand leg enf sont trés jeunes,
ils sont incapables Qire a quel point ils
s devront aider les

Les enfa

e la douleurde 1a5ou1a10,

sé
@ant «la douleur moindre» et 5 ou
@antion du type d'échelle utilisée.

fichant «la douleur la plus aigle», en

Lorsqu’un enfant est suffisamment grand, il
peut contréler (dans les limites de sécurité) la
quantité de calmants qu'il acquiere par une
pompe spéciale. Cette méthode est connue
comme analgésie controlée par le patient
(PCA de son sigle anglais) ; le médicament
est administré par un goutte-a-goutte dans

la veine. Généralement, a partirde 6 a 8

ans environ, la plupart des enfants peuvent
commencer a gérer leur propre soulagement
de la douleur. Les enfants transformeront
souvent la pompe en un jeu, le bouton de la
machine PCA permet de “zapper” la douleur.
Ceci aidera votre enfant a sentir qu’elle a un
certain controle de la douleur et contribuera a
ce qu'elle soit moins effrayée et impuissante.

Beaucoup d'hépitaux ont une équipe de
gestion de la douleur pour aider les gens
avec tous les genres de maux. L'équipe se
compose généralement d’experts, tels que
des anesthésistes, psychologues et infirmiéres
cliniciennes, qui donneront un avis sur
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la maniére de mieux controler I'épisode
douloureux de votre enfant. L'équipe peut
donner un avis sur d'autres maniéres d'aider
votre enfant a faire face a la douleur, telle
que la relaxation (voir page 111 pour des
détails au sujet du manuel d'auto-assistance
des enfants), qui peut étre utilisée avec les
médicaments. Le spécialiste du jeu peut vous
aider a pratiquer certaines méthodes de

relaxation et de distraction avec votre enfant.

Recevoir d'autres médicaments
Des antibiotiques sont généralement

administrés, en particulier si votre enfant a de

la température.

Elle peut étre provoquée par un épisode
douloureux et pas par n'importe quelle
infection. Si c’etait le cas, les antibiotiques
peuvent étre arrétés aprés quelques jours
lorsque les résultats de tous les examens
confirment qu’il n"y a aucune infection.
votre enfant ne se sent pas bien, si ella vo
en particulier ou est incapable de Rage s
liquides, des antibiotiques peuv r

donnés directement par voieg Ineuse
plutdt que par voie orale, %
Fluides par voie i
(goutte-a-g

Il est imporgh s enfants
&oivent régulierement. Si

peut boire normalement,

il est possMe d’administrer des fluides par

voie intraveineuse , ou plus communément
perfusion, afin d'assurer qu‘elle acquiert les
liquides suffisants pour éviter ou soigner la

déshydratation.

ineuse

D

Analyses médicales

Parfois les enfants sont admis dans un
hopital pour des recherches médicales, ce
qui ne peut se faire en visite de consultations

externes, telles que la recherche sur la raison
pour laquelle un enfant ronfle et s'il y a une
raison médicale qui doit étre traitée. Selon

la nature de la recherche, I'admission est
habituellement faite jusqu’au lendemajagQu
pour quelques jours.

Transfusion sanguine &

Au cas ou votre enfant a
transfusions sanguines, cela g
fait en consultation de j@ur m¥s parfois cela

peut se faire au cou, nuit. Dans un tel
cas, ce sera digClbq nifié avec vous.

Rentrer, Oi aprés une
hospj on

Le y& otre enfant est préte a rentrer
@ on est le moment opportun pour

bus pourriez avoir pour prendre soin d'elle.
On risque de vous donner des médicaments
a emporter. Rappelez-vous que vous devrez
également continuer la pénicilline.

S gl

égulier de
rmalement

#ler des questions ou préoccupations que
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Si votre enfant retourne a I'école avant de
terminer un traitement d’antibiotiques, elle
pourrait avoir a prendre le médicament a
I'école et vous devrez en informer l'infirmiére
d’école et/ou instituteur de votre enfant.

Si donner le médicament a I'école pose
probléme, discutez-en avec votre infirmiére
spécialiste, ou docteur, votre médecin
généraliste ou contacter I'un des centres
de drépanocytose ou des organisations de
bénévoles figurant pages 107 et 108.

Vous devez vous attendre a ce qui suit :

e Que I'on vous donne une date de décharge
dans les 24 heures d’admission. La date de
décharge sera revue de facon réguliére afin
de vérifier qu’une progression suffisante
soit atteinte, pour lui permettre d'étre
déchargée le jour indiqué. La date prévu
peut étre déplacée pendant I'admisgs
de votre enfant selon des dévelop%s
des soins recus. Vous devrez étre mis u

courant de tous les développ s selon
leur progression.

e Avoir des visites de suj '&es avant la
décharge. Si votre % besoin d'une
visite de suivi, prévu avant que

vous ne qui ital ou bien on vous
i ptails du rendez-vous.

que toute formation ou

ion vous a été dispensée, pour vous
p ttre de vous occuper de votre enfant
une fois qu’elle a été déchargée.

Parfois aprés avoir été hospitalisée, une enfant
peut ne pas revenir a son comportement
normal quand elle revient a la maison et peut
afficher certains signes de ce qui suit :

o Difficulté a dormir la nuit

e Enurésie aprés avoir été continente la nuit

e Demander davantage d’'attention
qu’auparavant

o Ftre plus rebelle qu’avant

e Demander un biberon ou simul bien

qu’elle n’en utilise plus

e Difficulté de se séparer u

e Refus d'aller a la cre e

Ces situations se prgeuiseWl parce que votre
enfant réagit a s our a I’hopital, loin de
vous et du re famille. En général,
ces proble nt légers et ne durent pas
longtengfs: se prolongent au-dela de
quelgMgs Wurs ou deviennent difficiles a

retenez-vous avec votre infirmiére
N ¥¢nne, médecin, spécialiste de jeu ou

chhologue clinicien de drépanocytose.

Transfusion sanguine

Une transfusion sanguine peut étre nécessaire
dans un certain nombre de cas suivants :

e Agravation de |'anémie : par exemple dans
la séquestration splénique aigle ou aprés
I'infection de parvovirus (voir page 45).

e Syndréme aigu de la poitrine : pour
améliorer I'apport d’oxygéne dans le corps et
diminuer la falciformation dans les poumons

e AVC ou autres problémes dans le cerveau.

e Eviter un AVC : si I'échographie Doppler
transcranienne indique des résultats
anormaux suggérant un risque élevé de crise.

e Pour empécher des problemes avant
une opération

e Pour traiter des dommages graves ou
aggravants aux organes tels que les
poumons, les reins ou le foie
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Types de transfusion sanguine Sécurité du sang

Recharge ou transfusion simple — une Toute précaution est prise afin de s'assurer
ou plusieurs unités de sang est donnée en que le sang que votre enfant recoit
intraveineuse au bras en quelques heures. corresponde a son groupe sanguin et qu'il n’y

, . . ait aucun risque d'infection. Ceci estf
L'exsanguinotransfusion — le sang

est transfusé a I'enfant par une veine et Groupement et compatibilité cfoi
est retiré en méme temps par une veine une petite goutte de sang est p
différente. Cette compatibilité croisée déterminer le groupe sang re enfant.
permet de rapidement réduire la quantité Celui-ci est ensuite compa%ng qui lui
d’hémoglobines falciformes dans le sang, sera donné. Ce croise le risque
sans rendre le sang trop épais. On y a parfois de formation d'anti v0|r page 98) ce
recours, lorsque quelqu’un est tres souffrant qui pourrait pose, mes lors de futures
ou a subi un AVC. transfusions.
Transfusion sanguine a long terme — || Dans le e Péduire les risques
s'agit de faire des transfusions sanguines d'infege es dons de sang au Royaume-
réguliéres, toutes les 3 a 4 semaines, pour Un @pistés pour le virus du HIV,
maintenir I'hémoglobine falciforme a un Y we et autres infections. Les donneurs
niveau faible et améliorer I'anémie. Des g sont également interrogés pour
transfusions réguliéres peuvent entrainer surer qu'ils ne sont pas susceptibles d'avoir
excédent en fer, avec risque de probléme@ des infections qui pourraient affecter le sang.
la suite.

Q Religion et transfusion sanguine
Transfusion sanguine a@ Certaines personnes ont des raisons
une opération personnelles ou religieuses ne leur permettant

Les enfants atteints d re ocytose pas d'accepter de transfusions sanguines pour

peuvent avoir a subir érations leurs enfants. Le personnel médical essaiera
chirurgicales poyr léemes non toujours de respecter vos croyances, autant

3 emple |'ablation gue possible. Toutefois, une transfusion

tres opérations, sanguine est parfois vitale pour sauver la
antes sont faites chez les vie d'un enfant, en cas d'anémie grave ou
Rpanocytaires y compris |"ablation d’AVC. Selon la loi, le corps médical doit faire

de la rate €t de la vésicule biliaire. La tout son possible pour sauver la vie de votre
drépanocytose peut compliquer les opérations  enfant, en cas de circonstances extrémes,
et des transfusions sanguines sont souvent cela peut impliguer de faire une transfusion
réalisées avant une opération pour réduire sanguine contre vos souhaits. Si vos objections
ce risque. Une transfusion sanguine sera contre les transfusions sanguines sont fortes, il
donnée quelques jours avant I'opération, est conseillé d’en discuter avec votre médecin,
normalement lors d'une visite en cabinet afin infirmiere clinicienne ou responsable religieux
d’augmenter I’'hémoglobine. avant toute urgence.

o)
(0]
wv
2
(<]
3
(]
-~
o
o
®
3
[v]
=]
-




¢ Deferiprone (Ferriprox) Le Deferiprone

En cas d’objections peujt étlre pris'par'voie olrale, enlcomprimé
ou liquide trois fois par jour. Il n‘est pas
fO rte?c antre to Ute | souvent utilisé avec la drépanocytose,
transtusion sanguine, | mais peut de temps en temps |'gag s'il y
A A : a beaucoup de fer au niveau e ou
est consell e d en d Iscuter d'autres traitements ne foniojnmpas.
avec votre médecin, Le principal effet secon s{fhe faible
infirmiére clinicienne ou guméralﬂon ddes 9'03:% g done
0 2 es analyses de san madaires sont
responsable religieux ecommandées. g
avant toute urgence. o Deferasirox e) Le Deferasirox est
vraisem t le chélateur ferrique le
Contréler un excédent en fer plus uj oyaume-Uni. Il est pris une
. . . foi ouUr en comprimés, a mélanger
Lorsque des transfusions sanguines sont faites

P " I'eau. C'est un médicament
de facon réguliére sur une longue période de . o
; ement nouveau qui semble étre fiable
temps, une surcharge en fer s’accumule dans :

R : efficace. Le principal effet secondaire
le corps. Cet exces peut nuire aux organes tel

. . . est une douleur a I'estomac et la fonction
que le foie et le cceur, il est donc impogtan ) oA L R
- L rénale doit étre surveillée de prés.
prendre des médicaments pour I'éli
porte parfois le nom de chélation ferri t

commence en général environ L%aprés des Gestion des imprévus
transfusions régulieres. Il exist; lement .

trois médicaments utilisés @carter : avec la maladie

La drépanocytose affecte les gens de
différentes maniéres. Certains sont
modérément affectés, tandis que d'autres

le sont séverement, méme au sein d’une
méme famille. Les raisons ne sont pas
toujours claires, mais plusieurs choses ont été
associées a la gravité de la drépanocytose. Par
exemple, les enfants qui continuent a produire
beaucoup d’hémoglobine feetale (HbF) en
grandissant sont a plus faible risque de
certaines complications, tels qu’une douleur
aigué et un accident vasculaire cérébral.

¢ Desferrioxamipe al) La
Desferrioxamin g Utilisée pendant
plus de 3 un médicament sQr et
efficage romeéme principal est qu’il ne
ris par voie orale et doit étre
mous-cutané ou intraveineuse.
de, une petite aiguille est
inséree sous la peau et le médicament
est administré lentement durant la nuit
a I'aide d'une petite pompe. Dans le
meilleur des cas, il devrait étre donné au
moins cing nuits par semaine. Bien que la
Desferrioxamine soit un bon reméde, les
injections rendent souvent un usage en
toute sécurité difficile.
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L'hydroxyurée (également appelée  * Grandes quantités de protéines dans I'urine

I’hydroxycarbamide e Anémie grave (hémoglobines moins de

L'hydroxyurée est le seul reméde qui semble 7 g/dl)

améliorer les symptémes de la drépanocytose. . .

Il pourrait également aider a empécher la * Autre preuve que I'hemoglobine falggme
détérioration des organes, tels que les reins attaque I'organisme

et les poumons, et réduire les symptémes .
de I'anémie. Il a été utilisé sur les personnes Transplantation f’e la S )
drépanocytaires depuis environ 20 ans, et osseuse (TMO) (égal ppelée

quelques études indiquent que la prise de ce greffe de cellules sotc )
médicament pendant longtemps augmenterait ~ Le seul traitement existﬁ(contre la

I'espérance de vie. L'hydroxyurée est prise drépanocytose, a I’ tuelle. La greffe de
une fois par jour et des analyses de sang sont la moelle oss ou BMT de son sigle
nécessaires tous les 2 mois pour surveiller anglais) consj lendre la moelle osseuse

ses effets. ou cellule s du sang d'un frére ou une
ndants», et la transplanter a
panocytaire. De la chimiothérapie
t d’abord étre administrée pour

r la propre moelle de I'enfant, de
sPpri®que la moelle du donneur puisse se

développer avec succés.

L'hydroxyurée agit directement sur la moelle e
ou le sang est produit, réduisant ainsi la £ Vk
quantité d’hémoglobines falciformes. Des
doutes persistent sur ce remeéde, il pourrait
atteindre la moelle et augmenter le risqu
de leucémie. Des études exhaustives
n’ont démontré aucune preuve de c t Bien que ce traitement ait réussi sur de
I'hydroxyurée semble trés fiable, F@ez nombreux patients drépanocytaires, certains
les enfants en bas age. Il est ays sible problémes subsistent. Il est préférable de faire
que I'hydroxyurée puisse a rlerisque  appel a des cellules compatibles d'un frére ou
d’infertilité, bien qu'age mla ne semble  d'une sceur lorsque I'enfant est tres jeune,
pas étre une pPréoccu ey peut-étre avant |'apparition de complications
et d’'une aggravation de la maladie. Etant
donné que la gravité de la drépanocytose peut
étre si changeante, il est difficile de justifier
un traitement a haut risque, comme une
greffe de moelle osseuse pour la majorité des
drépanocytaires. Alors que 9 sur 10 personnes

TN e utile a votre
Wgtions suivantes :

L'hydroxyurée
enfant, dan®l

* Mauv odes douloureux, se produisant
plus cux fois par an

e Syndrome aigu de la poitrine exigeant un survivent la greffe, une personne sur 10 ne
traitement avec transfusion sanguine ou des  survivra pas. Il peut y avoir multiples effets
soins intensifs secondaires a long terme, désagréables. Il est

souvent difficile de trouver un parent avec
une moelle compatible et le traitement ne
fonctionne pas toujours méme parmi ceux qui
survivent la greffe.

e Présence d'arteres anormales dans le
cerveau qui éliminent la possibilité d'une
transfusion sanguine
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Thérapie génique

Il est probable que nous puissions dans |'avenir
offrir une thérapie génique, en remplacant le
gene malade par un géne normal, cependant
la recherche dans ce domaine est toujours

a ses débuts. Pour découvrir davantage a ce
sujet, parlez-en a votre infirmiére clinicienne,
conseiller ou médecin ou bien entrez en
contact avec un des centres spécialisé de
drépanocytose, page 102.

Chez les enfants, le sang
est généralement prélevé
au dos de la main ou

au bras. Le médecin ou
I'infirmiére vous expliquera
les examens et la raison de
leur nécessité.

Tests médicau

qu’ils signifi{.%$

Chez les en \ ng est en général
prélevé ﬁ a main ou au bras. Le
médgCi D& irmiére vous expliquera les
e la raison de leur nécessité. Pour
s analyses de sang moins pénibles,

Analyses de

ren
I'infirmiere peut apposer un timbre de creme
anesthésique locale (Emla) sur la peau de
votre enfant pour engourdir la zone ou utiliser
une vaporisation a froid. L'engourdissement
s'estompera apres quelques heures.

Electrophorése de I'"hémoglobine

Ce test est fait pour découvrir le type
d’hémoglobine qu’une personne a héritée de

'
gffets.

ses parents (voir pages 72 a 77). Il indiquera
aussi s'il y a présence d’hémoglobine foetale
(HbF). Cet examen est parfois réalisé afin
de connaitre la quantité d’"hémoglobines

drépanocytaires présentes dans le gaQgd. Si
votre enfant subit des transfusi ines
déterminer la quantité de d
besoin.

Tout le monde a de 'hémggfobine foetale
(HbF) dans le sang.Myec la drépanocytose,

cela varie entre @ 1a25%. En général,
vés de HbF réduisent le

an vie. Aprés I'dge de 5 ans, la
%

@é ne change pas beaucoup. Le HbF
étre également quantifié, si quelqu’un
end de I'hydroxyurée pour controler ses

Ce test mesure toutes les cellules dans le
sang, y compris les globules rouges, globules
blancs et les plaquettes. Il évalue également
le niveau d’hémoglobine, indiquant le taux
d’anémie chez I'individu. Pour ce qui de la
drépanocytose, I'hémoglobine normale se
situe entre environ 6 et 11g/dl. Il est utile

de garder trace du taux d’hémoglobine
normal de votre enfant lorsqu’elle se sent
bien, car quand elle est malade, le niveau est
susceptible de baisser. Les médecins devraient
connaitre le taux de baisse afin de déterminer
le besoin de traitement.

Test du trait a-thalassémie

L'hémoglobine normale A (HbA) chez I'adulte
contient deux béta-chaines et deux alpha.
Parfois, un ou plusieurs génes contrdlant la
production de la chaine alpha sont absents,
c'est la conséquence d’'une thalassémie
alpha. Si votre enfant a hérité du géne
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thalassémie alpha (porteur) dans le cadre éviter de manger des féves et prendre certains

de la drépanocytose, cela ne posera pas des médicaments, tels que des antipaludiques.
problémes supplémentaires et peut rendre Votre médecin devrait en discuter avec vous et
certaines complications moins fréquentes. La vous fournir une brochure explicative.
présence du trait est déterminée par analyse

ADN, en utilisant le sang prélevé lors d'une Analyse d'urine
simple analyse de sang.

Numération réticulocytaire y @ une infection urinaire, ¢

- demander un traitement
Les réticulocytes sont des globules rouges

. o z . est également possible
jeunes, et la numération réticulocytaire permet . . X
de révéler le fonctionnement de la moelle trop de protéines danelyine, un de premiers

. . signes de détériora arrein.
osseuse. Si le nombre de réticulocytes est bas, 9 @
cela veut dire gue la moelle ne fonctionne pas

bien, chose qui se produit aprés une infection ~ Radiogr
a parvovirus et porte parfois le nom de «crise Votre e
aplastique». Un compte élevé de réticulocytes  rack
signifie souvent qu'il y a énormément de I
falciformation.

t scanners

pRUt avoir besoin de
es et scanners pour différentes

ographie de la poitrine

Chimie sanguine ela est généralement effectué pour détecter
Un certain nombre d'examens sont faits po toute infection.

vérifier le niveau de différentes subs S . .
dans le sang. Ceux-ci servent a in Radiographie des os
le fonctionnement du foie et NS et En cas d'antécédents de lésions osseuses,

itamine pouvant aboutir a une éventuelle fracture des

mesurer les niveaux de calc%
D. Ces tests évaluent Euﬁl rubine, 0s. On y a parfois recours pour révéler une

substance qui provo unisse et rend les  infection des os, mais & envisager seulement
yeux jaunatres. si I'os a été douloureux pendant au moins
4 ou 5 jours. D'autres radiographies des os
e

Test d'in de glucose 6 sont réalisées pour déceler des dégats au

phosp hydrogénase (G6PD) niveau des joints, telle que la hanche et pour
Le G6 [ Une enzyme qui protege surveiller la croissance.

les globules rouges contre les produits

chimiques. Ceci est commun chez les Echographie de I"'abdomen

personnes drépanocytaires qui héritent d'un Elle peut indiquer la taille et la forme des
niveau bas de cette enzyme, entrainant une reins, du foie et de la rate, on y a parfois
fragilité des globules rouges. Tous les bébés recours si quelqu’un se plaint de douleurs
atteints de drépanocytose devraient étre abdominales. Une échographie de I'abdomen
testés pour le déficit en G6PD. Si votre bébé peut également détecter des calculs biliaires,
a une insuffisance en G6PD, ce n’est pas chose courante avec la drépanocytose, ce qui
préoccupant, cela veut dire qu'elle devrait peut étre la cause d'une douleur abdominale.
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Echocardiogramme Echographie Doppler transcranienne

Cet examen concerne le coeur, il permet Il est recommandé que les enfants

d’évaluer son activité. drépanocytaires passent une échographie
Doppler transcranienne chaque année,

Scanner CT dés I'age de 2 ans jusqu’a 16 ans.

C’est une sorte de radiographie permettant de  échographie peut détecter les jpuq

dévoiler les détails a I'intérieur de I'organisme.  lésions au niveau des artereg g®i digentent

Cela consiste a s'exposer a un certain le sang au cerveau, chose Dduit

rayonnement, il est généralement réalisé dans un nombre restrefht ts

uniguement lorsqu’il y a un souci particulier drépanocytaires. Si I'écho hie décele

par rapport au cerveau, aux poumons ou a quelgue anomalie @e ce soit, I'intervention

I'abdomen. est habituellem ite, environ une
semaine I'anomalie persiste,

Scanner IRM les médegh rcheront une solution

Les IRM utilisent un aimant trés puissant pour ~ perm t Féviter davantage de dégats aux

découvrir I'intérieur du corps, particulierement — artgnasNGeCi débutera de préférence par des
utiles pour scruter le cerveau et les os. La ions sanguines régulieres.

numeérisation est trés fiable et ne comporte ) . . o
o L L autres échographies ou analyses spécifiques
pas |'utilisation d'aiguilles ou exposition a @

e ) euvent étre demandées et vous seront
des radiations. Une IRM peut prendre expliquées par votre médecin
30 minutes, aussi les enfants en bas % ’

moins de 7 ans, ont pour la plupart bests

d’'une anesthésie générale pourga
restent tranquilles.

rer qu'ils

Il est recommaina2 que les
enfants drdoctiocytaires

passent un> &chographie
Dopoi= ‘ranscranienne
chaque année, des I'age de
2 ans jusqu’a 16 ans.
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Emotions et relations
familiales

Comment réagir lorsqu’on vous
annonce que votre enfant a la
drépanocytose

Les parents passent par différentes phases
émotionnelles quand on leur annonce pour
la premiere fois que leur nouveau-né est
drépanocytaire.

Si vous ne saviez pas que vous et votre
partenaire étiez porteurs du geéne falciforme
ou n‘importe quelle autre hémoglobine

peu commune avant d'avoir votre bébé,

les chances sont que le diagnostic de la
drépanocytose risque d'étre un choc pour
vous et votre famille. Cela peut étre difficile a
accepter, particuliérement si c’est inattend
Vous étes susceptibe de vous sentir rgffoltg
faché(e) ou coupable d'avoir, sans le
transmis a votre enfant cette pat&logie.

Vous pourrez étre en déni d Qstic,

vous sentir confus(e), anxi dépressif

(ve) voire méme effrayé Ce que vous ne
savez pas comme & ndition va affecter

votre enfant et le e votre famille. Vous

” Si vous étes croyant(e),
z de blamer Dieu ou penser qu'il

vous demander «Comment est-ce que Dieu
peut permettre que cet état affecte mon
enfant»? Certains parents passent par un
changement de comportement, manifestant
un ressentiment envers tout et tout le monde
autour d'eux et détestent cette «maladie»
qui semble s'étre immiscée dans leur famille.
Certains ou tous ces ressentis sont communs
et normaux lorsqu’on annonce aux parents

gue leur enfant a une maladie a long terme,
telle que la drépanocytose.

Parfois, ces émotions disparaissent rapidement
et vous aurez I'impression d'avoir accepté

ces émotions et ressentis At en dehors
de notre contrble 'Qs les ressentons et
devons simplen‘@a accepter quand
ils se prod¥ gens ont différentes
dﬂ face a leurs sentiments,

re étape importante consiste a
e ce que vous ressentez et en faire
Sflence sans vous culpabiliser.

‘attitude du public face a la maladie

L'impact de la drépanocytose sur votre enfant
et la famille peut également étre déterminé
par ce gue les autres pensent et la facon dont
ils réagissent a la maladie par rapport a vous
et votre enfant. Beaucoup de gens ont peu ou
aucune connaissance de la drépanocytose. Il
existe aussi de nombreux mythes, des tabous
et de fausses idées. Certains pensent qu'il
s'agit d'une condition qui affecte uniquement
les personnes de race noire — ce qui n'est pas
vrai. Bien que cela soit plus commun chez

les personnes de race noire, elle peut arriver
dans n'importe quel groupe racial et dépend
de I'hnémoglobine qu’un individu a hérité

des deux parents. Certains possédent des
croyances culturelles ou religieuses fortes., lls
croient par exemple qu’un enfant est né avec
cette maladie parce que Dieu punit les parents
ou la famille de I'enfant.

Malheureusement, ces mythes et croyances
culturelles des gens, amis ou membres de
la méme famille peuvent conduire a une




attitude négative envers les enfants atteints de
drépanocytose ou au pointage du doigt envers
I'enfant et sa famille. En tant que parent, cela
peut vous rendre triste, vous pouvez vous
sentir rejeté(e) et honteux(se) d'avoir transmis
cette condition a votre enfant.

Ces attitudes au sein de votre famille élargie, (L
communauté ou groupe constituent une Q

opportunité d'éduquer les gens au sujet de
la drépanocytose, comment elle affecte votre
enfant et famille et aider & dissiper des idées «fou» ou que quelque ose Nne va pas chez

veut dire que vous
#/e pour éviter certaines
conséquenc ss, qui vient du fait

aussi fausses. vous ou votre famill

Ou trouver de l'aide ?

Cela peut SOUBQ}” de parler de ces maladi ique. Parlez-en & votre médecin
sentiments au début avec un(e) ami(e), un Jirmiére si vous souhaitez consulter

ou
membre de votre famille, votre chef religieux, xologue
infirmiére/conseillére clinicienne ou visiteur

sanitaire, docteur, assistant sociale ou r et @ mesure gue vous vous renseignez
quiconque de confiance et qui est capabl r I'état de votre enfant, la maladie sera
de comprendre ce que vous ressentez. lls moins effrayante ou inquiétante. Vous

pourront vous soutenir alors que vo ssez  apprendrez a connaitre les choses qui
par ces émotions et vécus. Parfois, r affectent votre enfant en tant qu’individu.

a d'autres membres de la fami nt Vous apprendrez a gérer et planifier les
traversé une expérience si a des soins de votre enfant et vous saurez ou
adultes drépanocytairgs, réduire vos chercher aide et soutien, quand vous en
craintes et préoccup ) aurez besoin. Plus important encore, votre

enfant développera sa propre personnalité,
pour devenir la petite personne que vous
apprendrez a connaitre et aimer.

Cependant, SI Statez qu'il est encore
, VOUS pouvez trouver

ra voir un psychologue.

Unp OMe est un professionnel de la Sachant ce que vous pouvez faire pour aider
santé spe lement formé' qu| aide les gens votre enfant et famille, vivre une vie aussi

a faire face a des problémes personnels et normale que possible, vous vous rendrez
émotionnels qui affectent leurs vies. Un compte que la drépanocytose n'est pas
psychologue n’est pas un psychiatre. Ils ne a craindre autant que vous I'imaginiez.
traitent pas les maladies mentales et ne Linconnu est souvent plus effrayant ou
prescriront aucun médicament, mais ils vous penible que la réalite. Il'y a énormément
parleront de maniere approfondie de vos de mythes et d'idées recues au sujet de la
émotions et vous aideront & trouver une drépanocytose. Sivous entendez quelque
solution au probléeme. Voir un psychologue chose qui vous inquiete ou préoccupe, parlez-

n'implique pas que vous ou votre enfant soit en a votre infirmiére SpéCialiSée ou docteur
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en clinique. Vous pourrez constater que ce de ressentiment envers vous pour lui avoir
sont juste des ‘contes de bonne femme’ ou transmis cette condition, ou bien elle peut
semi-vérités. étre jalouse de ses fréres et sceurs qui n‘ont
pas la maladie. Elle peut avoir des difficultés
a entretenir des liens avec d'autresagfants
a I'école, particulierement si ses
et camarades de classe ont pef of a¥®
connaissance de la drépan@cngsdglu si elle
veut donner I'impressi % ourageuse a
ce sujet.

La recherche sociale a démontré que
beaucoup de familles avec un enfant
drépanocytaire ont tendance a étre beaucoup
plus solidaires les uns avec les autres,
développent des liens étroits, s'adaptent

trés bien émotionnellement et créent des
mécanismes efficaces pour faire face a la
maladie. C'est I'un des aspects positifs d'avoir ~ La maniére que vo&k‘)ordez personnellement
un enfant avec une maladie chronique comme  la douleur et le Omes peut rentrer en

la drépanocytose. conflit av es que votre enfant voit a
la télévis ‘extérieur de la maison. Les
L'enfant en bas age et la enfa esoin de personnes qui croient
drépanocytose en@) rsqu’ils disent qu’ils ont mal ou
i i R uffrent et d'adultes qui les aident a
Les enfants drépanocytaires sont souvent trés p e
éhender la douleur ou a I'apaiser et aller

forts psychologiquement et émotionnellemen
et sont en mesure de faire face a la mgladi

La capacité de votre enfant a affront{t .
L , } d’autres quand elle a mal ou est souffrante
maladie dépend d'un certain nombre d ) . )
est une étape importante au développement

facteurs, telles que la séverité dﬁalame, d’une attitude positive face a sa maladie.

ieux. Etablir un rapport dans lequel votre
nfant se sent rassurée de vous dire ainsi qu’a

sa personnalité, votre attitude port A :
X o . > Elle apprend a reconnaitre les messages de
a la condition et votre apt gérer les . . )
) ) son corps pour bien les interpréter et plus
émotions de votre enfa agtres membres NN . .

. particulierement, elle apprend a vous faire
de la famille. ) TN R .

confiance ainsi qu’a elle-méme et ceux qui

Votre enfant peu ntir coupable a s'occupent d’elle, y compris ses professeurs a
cause de |aWe et penser qu'elle I'école.
génere de soucis a la famille

Donner a votre enfant une image positive
d’elle-méme, lui montrant que vous I'aimez
guoigue vous n'appréciiez pas sa souffrance,
est un point important qui lui permettra de
développer une attitude positive la préparant
a vivre avec sa maladie méme lorsque vous
n'étes pas la. On a tendance a surprotéger
un enfant atteint d'une maladie chronique,
mais cela peut lui faire plus de mal que de
bien, puisqu’elle doit affronter la société en
dehors de la maison. Il est important d'élever
votre enfant drépanocytaire comme vos

EMG ent voire financierement.

otre enfant |'espace pour se

déve er et devenir indépendante,

est important pour I'aider a affronter la
drépanocytose. De nombreux enfants
comprennent leur maladie entre I'age de 6 a
7 ans, lorsqu'ils se rendent compte que leur
état est permanent. Ceci peut étre une source
de crainte et d’inquiétude pour votre enfant
et elle aura besoin de tout votre soutien pour
I'accepter. Votre enfant peut commencer

a vous en vouloir ou montrer des signes
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autres enfants. Chaque enfant a besoin de
soins, amour, soutien, encouragement et si
nécessaire de discipline et punition, quand
elle se comporte mal. Votre enfant doit
apprendre la différence entre le bien et le mal,
c'est-a-dire ce qu’est un comportement social
acceptable et ce qui ne I'est pas, méme si elle
a la drépanocytose.

L'adolescent et la drépanocytose

La plupart des enfants et leurs parents
trouvent les années d’adolescence une
période difficile. La drépanocytose peut
rendre cela bien plus difficile. Votre enfant
peut seulement maintenant commencer a
comprendre la drépanocytose et ce que cela
implique pour son avenir. Elle peut trouver
cela un peu intimidant voire méme effrayant,
car elle commence a penser a choisir une

étre construire une famille. Par ailleurs

peut étre émotionnellement plus marg que
ses amis. é
Parfois, la fréquence des épis

douloureux et autres troubl@ la
drépanocytose augmeagteQit, @Fraison des
changements hormo e le corps subit
et des différenc de vie sociale. Les

carriere, avoir des rapports intimes et pen%@

adolescentsp% S& retrouver a passer plus
de temps a & , Ce qui risque de vraiment
perturb vles. lls peuvent avoir du

mal a le travail a I'école, a I'université

ou a participer aux activités sportives et
sociales. Si votre enfant a de fréquents
épisodes douloureux, est malade et souvent
hospitalisée, elle risque d’envisager une vie
constamment associée a la douleur et aux
hopitaux. Ces pensées peuvent déclencher
des sentiments de dépression et elle peut
avoir besoin de soutien et d’encouragement
émotionnels pendant cette période.

Votre enfant peut vouloir suivre la mode des
jeunes, qui dans certains cas peut ne pas étre
bonne pour sa santé, par exemple, le port de
légers vétements quand il fait froid, fumer,
boire de I'alcool, rentrer tard et beauc

se fatiguer physiquement. Comme

n'importe quel autre jeune, I'adol

étre une période pénible, et el plus
grand besoin d'encourage soutlen
Il est parfois utile de parlerta u‘un qui

connait et a vécu avec [gdrép¥hocytose
et I'impact que cett jtion peut avoir

sur la vie de gye ne personne
drépanocytaire gée, peut-étre.

Vivre drépanocytose

t, votre enfant doit apprendre a
nder sa maladie et prendre conscience
e peut jouer un role actif au fait de se
r en bonne santé, en minimisant les
possibilités de tomber malade et réagissant
aux épisodes douloureux quand ils se
produisent. Un manuel de familiarisation pour
enfants a été développé par un psychologue
spécialisé. Ce guide peut aider votre enfant
a se renseigner sur son état, ainsi que sur
les diverses techniques auxquelles elle peut
avoir recours lors d'épisodes douloureux et les
maniéres de contréler d'autres aspects de la
vie avec la drépanocytose (voir page 111).

Fréeres et soceurs

Les fréres et les sceurs peuvent se sentir
délaissés, rejetés, jaloux, et méme en colére
par rapport a la quantité d'attention que
vous donnez a votre enfant drépanocytaire.
Parfois, les enfants de mémes parents se
culpabilisent de ne pas avoir la maladie tandis
que leur frére ou sceur I'a, qu'il/elle souffre
terriblement pendant qu’eux ne souffrent

pas du tout. Il est également important que




les freres et sceurs comprennent que I'enfant
drépanocytaire est né avec la maladie, donc
qu'’ils n"aient aucune crainte de I'attraper.

Comment gérer les sentiments des
fréres et sceurs ?

Il faudra aider vos enfants a comprendre que
leurs sentiments sont normaux et que vous
étes la pour eux, autant que pour I'enfant
drépanocytaire. Dites-leur que vous les
aimez et souhaitez leur donner autant de
votre temps que vous pouvez. Donnez-leur
un moment pour parler de leurs sentiments
et encouragez-les a s'occuper de leur frére/
sceur, lorsque nécessaire. Essayez de partager
votre temps également parmi vos enfants,
reconnaissant que chaque enfant a des
besoins différents a différents moments.

Partager ce que vous ressentez avec votre @

famille afin qu’ils sachent que vous a

tous des besoins, y compris vous et
partenaire. Cela aidera a établir lggconfidfce,
encouragera le soutien mutuel &l'ONité
familiale, tout particuliérem r¥jue votre
enfant drépanocytaire e rant.

&xrents et autres

ille

Gérer les gra
membresd

eside la famille élargie,

es grands-parents, risquent
feux alors gu'ils commencent a

dre le fonctionnement des liens et de
la génétique familiale, de plus ils peuvent se
sentir coupables quant a la transmission du
trait génétique dans la lignée familiale.

Encouragez les grands-parents et autres
membres de la famille a vous soutenir

ainsi que votre enfant drépanocytaire.
Renseignez-les au sujet de la drépanocytose,
de sorte qu'ils puissent aider a prendre soin
pour votre enfant quand vous n’étes pas la.

Autrement, ils s'inquiéteront s'ils ne savent

pas quoi faire durant un épisode douloureux
ou une urgence. Si vous avez des difficultés a
répondre a leurs questions, parlez-en a votre
infirmiére/conseillere en clinique, Oy
sanitaire ou a votre docteur. De
de vous aider a expliquer la dr§p

vos enfants et au besoin a fr
de la famille.

Mesures ues pour
faire fa a S|tuat|on
Avoir un tteint d’une maladie
chronj souvent des exigences et

a réagir. C'est tout particulierement le
| I'enfant a un état imprévisible comme
drépanocytose. Les exigences par rapport
la disponibilité d'un parent, de I'énergie et
des ressources financiéres peuvent rendre la
situation plus stressante.

de@ vEaux par rapport a la capacité de la

Planification utile

Lorsque votre enfant est diagnostiqué pour
la premiere fois, argent et carriére sont
vraisemblablement les derniéres choses que
vous penserez importants dans votre vie,
toutefois ils le sont et cela vaut la peine d’en
parler dés que vous vous en sentirez capable.
Beaucoup de parents constatent que la
planification prospective est un élément clé
pour rendre la situation moins stressante.

lls s'ajustent mieux aux changements
économiques et ils gagnent en davantage de
sécurité.

La situation familiale de chacun est unique.
Vous aurez a tenir compte des circonstances
spécifiques de votre famille. Par exemple :

* Nombre d’enfants dans votre famille et leur
age




Etes-vous un parent seul ou un couple ?

Bénéficiez-vous du soutien d'une famille
élargie et d'amis ?

Quels sont les revenus de la famille, les
dépenses et les besoins financiers de base ?

Disposez-vous de sécurité dans vos
conditions de vie, par exemple étes-vous
propriétaire de votre maison, avez-vous une
hypotheque, ou bien votre maison est-elle
louée ?

Combien de temps cela prendra-t-il a
totalement payer votre hypotheque ?

Avez-vous une police d'assurance pouvant
aider si quelque chose arrivait au chef de
famille ?

Vous seul(e) pourrez véritablement répondre
a ces questions. Prenez le temps de reg

ar
et envisager les diverses options qui vou
sont disponibles, cela vous permettra de v

n la
ou ne

sentir en confiance et de mieux co
situation. Mais surtout, ne paniqu
prenez aucune décision impor. op vite.
Attendez jusqu’a ce que vo‘ﬁu sentiez en
mesure de le faire. Laqied'e

On doit la vivre un jo ois.

Le parent, Qaille

Avoir ungen\yN panocytaire peut rendre la
vie pl. pour un ou les deux parents,
aller tra r et poursuivre une carriére,

surtout s'il existe peu ou pas de soutien de la
famille élargie. Cela risque d'avoir un impact
sur les revenus de la famille.

Les questions que les parents se
posent par rapport a I'emploi

Est-ce que je peux travailler ? Quelles
heures de travail ? Est-ce que je peux
revenir a la maison rapidement si mon

as une course.

enfant a soudainement un épisode
douloureux ?

Ceci dépendra de vos circonstances
personnelles, citées ci-dessus, en plus des
qualifications que vous avez a offrir et
distance entre votre lieu de travail

maison. Vous pouvez négocier avék vjtr
employeur pour des heures d iI§€xibles,

un temps partiel, un parta e@e ou du
télétravail a domicile.

x<
o

Que dire a mon employeur, surtout si

je dois prendre plus de temps hors du
travail que d’habitude, et comment

cela v-t-il affecter mes droits en tant
qu’employé(e) ?

Tout dépend du type de travail que vous faites
et de la flexibilité de votre vie active. Parler a
son employeur de sa situation est un choix
personnel et vous aurez a peser le pour et le
contre. Si vous pensez que votre employeur
sera a |'écoute lorsque vous aurez besoin de
sa compréhension et coopération, en cas de
souffrance de votre enfant, c’est certainement
un avantage de leur parler de votre situation.
Certains employeurs sont sympatiques envers
les familles et accorderont du temps libre pour
s'occuper d'un enfant ou d'un parent malade.

Etre direct et honnéte avec votre employeur
des le début, est en général utile ; votre




employeur est susceptible d'étre plus réceptif Quel type de travail puis-je faire, qui soit
et compréhensif quand vous en aurez besoin.  assez flexible pour que je puisse faire face
Parlez a votre assistante sociale ou au bureau a la maladie imprévisible de mon enfant
local de conseil des citoyens(CAB de son sigle et mon employeur comprendra-t-il que je
anglais), pour de plus amples informations au  dois prendre un congé ou partigRendant
sujet de vos droits statutaires, liés au «congé les heures normales de travaj \%- mon

parental de soins» et autres droits de travail. enfant est souffrant ?

Vous pouvez également vérifier aupres de Ceci dépendra du type du' % VOUS

votre syndicat ou association professionnelle. faites et s'il vous est p \ hégocier vos
heures de travail. Par exe , pourriez-vous

effectuer une partiﬂtr ail de la maison

? Pourriez-vous r les week-ends ou le
soir quangqV enaire ou la famille sont
vous aider ? Vous devrez
étre ré ant a la flexibilité que votre
era en mesure de vous accorder.

% ence pour I'emploi ou un conseiller
essionnel vous aideront a examiner les

ompétences et qualifications que vous avez
@ éja et considérer si vous devez continuer
dans le méme emploi ou carriere. Il serait
éventuellement possible de faire le méme
travail, avec plus de flexibilité. L'Agence de
financement des compétences pourrait aider
dans le cadre de programmes de placement
et subventions pour les qualifications et la
formation professionnelle. Votre agence pour
I'emploi pourra fournir des informations a ce
sujet, surtout si vous pensez a un changement
de travail ou de carriére.

Qui sera assez compétent et disposé a
s’occuper de mon enfant drépanocytaire
quand je suis au travail ?

Vous devrez évaluer votre situation familiale
personnelle et considérer si vous avez
suffisamment de soutien de la part de votre
famille pour aller travailler a temps plein

ou partiel.




Les professionnels de soins sanitaires et
sociaux vous aideront a considérer la panoplie
d’options pour une garde appropriée, si
vous souhaitez retourner au travail. Vérifiez
si votre employeur a un dispositif de garde
qui s'occupe d’enfants avec des besoins
spécifiques. Le visiteur sanitaire ou infirmiére
en clinique ou bien I'assistante sociale vous
indiqueront également a trouver une garde
de répit pour votre enfant, si et quand cela
est nécessaire.

Si vous devez utiliser des services extérieurs
tels que des nourrices, garderies et creches,

il sera primordial d'informer les personnes
qui s'occuperont de votre enfant. Recherchez
le soutien de votre visiteur sanitaire ou
infirmiére clinicienne.

Dois-je contracter une assurance maladie
et assurance de vie ? Quels sont les
avantages ou les inconvénients ? Qu

est le colt ? En ai-je les moyens et est-
que cela en vaut la peine ?

Ceci dépendra de votre situationgg iere,

de vos valeurs personnelles vous
voulez faire dans votre vi aun
conseiller financier inAE¥AMt, qui vous

aidera a examiner vo @ tion personnelle
et prendre une 8§ Gui correspond aux

besoins de gille, cependant assurez-
vous de e enir avec un courtier de
confiagc

Vous devrez certainement rechercher des
informations pratiques et des conseils pour
vous aider a planifier a I'avance. Parlez a
votre travailleur social, au bureau de conseil
des citoyens (CAB de son sigle en anglais),
ou recherchez dans les répertoires de

bibliotheques ou pour une liste de sites utiles
sur l'internet, voir page 112. Ceci vous aidera
a savoir ou aller pour obtenir une gamme
d’informations dont vous avez besoin pour
votre planification prospective :

Les conseillers financiers sont disp
aupres de banques, sociétés desagedi

immobilier et centres de co e
dette. lls peuvent vous aid ier sur le
long terme. Par exemple, ils rdgfrderont s'il y

a des allegements fisca¥g auxquels vous avez
itaux qui peuvent

droit ; si vous avez
pplémentaires ; si vous

apporter des
devriez consj e police d'assurance

pour protg e Yevenu de la famille.
Si ne assistante sociale rattachée
a ntre spécialisé local ou a I'hopital,

ndez-leur conseil par rapport a votre
i ou au niveau financier ou rendez

amite au centre de conseil des citoyens le

plus proche.

Il'y a un certain nombre de guides pratiques
utiles dans les librairies réputées qui
peuvent aider a projeter et organiser votre
vie familiale, de sorte qu‘avoir un enfant
avec la drépanocytose ne crée pas de stress
supplémentaire pour vous ni pour le reste
de la famille.
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Droits en matiere de
santé et d'assistance
sociale

Bien que I'on sache qu'un grand nombre de
personnes avec des incapacités ainsi que celles
qui en ont la charge ne peuvent travailler, peu
connaissent leurs droits a certains avantages
et comment les réclamer. Par conséquent, ces
individus risquent de vivre dans la pauvreté.

Les informations et dépliants concernant le
droit aux prestations et leur taux peuvent
étre obtenus, gratuitement, aupres de votre
agence locale pour I'emploi ou bureau de
sécurité sociale. Quelques pamphlets peuvent
également étre trouvés aupres des bureaux
de poste. Des brochures sur I'allocation de

par votre autorité locale.

logement et la taxe d’habitation sont fourniz

Vous pouvez avoir plus d'informationS*auges

du ministére du travail et des perng@ns,
les agences pour I'emploi (job %Ius)
et les sites web du service d ons.
Leurs adresses sont : .gov.uk,

www.jobcentreplys.gew
www.thepensionsg &gov.uk

La ligne d aMle des prestations est un
R : . .
service ue confidentiel et gratuit
our les personnes handicapées,
ightants et représentants.

0

Téléphone : 0800 88 22 00

Téléphone a textes : 0800 24 33 55

La ligne téléphonique d’allocation de
subsistance pour handicapes (Disability Living
Allowance ou DLA de son sigle anglais) donne
des conseils sur les demandes existantes

et envoie des dossiers de candidature aux
nouveaux demandeurs.

Téléphone : 0845 712 3456
Téléphone a textes : 0845 722 4433

Le bureau de conseil des citoyens (CAB de
son sigle anglais) pourra vous conseiller sur
un éventail de prestations liées auu et
autres avantages auxquels vo g avoir
droit, que vous travaillez o , mpris

les allocations de loge %e tations
sociales de I'Etat. lls vdis firgit si vous avez
droit a I'aide au revgau faWflial, a I'allocation
pour soins a per {invalide, a l'allocation
de subsistance rfhandicapés, au fonds de
la famille S ressources et avantages

ouverts g ®Au moment de I'impression de
ce liviQ UNnouvel avantage appelé le crédit

ur@, devait étre proposé. L'objectif est
placer progressivement plusieurs des

Qantages sociaux énumérés ici.
e nombreux centres locaux de drépanocytose

et thalassémie offrent également des conseils
sociaux ou alors ils peuvent vous diriger vers
des services d'assistance de votre localité.

Des aides pour I'achat de biens de premiere
nécessité, tels qu'une machine a laver, un
réfrigérateur, ou des vétements peuvent
étre sollicitées aupres d'un travailleur en
aide communautaire local, une assistante
sociale ou infirmiére en clinique ou encore un
conseiller. U'acceptabilité pour satisfaire aux
criteres lors de la demande d’aides sociales
est baseé sur votre revenu et la sévérité de
I'invalidité de I'individu.

Les organismes de volontaires tels que

la société de la drépanocytose peuvent
également offrir une aide financiéere pour les
biens de premiére nécessité. Parlez-en avec

votre infirmiére en clinique, assistance ou
conseillere sociale.
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Grossesse et futures Que peut hériter notre enfant?

naissa nces SoAuvenez-vous que les chances sont les
) mémes pour chaque grossesse.

Etant donné que vous avez déja un enfant
drépanocytaire, il y a des possibilités que vous
ayez un autre enfant avec la maladie si vous -
étes avec le méme partenaire, ou si vous avez
un enfant avec un partenaire différent ayant
aussi des cellules falciformes ou n'importe
quelle autre hémoglobine anormale. Cela

dit, planifier d'avoir un autre enfant peut
étre un moment émotionnel et inquiétant ‘
pour vous. Il serait peut étre utile d'en parler

a votre infirmiére/conseillére en clinique ou

visiteur sanitaire, ou médecin quand vous

aurez I'intention d'avoir un autre enfant. Ils ’
vous indiqueront les services et les options qui
s'offrent a vous.

Quelles sont les chances d'avoir@@

un autre enfant atteint de la
drépanocytose ?

Si vous avez un nouveau partenair %
important qu'il soit testé. Pour her

le type d’hémoglobine que fant |
pourrait hériter, vous aur, de savoir
quelle sorte d’hémogleWN\VoUs et votre

partenaire avez,

Comme pi'\ton savoir quel type
d’hém e mon partenaire et
moi

Si I'un ou les deux d’entre vous n'avez pas
été testés pour la drépanocytose, vous

aurez a faire un test sanguin spécifique,
appelée I"électrophorése d’hémoglobine avec
numération globulaire compléte. Ce test peut
étre fait par votre généraliste ou vous pouvez
visiter un des centres de drépanocytose et de
thalassémie, énumérés aux pages 102 a 106.




Voici quelques exemples : AA (HbAA), CHAQUE fois qu'ils attendront un

enfant :
Exemple 1

Il'y aura 4 chances sur 4 (100%) que leur
enfant héritera la combinaison d’hémoglobine

normale et la plus commune (HbAQ

Si les deux parents ont une combinaison
d’hémoglobine normale et la plus courante

Normale (HbAA) Normale (HbAA) Normale (HbAA) Normale (HbAA)
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Exemple 2 2 chances sur 4 (50%) que leur enfant soit
porteur de cellules falciformes (HbAS) et 1
chance sur 4 (25%) que leur enfant hérite de
I'anémie des cellules falciformes (HbSS.)

Si les deux parents sont des porteurs de
cellules falciformes d’hémoglobine AS (HbAS),
CHAQUE fois qu'ils attendront un enfant :

Il'y aura 1 chance sur 4 (25%) que leur enfant

hérite de I'hémoglobine normale (HbAA), (LQ

s N N

Porteur de cellules falciformes (HbAS) Porteu@ ules falciformes (HbAS)

Normale  Porteur de cellules  Porteur de cellules  Anémie des cellules
(HbAA)  falciformes (HbAS)  falciformes (HbAS)  falciformes (HbSS)
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Exemple 3 1 chance sur 4 (25%) que leur enfant soit

Si un parent est porteur de cellules falciformes ~ Porteur d'hémoglobine C (HbAC), 1 chance
(HDAS) et I'autre parent est porteur sur 4 (25%) que leur enfant soit porteur

d’hémoglobine C (HbAC), CHAQUE fois qu'ils de cellules falciformes (HbAS) et 1 chance
attendront un enfant - sur 4 (25%) que leur enfant hérite

I'hémoglobine C (HbSC)
Il'y aura 1 chance sur 4 (25%) que leur enfant
hérite de I'hémoglobine normale (HbAA), Q

A\ Q)

r Nzt

Porteur de cellules falciformes (HbAS) ‘némoglobine C (HbAC)

Normale (HbAA) Porteur  Porteur de cellules L'hémoglobine C
d’hémoglobine C  falciformes (HbSC)
(HbAC)  (HbAS)
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Exemple 4

Si un parent a I’'hémoglobine normale (HbAA)
et I'autre parent a I'anémie des cellules
falciformes (HbSS), CHAQUE fois qu'ils
attendront un enfant :

Il'y aura 4 chances sur 4 (100%) que leur
enfant soit porteur de cellules falciformes
(HbAS).

N
(19‘1/
2

A\ Q)

q Nz N
Normale (HbAA) Anémi@ [lules falciformes (HbSS)
®)
Porteur de cellules Porteur de cellules Porteur de cellules Porteur de cellules
falciformes (HbAS) falciformes (HbAS) falciformes (HbAS) falciformes (HbAS)
. J
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Exemple 5

Si un parent est porteur de cellules falciformes
(HbAS) et I'autre parent est porteur de la béta
thalassémie (HbAR™), CHAQUE fois qu'ils
attendront un enfant :

Il'y aura 1 chance sur 4 (25%) que leur enfant
hérite de I'hémoglobine normale (HbAA),

1 chance sur 4 (25%) que leur enfant soit
porteur de cellules falciformes (HbAS), une
1 chance sur 4 (25%) que leur enfant soit
porteur de la béta thalassémie (HbAR™) et

1 chance sur 4 (25 %) que leur enfagt ait la
maladie béta thalassémie falcifg SR™).

(‘l/

e
Porteur de cellules falciformes (HbAS) e béta thalassémie (HbAR™)
Normale (HbAA) Porteur de cellules Porteur de béta Maladie béta
falciformes thalassémie thalassemie
(HbAS)  (HbAR™a! falciforme (HbSB™?)
N
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Exemple 6 Rappelez-vous que dans tous ces
exemples, les quatre chances possibles
sont les mémes pour chaque grossesse.

Si un parent est porteur de cellules falciformes
(HbAS) et I'autre parent a I'anémie des

cellules falciformes (HbSS), CHAQUE fois qu'ils
attendront un enfant :

Il'y aura 2 chances sur 4 (50%) que leur
enfant soit porteur de cellules falciformes
(HbAS) et 2 chances sur 4 (50%) que
leur enfant hérite de I'anémie de cellules
falciformes (HbSS).

e
Porteur de cellules falciformes (HbAS)
Porteur de cellules  Porteur de cellules Anémie de cellules Anémie de cellules
falciformes (HbAS) falciformes (HbAS) falciformes (HbSS)  falciformes (HbSS)
. J
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Une grossesse peut-elle étre
examinée avant la naissance ?

Il'y a plusieurs maniéres d'examiner si le
foetus dans I'uterus est atteint d'une maladie
génétique. Ces tests s'appellent diagnostic
prénatal (Pre-natal Diagnosis ou PND de son
sigle anglais). lls vous indiqueront quel type
d’hémoglobine le foetus a hérité de vous et de
votre partenaire. Cela vaut la peine de penser
a ces options avant que vous ne tombiez
enceinte, de sorte que vous ayez |'occasion
d’en savoir autant que possible, a I'avance sur
ces tests.

Le type de test que I'on vous propose
dépendra du nombre de semaines de
votre grossesse. Il y a deux sortes de
tests généralement utilisés : prélévement

Amniocenteése

Cet examen peut étre fait aprés 10 semaines
de grossesse. Un peu du liquide autour du
fcetus appelé le fluide amniotique, est prélevé
et envoyé pour analyse. Les résult nt
généralementt disponibles au

semaine. Le prélévement de illon des
villosités choriales et d’am e n'est
pas effectué du foetusgen #Znce. llya

un risque accru de fausse§g#uches, environ

hes qui peut se produire
méme lorsqu’aucun test

nt d’avoir un autre bébé, si vous
rez subir un de ces examens ou vous

x&
d’'échantillon des villosités choriales (C horioniQu aitez en savoir plus a ce sujet, parlez-en a

Villus Sample ou CVS de son sigle anglais)
et amniocentése. La plupart de femng€s
présenteront en tant que des patients exteghes

dans un centre hospitalier de mégmgine fcetale
de la région. Le processus peu ePune

anesthésie locale mais pas, rs.

Les différents e@é diagnostics
prénatals

Préléve s villosités choriales
(Chori us Sample ou CVS de
SONgR] glais)

C peut étre effectué aprés 10 semaines

de grossesse. Un petit morceau du placenta
(ce qui se développera pour devenir le tissu
placentaire plus tard dans la grossesse) est
prélevé et envoyé pour étre examiné. Les
résultats sont généralement disponibles au
bout d'une semaine

otre médecin généraliste, infirmiére/conseillére
en clinique, ou quelgu’un auprés de I'un des
centres spécialisés indiqués aux pages 102
et 106. La décision de subir un test prénatal
dépend de vous et de votre partenaire. Les
prestataires de santé sont la pour vous fournir
I'information qui vous aidera a prendre une
décision. lls ne vous forceront pas a prendre
une décision dans un sens ou dans I'autre.

Et si le résultat indiquait que le
foetus a la drépanocytose ?

Vous avez peut-étre pensé a ce que vous
feriez si le résultat témoignait que le fcetus

a la drépanocytose. Il se pourrait que vous
ayez décidé de faire le test, de sorte que
VOUS puissiez vous préparez pour l'arrivée de
I'enfant. Il est possible que vous ayez voulu
éviter d'avoir un enfant, ou un autre enfant
drépanocytaire et projetiez d'interrompre une
grossesse affectée. Quel gu’en soit le cas, il
serait utile de parler de ce que vous ressentez
avec votre infirmiére clinicienne ou médecin.
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Figure 6 Prélevement des villosités choriales (CVS)
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lls sont la pour vous soutenir vous et votre
partenaire, quelque soit la décision que vous
prendrez par rapport a la grossesse.

Si vous décidez d'interrompre la grossesse,
cela sera mis en place pour vous et vous aurez
autant de soutien que nécessaire afin de vous
aider a surmonter une période qui peut étre
émotionnellement difficile pour vous, votre
partenaire et autres membres de la famille. Si
vous souhaitez continuer avec la grossesse,
vous serez soutenue tout au long de celle-ci.

Il existe un organisme appelé Antenatal
Results and Choices (ARC) qui offre un soutien
supplémentaire aux parents devant faire un
choix au sujet d'une grossesse a risque (voir
page 110 pour plus de renseignements).

Que se passera-t-il apres la
naissance ?

Que vous ayez choisi un diagnostic p t
(DPN) ou pas, ou si apres avoir sugi un ,
vous avez décidé de ne pas int; e

une grossesse affectée, vous z¥outenue
dans votre décision pour, aration de
I'arrivée de votre bébg &i/es n'avez jamais
eu d'enfant atteinl\g épanocytose, ceci
vous donnera |'0d pn de découvrir un
maximum /A de cette maladie. Vous
pourri SWe Vous entretenir avec des
par 1N sont occupés d'un enfant avec
| i

Il est recommandé par le programme NHS de
dépistage de drépanocytose et thalassémie
que lorsqu’un couple risque d‘avoir un enfant
affecté, le bébé doit subir des tests dés que
possible aprés la naissance, et ceci est fait
dans la plupart des hopitaux généralement le
jour de la naissance ou aprés un ou deux jours
mais avant que le bébé aille a la maison.

Tous les bébés nés en Angleterre sont testés

pour la drépanocytose dans le cadre du
programme national de prélevement de sang,
par une piqQre au talon faite 5 a 8 jours apres
la naissance. Ce test indiquera si le bébé

a la drépanocytose ou pas et si le ragyltat
témoigne la condition, il sera ré ’és

d’un spécialiste.

Diagnostic généta@pré-

implantation

Le diagnostic géné
implantation(D

ue de la pré-
D - Pre-implantation
n anglais) est une autre
our les couples qui ne
avoir d’enfant avec une maladie
telle que I'anémie des cellules

L ¢ 4
@nes (HbSS) mais se trouvent incapables

onsidérer interrompre une grossesse

Qefectée. Pour I'instant, le DPI est uniqguement
ffert aux couples «en risque» d’avoir un

2

enfant avec une anémie de cellules falciformes
(HbSS) ou I’'hémoglobine C (HbSC). Les
couples doivent également remplir un

certain nombre de critéres, par exemple, étre
non-fumeurs et la femme ne doit pas souffrir
d’une insuffisance ou surcharge pondérale.

Le processus consiste a donner des
médicaments a la femme pendant plusieurs
mois, pour stimuler ses ovaires a produire

des ceufs matures qui sont ensuite prélevés
et fécondés en laboratoire avec le sperme
provenant de son partenaire ou un donneur si
elle veut utiliser cette alternative.

L'embryon en croissance (ceuf fécondé) est
alors examiné pour I'anémie des cellules
falciformes ou I'hnémoglobine C, mais pas
pour d'autres types de drépanocytose ou
conditions génétiques. Si I'embryon n’est
pas drépanocytaire, I'ceuf fertilisé est placé
dans I'utérus de la femme pour parvenir a
une grossesse. Ce processus est souvent
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désigné sous le nom de «fécondation in

vitro» (In Vitro Fertilisation ou IVF de son sigle
anglais) ou «bébé-éprouvette». Le taux de
réussite, parfois appelé «bébé a emporter» est
d’environ 20%, en d'autres termes environ

1 tentative sur 5 aura comme résultat la
naissance d’'un bébé.

Bien que la fécondation in vitro ait été
pratiquée pendant plus de trente ans, le

DPI est un développement assez nouveau
pour les couples en risque d'avoir un enfant
drépanocytaire et peu d'hopitaux disposent
de ce service. Bien que les hopitaux NHS
offrent cette prestation, seulement 50% des
couples peuvent obtenir un financement NHS.
Les autres doivent payer pour le service, qui
colte approximativement entre £8,000 et
£10,000 (au moment de I'impression du livre)

signes et que leur enfant souffre inutilement.
En tant que parent, vous connaissez votre
enfant mieux que quiconque. Lorsqu'il a

mal, vous remarquerez un changement dans
son comportement ou son humeur, Mégagsi
votre enfant est encore trés jeune. Il %
quelques signes indicateurs. Par ex
a-t-elle de la température ? Est
A-t-elle une inflammation
part ? Serre-t-elle une partie d
Refuse-t-elle de s’alimeﬂ? (¥oir page 40 sur
des informations po@ attre la maladie).

enceront les

dvisible. Un nombre restreint
uront une maladie liée a la

u@‘ cytose avant I'age de six mois,

par cycle, tous les médicaments nécessaires au@I flres entre six et douze mois. D'autres

traitement inclus

Lorsque vous prévoyez d'avoir un autre b@

si vous étes intéressés par le DPI, dis, de
cette option avec votre docteur, |n %
clinicienne, ou entrez en cont un des
centres spécialisés, énumér@ 102 a
106 ; vous pouvez égalemgen tenir plus
d’informations sur le eb suivants :

http://pgd.org. effieldchildrens.
nhs. uk/PGD§ deSc-Clin-Gen.htm

Qu@hs souvent

posées par les parents

Comment pourrai-je savoir si mon
enfant a une douleur liée a la
drépanocytose ?

C'est la question la plus communément posée
par les parents, surtout quand leur enfant
vient d'étre diagnostiqué. lls s'inquietent

par rapport au fait de ne pas reconnaitre les

core pourront n‘avoir aucun symptéme
jusqu’a ce gu'ils soient bambins. Tout dépend
également du type de drépanocytose que
votre enfant a et comment cela I'affecte en
tant qu’individu. Certains n‘ont aucun épisode
lié a la drépanocytose durant plusieurs
années, méme a |'age adulte, en particulier
ceux avec une forme bénigne de la maladie
telle que le HbSB* ™2,

Dois-je mettre mon enfant sous un
régime alimentaire particulier ?

Bien que votre enfant ait la drépanocytose, il
peut manger les mémes aliments que le reste
de la famille et n'a pas besoin d'un régime
spécifique. Tant qu’'il mange équilibré, il n'y

a aucune raison de s'inquiéter. Comme les
enfants drépanocytaires usent beaucoup
d’énergie, ils ont tendance a étre plus minces
que leurs camarades, par conséquent certains
spécialistes suggerent d’augmenter la prise
calorique, par exemple en leur donnant des
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aliments plus riches en protéines tels que de la  Est-ce que mes autres enfants ou
viande, du poisson et autres. Parlez-en a votre  quelqu’un d’autre, peuvent attraper
infirmiére clinicienne ou visiteur sanitaire. la drépanocytose de ma fille ?

Votre enfant peut avoir un P"%S petit appétit Il est impossible d'attraper la drépanocytose
que ses fréres et sceurs, mais il n'y a pas a

car ce n'est pas une infection. La
s'inquiéter. La plupart d’enfants mangent drépanocytose est une maladiggeg -
suffisamment pour étre en forme. Bon Votre enfant a hérité ses gepe

nombre de parents pensent qu'il vaut mieux de votre partenaire. Les
ne pas trop se préoccuper de |'alimentation d'une génération a I'a N eux cotés
car cela aggrave souvent la situation. de la famille. (Voir pages 77 pour une
Demandez conseil a votre visiteur sanitaire, explication sur la trfsmisSion héréditaire).
médecin ou infirmiére en clinique si vous étes

inquiet par rapport aux habitudes alimentaires
de votre enfant. (Voir page 20 pour des
informations sur |'alimentation).

de contre la

emede conte la drépanocytose
a «Yreffe de la moelle osseuse» ou GMO
egé (Bone Marrow Transplantation ou
parler ? de son/ s\igle anglais). Toutef(?is, cela n'gst
. @ 3s proposé a tous les enfants drépanocytaires
Il se pourrait que personne ne vous e a cause d'un certain nombre de raisons de
jamais parlé auparavant, ou que vouwbay santé (voir page 55 pour plus de détails).
pas beaucoup prété attention cargela ous
concernait pas directement. C @Ius
courant chez certains group pend de
I'origine de vos ancétres emple, un sur
dix Afro-Caraibes, et uatre africains de  Le fait que votre enfant soit drépanocytaire
I'ouest ont le gendNg les falciformes, ce  ne signifie pas qu'il ou elle sera stérile. La
qui est un état o@ sain. drépanocytose ne cause pas en soi la stérilité,
a moins qu'il y ait des dommages aux
organes reproducteurs. Par exemple, un petit
nombre de garcons et d’hommes ont des
épisodes répétés de ‘priapisme’, une érection
involontaire et douloureuse du pénis (voir
page 46). A de rares occasions, le priapisme
peut causer I'impuissance et un traitement
peut &tre nécessaire pour essayer de soigner
I'impuissace a I'dge adulte.

Si la drépanocytose est si commune,
pourquoi n'en ai-je jamais entendu

Mon enfant pourra-t-il avoir
des enfants ?

avoir la drépanocytose ?

Etrengpanocytaire n'est pas lié a la couleur
de la peau de quelqu’un. Cela dépend de
I'origine des ancétres, facteur déterminant par
rapport aux génes qui peuvent étre hérités.
Bien que la drépanocytose soit peu répandue
parmi certains groupes raciaux, elle apparait
quelquefois. Par exemple, elle apparait chez
les peuples blancs d’Europe du nord.

* . .
Lesp \ de race noire sont-ils
les S
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Mon enfant va-t-il mourir avant I'dge
de 21 ans?

Une personne drépanocytaire mourant avant
de I'age 21 ans est un mythe commun en
Afrique occidentale. Les drépanocytaires
peuvent vivre le méme nombre d’'années
que n'importe quel autre individu, s'ils se
maintiennent en bonne santé et recoivent
les soins adéquats lorsqu'ils sont souffrants.
Malheureusement, en raison des complications
de la drépanocytose un petit nombre de
personnes avec cette condition risque de
mourir a un plus jeune age que la moyenne.

Donner & mon enfant des
antibiotiques (pénicilline) au
quotidien, cela sera-t-il nuisible

a son immunité ?

Les enfants drépanocytaires sont enclins a
des infections, surtout pneumococcique
surtout les infections pneumococciques.
C’est parce que leur rate ne fonctio
correctement depuis leur toute pey
Les recherches ont prouvé qu’ \
une faible dose journaliere iy, il
peut empécher quelgye %ns
pneumococciques et g K mort. Si
I'enfant dévelo e type d'infection,
ilya d’autreé &o ues qui peuvent

étre prescri % e docteur. Il est trés

i v8us donniez a votre enfant de
e al quotidien car ceci peut faire
entre la vie et la mort. Parlez-en
a votre infirmiére clinicienne ou docteur avant
de I'arréter.

Les plantes peuvent-elles traiter la
drépanocytose de mon enfant ?

II'n'y a aucune plante connue qui s'est
avérée scientifiquement bénéfique pour la
drépanocytose

A ce stade, il n’est pas clairement (é Q

les plantes ou les remeédes nat p
aider a soulager les symptg %
drépanocytose. Pour qu'u
une plante soit autonse

et recommandé par

midigament ou

ouvernement
ofe55|onnels de
santé, il doit étre e & pour s'assurer que
le produit esti fonctionne et qu’il ne
causera pagfleNg X ou n‘aggravera pas |'état

de la per

aura-t-elle ses
truations ?

prpart des jeunes filles drépanocytaires
risquent d'avoir leurs menstruations un peu
plus tard que leurs camarades, mais il n'y a
pas de raison de s'inquiéter, elles finiront par
les avoir a un moment donné. Si votre fille
n'a pas commencé ses menstruations a l'age
de 16 ans environ ou si vous avez quelque
inquietude que ce soit, il faut en parler a votre
médecin généraliste ou docteur spécialisé

a I'hépital. Un retard dans le démarrage

des régles peut étre d(i a d'autres raisons
qui ne sont pas nécessairement liées a la
drépanocytose.
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Est-ce que les régles de ma fille
seront-elles plus douloureuses en
raison de sa maladie ?

Certaines femmes et jeunes filles qui n’ont
pas la drépanocytose ont des douleurs
faibles, modérées voire méme fortes pendant
leurs menstruations. Si c’est le cas de votre
fille, cela n’est pas nécessairement dd a

la drépanocytose. Il serait bon de tenir
compte des recommandations données

aux femmes qui ressentent des douleurs au
moment des régles. Le médecin généraliste
de votre enfant, I'infirmiére clinicienne ou le
pharmacien pourront vous conseiller au sujet
des menstruations douloureuses.

Je croyais que la drépanocytose
protégeait contre le paludisme,
alors pourquoi dois-je donner a m
enfant un médicament antipa
quand nous allons dans une ré&#fo
a malaria ?

Les personnes ayant le trait de
drépanocytose qui vivent da

S régions

ance a étre faible
't que pour ceux qui

paludiques du monde dgmalod®ent une
résistance a la malari m si elles ont
le paludisme, il a &i

et ne sera pas

les mérnes précautions que n'importe qui
d'autre.

Les personnes drépanocytaires réagissent tres
mal au paludisme. Par conséquent, si votre
enfant se rend dans une région du monde
ou la malaria est fréquente, particulierement
dans les pays tropicau, il est important
gu’elle ait une protection adéquate, car le

paludisme peut étre mortel chez les personnes
atteint de la drépanocytose. (Voir page 31
pour des informations sur les médicaments
antipaludiques).

Pourquoi les épisodes do,
sont-ils plus fréquents
venteux et froid ?

En cas de refroidissem§nt joO™Ein de la peau,
par exemple apres ayoir égg#hous la pluie, ou
exposé au vent et fl§d sans protection, cela
peut causer un douloureux.

Est-ce ;drépanocytose peut
pro r la mort ?

plications liées a la maladie peuvent
r la mort. C'est pourquoi il est essentiel
ur les parents, les soignants et les individus
yant la maladie d’apprendre autant que
possible a ce sujet, de sorte qu'ils puissent
aider a réduire les risques de complications.
Malheureusement, méme si vous faites tout
ce qu'il faut pour empécher les complications,
le risque qu’elles se produisent et entrainent
la mort reste présent. Il est important que
les parents sachent que ce ne sera pas
nécessairement de leur faute ou celle de
quiconque si leur enfant venait a décéder.

Mon fils peut-il étre circoncis ?

Les médecins britanniques ne recommandent
pas la circoncision chez un garcon a moins
qu'il'y ait une raison médicale spécifique.

Les médecins la déconseillent en général
chez tous les enfants en raison du risque de
saignement et d'infection. La drépanocytose
de votre fils ne sera pas aggravée s'il est
circoncis pour des raisons religieuses ou
sociales. L'excision des femmes est illégale au
Royaume-Uni.
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Je suis porteur du trait de la
drépanocytose. Puis-je faire des dons
de sang et/ou de moelle osseuse ?

Oui, vous pouvez faire don de votre sang ou
de votre moelle osseuse. Rappelez-vous que
vous étes un porteur en bonne santé.

Le trait de la drépanocytose est dans vos
globules rouges. Il'y a d'autres parties du
sang qui peuvent étre séparées et qui sont
aussi vitales que les globules rouges : les
globules blancs combattent les infections,
les plaquettes aident le sang a coaguler,

le plasma est I’'eau du sang, tout ceci est
encore trés utile. Vous pourriez donner de
la moelle osseuse a un frére ou a une sceur
ayant la drépanocytose s'il existe une bonne
compatibilité entre vous.

Les parents sont souvent inquiets que leur
enfant recoive des dons de sang, mais ce

est tres soigneusement testé au Royaum

et dans d'autres pays développés. Dans les
centres de transfusion sanguine du
Uni, il n’est pas normalement re
d'utiliser le sang d'un parent
membre de la famille.

Est-ce que je p ner mon sang
pour soign % adie de mon
enfant ? ’K

Nas soigner la drépanocytose.
a réduire les symptomes, s'il est
ierement car les globules ont

leur propre durée de vie. Les globules rouges
normaux ont une durée de vie approximative
de 120 jours avant qu'ils ne soient détruits
par I'organisme, qui en revanche produit
constamment de nouveaux globules pour les
remplacer. Le sang doit étre soigneusement
examiné pour s'assurer de la compatibilité du
sang du donneur avec celui du bénéficiaire. Si
votre enfant et vous aviez un sang compatible

et que vous lui en donniez, ce sang resterait
vivant dans le corps de votre enfant seulement
120 jours au maximum. En outre, vous pouvez
seulement donner du sang sans risque environ
deux fois par an car vous en avez besoi
vous-méme. En attendant, la moelle %de
votre enfant produit constamment@ledg les
rouges qui peuvent se falcifor c
q I

remplaceront par la suite |
Pourquoi mon fils &t-il plus de crises
liées a la drépa se que ma

fille ?
La drépanoc Qec’[e les gens

t le méme pere. Il est important
s comparer. Ménagez-les selon

~Ci
usé.

de\%n
érentes expériences de la maladie et
@ esoins individuels.

La drépanocytose de mon enfant
peut-elle étre due a quelqu’un ayant
jeté une malédiction sur ma famille
par la sorcellerie ?

Non, la drépanocytose est héritée par les
genes et se produit méme dans les pays ou
on ne croit pas a la sorcellerie. Dans certaines
communautés, il y a beaucoup de mythes et
de superstitions entourant la maladie de la
drépanocytose : elles sont fausses. Si vous
avez des croyances religieuses, cela vaudrait
la peine de parler a votre chef religieux ou
infirmieére spécialisée a ce propos. Beaucoup
d'infirmiéres cliniciennes au Royaume-Uni
ont les mémes valeurs culturelles que vous

et certaines partagent les mémes croyances
religieuses aussi. Elles peuvent vous aider a
considérer cet aspect, si cela vous préoccupe.
Vous pouvez également entrer en contact
avec un des organismes de volontaires,
énumérés en pages 107 et 108.
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Devrai-je permettre a mon enfant
d‘aller nager ?

La drépanocytose affecte les personnes de
facon différente. Certains peuvent pratiquer
une activité laborieuse telle que la natation ;
d’autres trouvent que cela risque de
déclencher un épisode douloureux, surtout
si I'eau est froide. Assurez-vous que votre
enfant se seche rapidement avec une grande
serviette de bain aprés avoir nagé pour éviter
un refroidissement du corps. Soyez certain(e)
gue ses cheveux soient secs car les bébés et
les enfants perdent beaucoup de la chaleur
par le cuir chevelu. Il est important de ne
pas empécher votre enfant de vivre une vie
aussi normale que possible. Faire une activité
qu'ils apprécient permet de rendre la vie
plus agréable, tant qu’ils ne prennent pas de

de leur corps quand celui-ci leur indi
ralentir ou d'arréter de faire quelque

risques inutiles et répondent aux messageiQ

Nous avons déja un enfa
la drépanocytose, nou
certainement pas u

avec cette maladig®
Etant donné que m& votre partenaire
portez le trgjt s falciformes ou
I’hémogLo j e®commune, il y a une
chanc chacune de vos grossesses
ie2avoir un autre enfant atteint de
nocytose. (Pour plus d'informations et
exemples sur la transmission héréditaire voir
page 72 a 77).

Les gens atteints de la drépanocytose
vivent-ils jusqu’a la viellesse ?

Bien que les complications liées a la
drépanocytose puissent entrainer la mort t6t,
les drépanocytaires peuvent et vivent jusqu’a
I'age adulte, voire méme la vieillesse. Le type

de drépanocytose qu’une personne a peut
influencer sur le développement ou non-
développement de complications, ainsi que la

nature de celles-ci.
Q

Faire pipi au lit est un pp rant pour
beaucoup d’enfants, ment chez
les enfants drépanogytair otre enfant sera
vraisemblablement%si géné a ce sujet que
vous. La princip se de ce probléme est
que les re% centrent pas trés bien
['urine d ant évacue une plus grande
1 urine diluée que d'habitude. En

s I'encouragez a boire beaucoup
es afin d'éviter toute déshydratation,

Mon enfant fait encore
Est-il juste paresseux 2

&ui augmente la quantité d'urine qu’elle

acue. Si votre enfant est agée de plus de

ans et fait toujours pipi au lit, parlez-en a
votre médecin ou infirmiére en clinique. (Voir
page 19 pour plus d'informations).

Si je fais confiance en Dieu la
drépanocytose de mon enfant
sera-t-elle guérie ?

Si vous croyez en Dieu, vous pouvez croire
que Dieu a donné aux médecins et infirmiéres
I'opportunité de se former, acquérir la
connaissance et les qualifications pour pouvoir
s'occuper de votre enfant correctement. Si
toutefois vous étes inquiete parce que vos
croyances religieuses et ce que I'on vous

a demandé de faire pour vous occuper de
votre enfant drépanocytaire semblent étre en
conflit, vous devriez parler a votre infirmiére
en clinique, médecin généraliste ou docteur

a I'hopital. Il serait utile de rendre visite a
votre chef religieux avec votre infirmiére
spécialisée. Ils pourront vous aider a expliquer
la drépanocytose a votre chef religieux ou
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ainé spirituel et aussi a apprendre d’eux, afin
de vous soutenir pour mieux prendre soin de
votre enfant a I'avenir.

Parfois, ce que nous supposons ne pas étre
permis dans notre religion n’est pas toujours
vrai et votre infirmiere spécialisée ainsi que
votre chef religieux vous aideront a examiner
ces points. Plus important, il est recommandé
de parler a votre docteur, médecin généraliste,
infirmiére en clinique, psychologue ou tout
autre professionnel de santé avant de décider
d'arréter n'importe quel traitement ou
médicament qui a été recommandé pour votre

enfant. Donner a votre enfant de la pénicilline
au quotidien est essentiel pour prévenir toute
infection, et I'arrét de ce médicament peut
mettre en danger la vie de votre enfant. Vous
et votre enfant devriez pouvoir pratiq

votre religion indépendamment de ‘Q
condition médicale. Dans la plupa R4

le traitement médical donné a % nt
ne vous empéchera pas d g votre

religion.
gievrait étre
pas mettre en

fant.

Cependant, votre religi
pratiquée de manie
danger la vie
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Le personnel de santé et
des services sociaux

Anesthésiste

Si votre enfant a besoin d’'une anesthésie
pour quelque opération que ce soit, y compris
certains traitements dentaires, il est important
que l'anesthésiste sache que votre enfant a la
drépanocytose. Au-dela d’endormir les gens
pour les opérations, les anesthésistes donnent
également des conseils au sujet de la gestion
de la douleur, y compris celle liée aux globules
falciformes.

Audiologiste

Les audiologistes sont des spécialistes qui
vérifient I'audition ; ils sont habituellement
basés dans les centres sociaux ou
hopitaux. Une des rares complications de
I'administration du Desferrioxamine
54) pour se débarrasser de la surchar

est la perte de I'audition. Par congaguent, les
enfants ayant besoin de ce traig®gem doivent
se faire vérifier I'audition régQ ent par un

audiologiste.

Puéricultrice (i &&en pédiatrie)
Les infirmieges trie sont

particuliér £ T®rmées pour s'occuper des
enfant X issance prématurée jusqu’a
I'a s) ayant une maladie aigle
Ique. Elles sont impliquées dans
I'évaludtion des besoins de soins du patient en
tenant compte de leurs conditions médicales,
émotionnelles et familiales. Elles planifient

et fournissent des soins dans les hopitaux ou

autres établissements, conjointement avec
d'autres professionnels de la santé.

Personnel sanitaire des centres de
I'enfance

Chaque localité sera maintenant dotée d'un
centre d’'enfants, qui est un point unique ou
tous les enfants accedent a la san aux

services sociaux et de soutien.

sont dotés de travailleurs sqgid®ix
enfants. 6

Dentiste

Les enfants drépanﬁtaires peuvent avoir
des problemes
la machoi

¥ affectent I'os de
suite leurs dents. Par
euvent avoir besoin de soins
conseils spécifiques. Il est

édecin généraliste

médecin généraliste de votre enfant
(General Practitioner ou GP de son sigle
anglais) a besoin de savoir si votre enfant a la
drépanocytose, car il/elle est responsable des
soins médicaux au sein de la communauté et
vous recommandera des spécialistes si c'est
nécessaire. Le docteur de I'hopital informe
généralement votre médecin généraliste au
sujet du traitement et des soins de votre
enfant lors des périodes d’hospitalisation et de
ses visites externes en clinique.

Il est également important que vous informiez
votre médecin généraliste si votre enfant a
été admis ou récemment traité a I’hopital.
L'antibiotique quotidienne de prévention
recommandé est la pénicilline, mais si
votre enfant est allergique a la pénicilline,
I'érythromycine sera prescrite a la place, a
partir de I'age de 8 semaines environ. Par
réglementation nationale, ce traitement
doit étre commencé avant I'age de 12
semaines (voir I'annexe 1 a la page 112).
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"""" Prenez toujours avec vous le livre rouge du bébé

de votre enfant ou le registre du patient quand
vous allez voir un professionnel de la santé.

Le médicament est administré deux fois par
jour. Rappelez-vous que si votre enfant est
malade, il est toujours recommandé de voir
votre médecin généraliste en premier lieu.
N’emmenez pas votre enfant a I'hopital, sauf
en cas d'urgence.

Si vous déménagez dans une autre région, il
est important de faire engeristrer votre enfant
de nouveau aupres d'un médecin généraliste
du secteur. Une fois que vous avez fait ceci,

le dossier de santé de votre enfant depuis la
naissance sera automatiquement transféré

a votre nouveau médecin généraliste, de
sorte qu’une continuité de soins puisse étre
maintenue.

Hématologue

Les hématologues sont des médecins
spécialistes qui s’occupent des personnes

que le pédiatre et votre médecin général

Bien que bon nombre d’infirmiéres spécialisées
en drépanocytose soient des visiteuses

de santé, elles ne remplacent pas votre
visiteur sanitaire familial. Il vous conseillera
principalement au sujet de la santé en gqpéral
et du bien-étre de votre famille, maj @
particulierement sur la drépanocyt§seje

autres questions de santé affe n orte
quel membre de la famille omaines
de leur travail empietent a%i de la
puencultrlce/conselller ecin spécialiste
et I'infirmiére spéci nnent votre visiteur
sanitaire au cur
enfant, grace a

du dossier
secteur

tisponibles dans quelques

ent il est important que vous
e carnet de santé ou le dossier patient
ous a la clinique, lorsque votre enfant a

ayant des troubles sanguins. Ceux-ci, am@®1 autre rendez-vous médical.

gerent normalement la drépanocytosgde
votre enfant. Certains hopitaux en
hématologues spécialisés en pédg

ulierement ou de temps a
n visiteur sanitaire en fonction
urni dans votre localité. Ces
derniers fournissent des conseils sur les
questions de santé liées a la famille, y compris
I'alimentation, les maladies infantiles, les
vaccinations, comment aider votre enfant

a se développer sainement et faire face

a la condition de parent. Votre médecin
généraliste ou docteur local de clinique

en pédiatrie s'assureront que votre enfant
grandisse et se développe normalement.

Travailleur social auprées des jeunes
de I'hopital

De plus en plus d’hépitaux emploient une
personne qui travaille principalement avec les
jeunes entre 11 et 20 ans. Le but est d'avoir
quelgu’un pour favoriser leur développement
personnel et social avec une gamme
d’activités informelles, ludiques combinant
plaisir, défi, et aspect éducatif. Les quatre
éléments clés de ce role sont de fournir

un soutien personnel, promouvoir le point
de vue des jeunes, offrir un large éventail
d’opportunités personnelles et sociales et
d’encourager |'estime de soi et I'optimisme.
Les travailleurs aupres des jeunes des hopitaux
soutiennent les jeunes dans leur progression
des services d'enfants vers les services
d’adultes.
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Ophtalmologue

C’est un docteur qui vérifie les yeux et la

vision des gens. Les ophtalmologues sont
basés dans des cliniques ou des hopitaux.

Les drépanocytaires peuvent développer des
changements aux yeux qui pourraient entrainer
des perturbations de la vision. On peut
recommander a votre enfant des controles
réguliers de la vue ou uniquement en cas de
souci. Cela dépend de la politique de I'hopital
qui s'occupe d'elle. Les changements au niveau
de la vue des enfants peuvent se produire

des I'age de 6 ans. Les enfants prenant du
Desferrioxamine (voir page 54) doivent avoir
leurs yeux régulierement examinés.

Pédiatre (hopital)

Votre enfant peut étre vu par un pédiatre
généraliste, un médecin spécialisé dans la

santé des enfants, ou un hématologue e
pédiatrie, spécialiste des troubles sangw%
affectant les enfants. Qui vous voyez dep

de la disponibilité des médecins da

hopital.

Pédiatre (communautqfa
Il s’agit d'un médecin % dans la

gestion des conditio NG terme ainsi

que les perso Orapées au sein
de la com aa N_es derniers sont

4 coordination de tous les
s, comme la physiothérapie
onie, et sont en contact avec
les services sociaux, éducatifs, associatifs et
communautaires, le cas échéant.

Infirmiére en pédiatrie a domicile
Certaines zones de santé emploient des
puéricultrices dans la communauté. Elles
sont formées a soigner les enfants malades
chez eux et leur rendent visite apres qu'ils
soient sortis de I"hépital mais lorsqu’ils ont

encore besoin de certains soins infirmiers
ou d'administration de médicaments, par
exemple d’antibiotiques intraveineux.

rsc;

Pharmacien/chimiste

Le pharmacien de votre pharmacie
quartier dispense les médicament
et peut donner des conseils su

de questions relatives a la x maux
mineurs. Certaines grande p lagnacies ont un
systéme de carte de cr , oMes détails des
médicaments régulig t prescrits de votre
enfant sont sguy, sur ordinateur afin

| ne attention prompte

ONEHOlogue est un travailleur sanitaire
@l ié qui preleve le sang et I'envoie au
s atoire pour analyse.

Physiothérapeute

Un physiothérapeute aide les gens a faire

des exercices physiques afin d'éviter des
complications physiques ou I'aggravation d'un
probléme médical. Les physiothérapeutes
donnent des conseils sur un fonctionnement
normal du corps et votre enfant peut en voir
un, par exemple a la suite d'un AVC.

Spécialiste du jeu

Le jeu a une fonction spéciale dans
I'environnement hospitalier. Travaillant en
étroite collaboration dans le cadre d'une
équipe, les spécialistes du jeu de I'hopital
s’occupent de ce qui suit : organiser des
activités quotidiennes de lecture et d'art dans la
salle de jeux ou au chevet de I'enfant ; donner
acces au jeu pour atteindre les objectifs de
développement ; aider les enfants a maitriser
et a faire face a leurs angoisses et émotions ;
avoir recours au jeu afin de préparer les enfants

93



aux procédures hospitaliéres ; soutenir les
familles, les freres et sceurs ; contribuer aux
avis cliniques par le biais des observations axées
sur le jeu ; enseigner la valeur du jeu a I'enfant
malade ; encourager le développement des
liens d'amitié des groupes-pairs ; organiser des
fétes et des événements spéciaux.

Psychologue (clinicien)

L'équipe d'encadrement de la drépanocytose
peut inclure un psychologue clinicien, un
spécialiste qui peut aider les enfants a
appréhender leurs pensées, émotions et
comportements, par exemple a gérer la
douleur et autres symptomes, I'énurésie
nocturne ou une grande crainte des piqgQres.
lls peuvent également étudier la capacité
d'apprentissage de I'enfant, surtout s'il a eu
un AVC ou n’a pas d'aussi bonnes notes que
d’habitude a I'école. Le psychologue clipici
peut faire des analyses spécifiques (éfali
neuropsychologique) pour aider a déte
si I'enfant doit étre orienté vers | chologue

scolaire rattaché a son école. S
Psychopédagogue
u@spécialiste

ultés de scolarisation
s'occupent d’enfants

Un psychopédag
d’enfants ayant
et d'appreny
recommg arvtes instituteurs,

les psy s cliniciens et autres
profAEMnels. Ils feront une évaluation

ps ogique et peuvent recommander

un soutien scolaire supplémentaire ou une
éducation spécialisée, si I'enfant en a besoin.

Services sanitaires de I'école

Une fois que votre enfant sera scolarisé, vous
verrez de moins en moins le visiteur sanitaire
et dans la plupart des secteurs, vous ne le
verrez pas du tout. Le développement et la
surveillance sanitaires de votre enfant seront

assurés par l'infirmiére et le docteur de I'école.
lls continueront a voir votre enfant au cours
de ses années de scolarité et a garder un
dossier sur sa santé, tels que ses vaccinations

et son développement, y compris Ig
informations recueillies depuis s % ce.
Linfirmiére et le docteur s e fleyvent vous
aider a expliquer I'état ant aux
professeurs ; ils peuvet égaleent aider a

les éclairer au sujet de la anocytose et la
maniére de mieux &§er votre enfant a I'école.

nne ou conseillere
ose

es sanitaires disposent
d |m‘ es spécialisées, parfois appelés
Jeres. Ce sont des infirmiéres, des
s-femmes et des visiteurs sanitaires qui ont
ne formation supplémentaire pour s'occuper
e personnes drépanocytaires et autres
troubles génétiques affectant I’némoglobine.
Linfirmiére spécialisée a également une
formation en conseil génétique et peut
conseiller sur les risques d'avoir un autre enfant
drépanocytaire. Ces spécialistes peuvent étre
basés auprés d'un centre de drépanocytose et
de thalassémie, une clinique communautaire,
un centre de santé, un cabinet médical ou a
I'hopital. (Voir pages 102 a 106).

Travailleur social

Les travailleurs sociaux aident les familles

a apprendre a faire face a une maladie au
sein de la famille. Un travailleur social peut
offrir aux familles des conseils sanitaires et
sociaux, y compris ceux relatifs au logement,
a la prévention de la mauvaise santé, aux
soins auto-administrés, a appréhender la
maladie au sein de la famille, a I'aide sociale
et aux prestations versées. Il assiste les
familles en leur offrant un soutien pour les
aider a prévenir ou résoudre les problemes
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individuels ou familiaux. Certains centres
de drépanocytose et thalassémie disposent
de travailleurs sociaux spécialisés au sein de
leur équipe, qui travaillent avec les parents
d’enfants drépanocytaires et des patients
adultes.

Le role des centres de
drépanocytose et de
thalassémie

Grace aux efforts des personnes atteintes
de drépanocytose, des parents, des
travailleurs sanitaires et autres, le premier
centre a été mis en place a Brent en 1979.
De nombreux autres centres ont été ouverts
depuis et ils fournissent des services aux
personnes atteintes et ceux «en risque» de
drépanocytose, ainsi que de thalassémie,
G6PD et de troubles associés. Pour une |t
de centres et de services au Royaume-Uni,
les pages 102 a 106.

La plupart des centres appartie@gt

financés par le service nation nté (NHS).
Certains sont financés et jointement
par le NHS, I'autorité I ne
organisation bénévoldloce. Plusieurs de ces

centres font p wnctionnent étroitement
avec le ser K tologie de I'hopital.

C€s centres sont tenus et

s infirmiéres ou des conseilléres
spécialisées qui ont de nombreuses années
d’expérience dans ce domaine ainsi qu‘en
obstétrique et aussi en tant que visiteuses de
santé. Tout ce personnel a eu une formation
de spécialistes dans les soins et la gestion des
personnes avec la drépanocytose et conditions
connexes.

L'équipe de professionnels d'un centre varie
mais souvent inclut:

e des infirmieres spécialisées

des médecins (habituellement un

hématologue)

e des travailleurs sociaux

e des psychologues
Les services offerts incluent :
e Dépistage et conseil genetl

e Conseil de santé

attelntes de
lassémie et troubles

e Soutien au

@)rmations sur les groupes de soutien et
@ organisations bénévoles

e Conseil de logement
e Conseil des services sociaux
e Conseil des prestations sociales

e Activités de promotion sanitaire par le biais
de dépliants, affiches, bandes vidéo et
audio, DVD, CD et autres matériels

e Formation et éducation des professionnels
et non-professionnels de la santé

e Publication des directives, livres et autres
ressources pour des professionnels et
grand public

e Influence sur les décideurs politiques
(par exemple les ministres de la santé du
gouvernement)

IIs veillent également sur I'efficacité des
services attribués aux personnes ayant ou

«en risque» d'avoir la drépanocytose et les
conditions connexes en s'assurant qu’elles ont




les soins et accés aux services appropriés a
I'hopital et au sein de la communauté.

S'il n"y pas de centre ou service spécialisés
dans votre région, contactez le centre le
plus proche de chez vous (voir page 102) ou
I"'une des associations (voir page 107) en vue
d’obtenir des conseils sur la facon d’accéder
a ces services. Il n"y a aucun cadre strict pour
dispenser du conseil ou I'information aux
personnes.

Organismes de bénévoles

Groupes locaux de soutien

Les centres et les hopitaux de drépanocytose
qui assurent les soins aux personnes atteintes
de la maladie peuvent disposer de groupes

de soutien aux patients. lls sont composés@

parents, enfants, jeunes, adultes, me
de famille et amis des personnes ave@
drépanocytose. Certains professionnels

sanitaires ineteressés et sociaux oNNgouvent

invités a offrir leur soutien, s aire. Pour
savoir s'il y a un groupe e secteur,
inicienne,

parlez-en a votre infir
visiteur de santé, \/e®f social ou docteur

Ou encore entrez tact avec une des
association n s nationales.

| associations non-

eMtales disposées a aider

iller les personnes atteintes de

la drépanocytose. Le but principal de

ces associations est de promouvoir une
sensibilisation nationale sur la maladie,
d’influencer les preneurs et les fournisseurs
de services sanitaires et sociaux ainsi que les
prestataires sociaux qui achétent ou fournissent
des services pour leur communauté locale.
Elles influencent également ceux qui vous
prétent des soins ainsi qu’a votre enfant : par

exemple les hopitaux, médecins généralistes,
dentistes, prestataires sanitaires et sociaux.

Les organismes bénévoles font ceci afin
d’apporter un changement positif dans la prise

en charge et I'aide apportée aux ingigdus
affectés et leurs familles.
Certaines organismes bénéyq

aux patients pendant qu/ hopital ou
les aident a se réinstall§gr Qua™ils rentrent

chez eux. lls aident les nof€aux parents a
rentrer en contact 8gc d'autres parents qui

ont plus d'expé s'occuper d'un enfant

s rfnglent visite

avec la dr se. Certains emmeénent
des enfa yage de loisirs et organisent
des éxfnd&ents divertissants telles que les

céjf ns de Noél pour les enfants et
@ses en vue de collecte de fonds. Les
ctifs de chaque organisation changent a
niveau local.

Organisme de recherche pour la

drépanocytose (Organisation for
Sickle Cell Anaemia Research ou

OSCAR de son sigle anglais)

Ce fut est la premiére organisation bénévole,
établie en 1975 par un groupe de parents et
de personnes atteintes de drépanocytose. Son
but initial était d'aider a récolter des fonds
pour trouver un reméde a la drépanocytose.
Bien que I'OSCAR national n'existe plus,

il existe des OSCAR locaux fonctionnant

dans tout le pays : OSCAR Bristol, OSCAR
Birmingham, et d'autres.

Les membres de I'organisation offrent de
I'aide aux parents, individus et familles. En cas
de necessité, ils rendent visite aux personnes
a I'hopital ou a la maison. En cas de nécessité,
ils agissent au nom et en tant que porte-
parole des individus et familles s'assurant
qu'ils ont un accés juste et équitable aux
services sanitaires et sociaux.




La Société de drépanocytose
(Sickle Cell Society ou SCS de son
sigle anglais)

La Société de drépanocytose (SCS) a été
établie en 1979 par un groupe d’adultes
atteints par la maladie, de parents,
responsables et professionnels sanitaires et
sociaux. Leur but initial est d'aider a améliorer
les normes sanitaires et sociales des soins
fournis au nombre de plus en plus important
des personnes atteintes de la drépanocytose
au Royaume-Uni. Le second but est d'éduquer
les professionnels sanitaires et sociaux sur

la facon de s'occuper de leurs patients
efficacement.

La Société de drépanocytose (SCS) est
maintenant la seule organisation nationale de

La Société de thalassémie du
Royaume-Uni (United Kingdom
Thalassaemia Society ou UKTS de
son sigle anglais)

celles a risque de thalassémie.

C’est une organisation nationale qui

conseils et soutien aux personnes % t
Adhésion aupres de§o ggsmes
bénévoles

'adhésion a toutesy@&ociations est

ouverte aux pers, teintes de la
drépanocytose, familles, amis, aux

aires et sociaux ainsi qu‘au
public qu
favgri

ite offrir leur soutien en
ces groupes, les familles

tivité de I'organisation.

bénévoles au Royaume-Uni, elle a affecté des )
. L i ) nformées sur tous les nouveaux
dirigeants régionaux dans différentes parties
v

du pays en vue d'apporter leur soutien a
population locale. lls organisent égalemen

des conférences de patients/soignanipeggin
d'aider les clients a acquérir des ¢ %nces
sur les évolutions cliniques et ¢is e
politiques sanitaires et soci euvent
affecter les services qyi Iiwfoumis.

La Société de drépan (SCS) influence

les décideurs i
prestataire 9&
de protegli idle et fonds d’'éducation

et sociaux. Elle dispose

ayant deMN§ifficultés financiéres. La société
organise des vacances d'été pour les enfants
drépanocytaires une fois par an. Pour les
familles ayant besoin d'aide supplémentaire
ou passant par une période difficile, ils ont mis
en place un dispositif unique qui permet aux
parents d'avoir recours a des soins de répit,
destinés a leur enfant malade. Un tel systéme
représente souvent un grand avantage pour
tous les membres de la famille.

oppements et la recherche.

L'adhésion est un moyen pour les individus
et familles affectés de comprendre comment
influencer les soins qui leur sont donnés et
leur permettre d'avoir une voix collective,
normalement plus puissante et efficace que
celle d'un individu isolé.

De nombreux organismes de bénévoles
recoivent beaucoup de support et
d’encouragement de la part de membres
influents de la communauté, y compris des
politiciens et célébrités. Dr. John Sentamu,
archevéque de York et président du groupe
de pilotage NHS de drépanocytose et du
Programme de dépistage de thalassémie,
Trevor Phillips OBE (Order of the British
Empire), évéque Sir Wilfred Wood, Lenny
Henry OBE, comédien, Trevor McDonald
OBE, Floella Benjamin OBE, professeure Sally
C Davies, médecin en chef, Jonathan Gill
(JB), chanteur du boyband JLS et beaucoup
d’autres, sont des amis et/ou les mécénes




d’une association non-gouvernementale de
drépanocytose.

Il existe beaucoup d‘autres groupes

locaux de soutien pour la drépanocytose

et organisations bénévoles. lls offrent
généralement du support a leur communauté
locale. Pour plus d'informations sur ces
organismes, entrez directement en contact
avec eux (adresses a la page 107) ou avec un
des centres de drépanocytose et thalassémie,
énumeérés pages 102 a 106.

Rappelez-vous, il y a de la force a s'exprimer
d’une seule voix. Soutenez votre groupe de
support local et/ou de I'organisation bénévole
et ils seront en mesure de vous aider lorsque
vous en aurez besoin.

d’hémoglobine hérité par celui-ci.

Les anticorps lls sont produits par
I'organisme pour combattre une infection ou
détruire tout ce qui n’est pas reconnu par le

corps : par exemple, des substanc sun
don de sang incompatible.

Anémie Insuffisance de g S
hémoglobine.

Analgésiques Antidoule@gou Calmants de
douleur, par exem aracétamol.

Antipyrétiog édicament donné pour
réduire la @

Crise ique C’est lorsque la moelle
sﬁ sse de produire de nouveaux
s rouges, généralement dG a une
tion virale.

ges ou

Groupe parlementaire multiparti Q
reffe de moelle osseuse (GMO) De

Un développement plus récent est la
formation du groupe parlementaire
multipartite (All Party Parliament
ou APPG de son sigle anglais), g%
I"'honorable révérende Diane
groupe vise a soutenir | rstatutaire et
volontaire afin de s'a @Je des services
efficaces sont poul uxX personnes avec ou
«a risque» de dréganiytose et thalassémie.

Gro

Gl A\e des termes et
jations

L'alloimmunisation Développement
d'anticorps contre tout élément étranger
entrant |'organisme : par exemple, du sang
transfusé qui nest pas compatible.

L'amniocentése Méthode d’examiner

le foetus a l'intérieur de I'utérus. Un petit
échantillon de fluide autour du feetus est
prélevé et examiné afin de déceler le type

la moelle osseuse est prise d'un donneur

et transplantée chez quelqu’un ayant une
maladie, par exemple la drépanocytose ou la
leucémie.

Porteur (voir également gene) Une personne
qui a hérité d'une hémoglobine normale et
une hémoglobine anormale est dite porteuse
ou ayant un trait, par exemple porteur de
cellules falciformes.

Chélation Traitement utilisé pour soustraire
du fer du systéme afin d’empécher qu'il se
dépose dans les organes et les endommage.
Le traitement est habituellement administré si
guelgu’un atteint de drépanocytose recoit des
transfusions sanguines réguliéres.

Crise Terme servant a décrire différentes
complications de la drépanocytose mais
utilisé généralement pour traduire la douleur
provoquée par le blocage des vaisseaux
sanguins, appelé un «épisode douloureux».
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Chromosome C’est une structure en
ficelle qui porte tous les codes génétiques
a I'intérieur du corps ; chaque personne
possede 22 paires de chromosomes non-
sexuels et 1 paire de chromosomes sexuels.

Préléevement des villosités chorioniques
(CVS) Une méthode d'analyser le feetus dans
I'utérus : un petit morceau du chorion (qui
deviendra le placenta) est prélevé et testé
pour connaitre le type d’hémoglobine hérité
par le foetus.

Tomographie informatisée, (CT scan)
Une imagerie prise des tissus dans n‘importe
quelle partie du corps afin de détecter des
dommages, utilisée principalement pour
déceler des dégats au cerveau.

Dactylite C'est une complication impliquant

I'inflammation d’un doigt, de plusieurs doigts @s
|

ou d'autres parties de la main ; un orteil,
plusieurs orteils ou d'autres parties du pi@
C’est souvent le premier signe qu’un gofan

la drépanocytose. Plus courant ch 3
mais cela peut se produire chez
plus agés. Rarement vu che es.
Desferrioxamine Mg i@tilisé pour
aider le corps a se dé r de |'exces de
fer, généralemegt orsqu’un enfant a

un traitemem\' nStusion sanguine a long
terme. \

Gouteg- te Le liquide est lentement
passé dare corps par un petit tube en
plastique. Voir aussi intraveineuse.

Enurésie Incontinence urinaire.
Epistaxis Saignement du nez.

Prélevement de sang foetal (Fetal
blood sampling ou FBS) Une méthode de
depistage du foetus dans |'utérus, un petit

échantillon de sang est prélevé du cordon et
testé pour déterminer le type d’hémoglobine
que le bébé a hérité de ses parents.

Foetus Le bébé qui se développe dans 'utérus
avant qu'il naisse.

Gene Les génes sont disposés co
des escaliers sur les chromoso
déterminent la constitutio
personne : par exemple, siquiiige’un sera
grand ou petit, noir oudlanc # s'il ou elle
héritera d'une cellul rme de ses

parents.
Qrésence de sang dans

ine (Hb) Pigment dans les
ouges qui permet aux cellules de
orter I'oxygéne des poumons a toutes
rties du corps et qui garde I'organisme
vant.

Hématurie
["urine.

Hémoglobine électrophorése Un

test sanguin pour déterminer le type
d’hémoglobine qu’une personne a hérité de
ses parents.

Type d’hémoglobine Le type d’
hémoglobine herite de tous les deux parents,
il est determiné par les génes.

Anémie hémolytique Le type d’anémie dans
la drépanocytose manifestée par une rupture
rapide et excessive de globules rouges.
Différent de I'insuffisance en fer.

Hépatite Une infection virale du foie.

Fécondation in vitro (FIV) La fécondation
d’un ovule par un spermatozoide a I'extérieur
du corps. Des enfants nés de cette facon
sont parfois désignés sous le nom de «bébés
éprouvettes».
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Intraveineuse Cela veut dire «par la veine».
Le fluide ou le médicament peut étre donné
par une veine. Lorsqu’un petit tube est laissé
dans la veine afin de faire passer des liquides,
cela s'appelle «le goutte-a-goutte» parce que
le fluide s'écoule lentement dans la veine.

Ictére Pigmentation jaunatre de la peau
ou des yeux causée par une dégradation
excessive des globules rouges et de la
production de bilirubine.

Paludisme Une maladie que I'on rencontre
souvent dans les pays tropicaux, transmise par
certains moustiques. Elle peut étre mortelle
chez les personnes avec une hémoglobine
normale et les drépanocytaires.

Imagerie par résonance magnétique (IRM)
scanne des photos prises de n‘importe quelle

partie du corps pour examiner les tissus ou@

organes éventuels endommagés.
Opiacés Les médicaments faits a partir
de la graine de pavot a opium, &

pour soulager la douleur : par
morphine. Les médicame

ple la
és sont tres
utiles pour soulager Ies% s modérées
a sévere et sont U} iﬁ précaution afin
de soulager effic t les douleurs liées
a la drépan peuvent créer une

dépendan@ SN s8nt consommeés de maniere
i r& r exemple & titre récréatif.

lite Il s'agit d'une infection des os.

Analgésie contrélée par le patient (ACP)
Une petite pompe est utilisée pour administrer
des médicaments antidouleur dans le corps,
généralement par une veine. Le médicament
est envoyé en continu par le biais d'une
pompe ACP ; lorsqu’il faut davantage
soulager la douleur, le patient appuie sur

un bouton, permettant une petite dose
spécifique de médicament a pénétrer dans le

corps. Ceci permet a I'enfant de participer a
controéler sa douleur efficacement.

Diagnostic génétique de pré-implantation
(DGP) Méthode de fécondation in vitro pour

permettre a un couple d'avoir un t sans
une condition génétique nom e
I'anémie de cellule falciforrpe’ ‘une
femme est fécondé ave | d'un
homme dans un labor§olje. Welques jours
plus tard I'ceuf en croissarfg est examiné pour
la condition généti&et s'il ne I'a pas, I'ceuf
fécondé est pla I'utérus de la femme
dans I’esp@ viendra un bébé.
Diagngei natal (DPN) Maniere

d'e evun faetus dans I'utérus.

jme Une douloureuse érection
ontaire et persistante du pénis causée
ar la falciformation des globules rouges
loquant les vaisseaux sanguins dans le pénis
et arrétant la circulation sanguine.

Pompe Un dispositif qui envoie le
médicament dans le corps. Par exemple, il
est utilisé pour I'administration de Desferal et
d'autres calmants.

Globule rouge La partie du sang qui sert
d'entrep6t a I’hémoglobine. L'hémoglobine
transporte I'oxygene a travers le corps et le
maintient vivant.

Dépistage Un test effectué sur une large
population afin de voir si une personne
souffre d'un trouble particulier ou qu'il en
est porteur.

Séquestration Piege et accumulation de sang
au sein d'un organe, par exemple la rate ou
le foie.

La faucille est un outil cultivateur avec une
lame incurvée ; utilisée de par le passé pour le
découpage du blé et autres récoltes, elle est
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toujours employée dans beaucoup de pays

en voie de développement pour dégager la
végétation. Le terme est employé pour décrire
la «falciformation» des globules rouges sous
microscope, au lieu d'étre ronds, ces cellules
sont souvent courbées en forme de la faucille

d'un fermier. (LQ
La rate Un petit organe placé du c6té gauche Q

du corps, juste sous la cage thoracique.

Sa fonction est de filtrer le sang et d’aider

a protéger le corps contre les infections,

mais celle-ci peut avoir des difficultés a é

fonctionner correctement parmi les personnes
drépanocytaires.

Splénectomie Une opération d'ablation de

e x@

Trait (voir aussi porteur) Porteur d'une

condition génétique : par exemple, le géne de Q
cellules falciformes. Les personnes avec | @

de cellules falciformes (ou porteurs) n‘on

de maladie ; ils n‘ont donc aucun symgptomer
Echographie Doppler transcran e
(TCD) Une imagerie particulie voir
comment le sang circule p Varsseaux
sanguins dans le cerveg

Vaso-occlusion Bloc es vaisseaux
sanguins par I%: es rouges falciformes

qui circulerg® nt dans une partie du
corps omgque une douleur faible a
grav ente la cause la plus fréquente

de douleMde la drépanocytose.
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Adresses utiles

Centres nationaux de
drépanocytose & de
thalassémie & autres
services

Greater London

Barking & Dagenham, Havering
& Redbridge

Haemoglobin Disorders Service

Cedar Centre — Unit Management Office
King George’s Hospital
Barley Lane
Goodmayes

Essex IG3 8YB

Tel: 020 8970 4073
Fax: 020 8970 4073

Brent

Sickle Cell & Thalassae@?’cre

Central Middlesex Hospyg
Acton Lane K
London NW10 7

Tel: 020 8433 052
Fax: OZQ& 1

Websi \ Sickle-thal.nwlh.nhs.uk

en & Islington

Sickle Cell & Thalassaemia Centre
Northern Health Centre

580 Holloway Road

London N7 6LB

Tel: 020 7445 8035 / 8036

Fax: 020 7445 8037

%Q

City & Hackney
Sickle Cell & Thalassaemia Centre

457 Queensbridge Road
Hackney

Croydon (}b

Sickle Cell & Thalgssac¥hia Centre

London E8 3TS

Tel: 020 7683 4570

Fax: 020 7853 6709
316-320 White oad
Croydon R

Tel: 020 8
Fax: 08

:e Cell & Thalassaemia Service

ommunity Services — Ealing
armelita House

21-22 The Mall

Uxbridge Road

London W5 2P)J

Tel: 020 8825 8241

Fax: 020 8825 8755

Hammersmith & Fulham

Sickle & Thalassaemia Service
Richford Gate Primary Care Centre
Richford Street

London W6 7HY

Tel: 020 8237 2980

Fax: 020 8237 29866




Haringey South West London

George Marsh Sickle & Sickle Cell & Thalassaemia Centre
Thalassaemia Centre Balham Health Centre
St Ann'’s Hospital 120 Bedford Hill
St Ann’s Road Balham
Tottenham London SW12 9HP
London N15 3TH Tel: 020 8700 0615 (L
Tel: 020 8442 6230 Fax: 020 8700 0615 Q
Fax: 020 8442 6575
Sutton & Merton
Hounslow Sickle Cell & Thal ia Service
Sickle Cell & Thalassaemia Centre St Helier Hospjta
92 Bath Road Wrythe Lane %
Hounslow TW3 3EL Carshalto
Tel: 020 8630 3363 Surrey S {
Fax: 020 8630 3380 Te 3371/2000

Newham Qham Forest
Sickle Cell & Thalassaemia Centre @c e & Thalassaemia Centre
19-21 High Street South % St James' Health Centre

East Ham St James’ Street
London E6 6EN Q London E17 7P)
Tel: 020 8821 0800 $ Tel: 020 8430 7610

Fax: 020 8821 0808
Outside London

South East Londo

Sickle Cell & Th |a Centre Airedale (West Yorkshire)
Wooden Spo Sickle Cell & Thalassaemia Service
5 Dugard Keighley Health Centre

Kennin Oakworth Road

Lond TH Keighley

Tel: 020 3049 5993 West Yorkshire BD21 1SA
Fax: 020 3049 6069 Tel: 01535 606111




Birmingham Community

Sickle Cell & Thalassaemia Service
Soho Health Centre

247-251 Soho Road

Handsworth

Birmingham B21 9RY

Tel: 0121 545 1655

Fax: 0121 241 6736

Bradford

Sickle Cell & Thalassaemia Services
Manningham Clinic

Lumb Lane

Bradford BD8 7SY

Tel: 01274 730836

Fax: 01274 774880

Bristol
Bristol BS5 ONP
Sickle g Tglassaemia Centre

Sickle Cell & Thalassaemia Centr: @
256 Stapleton Road %
Easton
Tel: 0117 951 2200 Q
Fax: 0117 951 9570
Website: www.brist@rg
Cardiff

r‘x Centre

q¥are

Tel: 07920 471055
Fax: 02920 482674

Coventry

Sickle Cell & Thalassaemia Service
Coventry & Warwickshire Hospital Site
Stoney Stanton Road
Coventry CV1 4FH
Tel: 024 7624 6726

Dudley

cashire & Cumbria

:e Cell & Thalassaemia Service

ith Watson Unit
urnley General Hospital
Casterton Avenue
Burnley BB10 2PQ
Tel: 01282 804487

Essex

Sickle Cell & Thalassaemia Service
St Clements Health Centre

London Road

West Thurrock

Grays Essex RM20 3DR

Tel: 01708 895472

Fax: 01708 895476




Gloucester Liverpool

Sickle Cell & Thalassaemia Service Sickle Cell & Thalassaemia Centre
The Edward Jenner Clinical Unit Abercromby Health Centre
Gloucestershire Royal Hospitals Foundation Grove Street
NHS Trust Liverpool L8 6JJ
Greater Western Road Tel: 0151 708 9370
Gloucester GLT 3NN (L
Tel: 08454 225224 Luton Q
Fax: 08454 225273 Sickle Cell & Thalassaehid Sgrvice
Huddersfield Marsh Farm Health Cef

Purway Close
Sickle Cell & Thalassaemia Service MarshFarm @
Princess Royal Community Health Centre Luton LU3 35@
Greenhead Road Tel: 0158
Huddersfield HD1 4EW Fax: 01 7% 309
Tel: 01484 344321

ter

Leeds & Thalassaemia Centre

Sickle Cell & Thalassaemia Centre 2%xford Road
Chapeltown Health Centre % Manchester M13 9NL
Spencer Place Tel: 0161 274 3322
Leeds LS7 4BB Fax: 0161 273 7490

Tel: 0113 295 1000 §

Fax: 0113 2951018 Milton Keynes

Lei . @ Sickle & Thalassaemia Service
eicestershire K Milton Keynes NHS Trust

Sickle Cell & Th % ia Centre Whalley Drive Clinic

Conduit St Iie@re Whalley Drive Bletchey

Conduit St Milton Keynes MK3 6EN

Leiceste J Tel: 01908 660033

Tel: 009 (Switchboard) Tel: 01908 365501

Tel: 0116 253 8031 (Switchboard)
Fax: 0116 253 1568




Nottingham

Sickle and Thalassaemia Service
The Mary Potter Centre in Hyson Green
Gregory Boulevard

Hyson Green

Nottingham NG7 5HY

Tel: 0115 8838424

Fax: 0115 8838425

Sandwell (West Midlands)

Sickle Cell & Thalassaemia Centre
Haematology Department

Sandwell Healthcare Trust

Lyndon

West Bromwich

West Midlands B71 4HJ

Tel: 0121 553 1831

Scotland (West of Scotland)

Yorkhill Hospital

Glasgow @
Scotland G3 8SJ K

Tel: 0141 201 O
Fax: 0141 2R

N

Q
N

Sheffield

Sickle Cell & Thalassaemia Service

Park Health Centre

190 Duke Street

Sheffield S2 5QQ

Tel: 0114 226 1744

Fax: 0141 226 1742

Sickle Cell & Thalpssac¥hia Service
Newton Health
24-26 Lyo @
Southam %4 OLF
Tel: 0 0 2222
Fax; 900213

)

Southampton

< %ckle Cell & Thalassaemia Service
@ oat Road Clinic
Sickle & Thalassaemia Genetic %
Counselling Service

Ferguson-Smith Centre for Cli i@netics
Regional Genetic Service $

Moat Road

Walsall

West Midlands WS2 2PS

Tel: 01922 775079/ 775084

Wolverhampton

Sickle Cell & Thalassaemia Support
Project

Ground Floor Office

St John’s House

St John's Square

Wolverhampton WV2 4BH

Tel: 01902 444076

Fax: 01902 445322
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Organismes de
bénévoles

Organismes locaux de
bénévoles

Organisme de recherche pour la
drépanocytose (OSCAR)

Les antennes de I'OSCAR offrent une gamme
des services. Une ou deux agences offrent
des soins médico-sociaux et services de
conseil en génétique, du soutien aux patients
hospitalisés et non-hospitalisés.

Toutes les branches stimulent la promotion
sanitaire publique, I'éducation des
professionnels de la santé et grand public et

organisent des campagnes de sensibilisati
mettent en place et distribuent des broc%
des dépliants, des affiches, des vidéos et
d’autres ressources.

OSCAR Birmingham §
22 Regent Place @
Jewellery Quarter K

Birmingham B1 3NJ 6
Tel: 0121 2129%

Fax: 0121 28

arbirmingham.org.uk

Sickle Cell & Thalassaemia Centre
256 Stapleton Road

Easton

Bristol BS5 ONP

Tel: 0117 951 2200

Fax: 0117 951 9570

Website: www.bristoloscar.org

OSCAR Trust Limited
5 Lauderdale house
Gosling Way

London SW9 6JS

Tel: 020 7735 4166

Midlands Sickle Cell & Thal
Society

Handsworth, Birmingham
B21 9PU

Tel: 0121 212 9209@&

8888 2148
20 8881 5204

251-253 Rookery Road ('LQ

S

Sickle Cell Anaemia Research

Foundation (SCARF)
163a Carr Road
Northolt

Middlesex UB5 4R)J

Tel: 020 8248 8316

Sickle Young Stroke Survivors

7th Floor Hannibal House
Elephant and Castle
London SE1 6TE

Tel: 020 7358 4828
Website: www.scyss.org




Sheffield Sickle Cell & Thalassaemia
Foundation (SSCAT)

Syac Business Centre
110-120 The Wicker

Sheffield S3 8JD

Tel: 0114 275 3209

Fax: 0114 279 6870

Email: sscatf1@btconnect.com

Indépendamment des organismes de
volontaires énumérés ci-dessus, il existe
plusieurs groupes locaux de soutien de
patient/parent partout au Royaume-Uni.
Pour découvrir s'il y en a un pres de chez
vous, entrez en contact avec le centre de

drépanocytose et thalassémie de votre secteur

ou les organismes de volontaires énumérés.

Organismes nationaux
de bénévoles

The Sickle Cell society

54 Station Road Q
Harlesden
London NW10 4UA

Tel: 020 8961 7795 @

Fax: 020 89671 83% K
Email: info@sickl
Website:

ecellsociety.org

-
C'est | % ganisation nationale de

dré toSe au Royaume-Uni. Elle travaille
avi responsables régionaux a divers
endroits en Angleterre. Elle met a disposition
une gamme des services, y compris du
matériel éducatif (dépliants, livres, affiches,
vidéos) ; conseil sur la santé, éducation,
emploi, bien-étre, voyage, assurance ;
entretiens/formation sur la santé, pour
professionnels sanitaires et grand public ;
allocations a ceux traversant des difficultés
financiéres ; récompenses d'éducation/

%Q

distinction ; activités de loisirs /vacances
pour des enfants. Elle contribue a la santé
nationale et la prise de décision de politique
et développement sociaux des directives des
soins cliniques.

UK Thalassaemia Society Q
19 The Broadway
Southgate

London N14 6PH (L
Tel: 020 8882 001

Fax: 020 8882
Email: offjc

e-Uni. Elle met a disposition une
des services, y compris du matériel
atif (dépliants, livres, affiches, vidéos) ;
nseil sur la santé, éducation, emploi, bien-
tre, voyage, assurance ; entretiens/formation
sur la santé, pour professionnels sanitaires et
grand public. Elle soutient le développement
et la publication des directives cliniques de
gestion pour la santé et les professionnels
sanitaires. Elle contribue a la santé nationale
et la prise de décision de politique et
développement sociaux.

Centres régionaux de
génétique au Royaume-
Uni

Cette liste de centres génétiques régionaux
(Regional genetic centres ou RGCs en anglais)
est incluse parce que toutes les régions du
Royaume-Uni n'ont pas de centre ou service
de drépanocytose spécialisé. Les RGCs sont
des unités spécialisées souvent au sein des
hopitaux NHS. lIs dispensent informations,
conseils et consultations pour les familles avec
ou « en risque» de n'importe quelle condition




génétigue. lls permettent a I'individu, aux
couples et a la famille d'explorer I'éventualité
d'une condition pouvant se produire au sein
de leur famille. Dans la mesure du possible,
ils expliqguent comment la condition est
héritée, les répercussions sanitaires et sociales
éventuelles si la condition est trouvée chez
un membre de la famille et les options
disponibles a I'individu projetant d'avoir des
enfants.

Les RGCs acceptent généralement des
références uniquement de généralistes,
d’unités de maternité, autres professionnels
de santé et soins et de spécialistes. Toutefois,
les clientes qui ont eu recours au service
auparavant, par exemple au cours d'une
grossesse précédente, sont demandées de
communiquer directement avec le centre de
génétique lors de la planification d'une autre

celle-ci est confirmée.

North West Thames Regional Genetics
Centre

The Kennedy Galton Centre
Northwick Park Hospital
Watford Road

Harrow, Middlesex HA1 3U)J
Tel: 020 7813 8141

South East Thames Reg
Genetics Centre

Paediatric Research Unj
Guy's Tower Block

Guy's Hospita @
St Thomas' S
R

582

Q
N

st Thames Regional
ptics Centre
gtics Centre

grossesse ou aussitdt que possible, des q%@teGeorge’s Hospital

Puisque chaque RGC fonctionne
différemment, cela vaut la peine d
discuter avec votre infirmiere s@ée/
docteur, médecin généralis iteur de

santé, ou d'écrire au Gﬁd prés de
chez vous et leur de e vous envoyer
rvices fournis et

des informatio
comment ayp re@®mmandations.

Xn

Thames Regional Genetics

Great

North
Centre
Institute of Child Health

The Hospital for Sick Children
Great Ormond Street

London WC1N 3JH

Tel: 020 7762 6845/6831/6856

Blackshaw Road
London SW17 0QT
Tel: 020 8725 5297/3343

Diagnostic génétique de pré-
implantation

Fournit le diagnostic génétique de pré-
implantation (DGP) pour I'anémie des cellules
falciformes

Guy's and St Thomas' Centre for
Pre-implantation Genetic Diagnosis Assisted
Conception Unit

4th Floor Thomas Guy House

Guy's Hospital

St Thomas Street

London SE1 9RT

Tel: 020 7811 0504
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Outside London

East Anglia Regional Genetics Service
Department of Clinical Genetics

Box 134

Addenbrooke’s Hospital NHS Trust

Hills Road

Cambridge CB2 2QQ

Northern Region Genetics Service
19/20 Claremont Place
Newcastle-upon-Tyne

NE2 4AA

Regional Cytogenetic Laboratory
Birmingham Heartlands Hospital
Bordsley Green East

Birmingham B9 5ST

Regional Genetics Service
Royal Liverpool Hospital
Prescott Street

Liverpool L7 8XP

West of Scotland Regio Q
Genetics Service

Duncan Guthrie Instit @

of Medical Geneti

Yorkhill

Glasgow J
-

Au onmtacts utiles

An tal Results & Choices (ARC)
73 Charlotte Street

London W1T 4PN

Tel: 020 7631 0285

Website: www.arc-uk.org

L'ARC fournit du soutien aux femmes et
couples faisant le choix d'une grossesse a
risque ; prendre en compte les questions

relatives a un diagnostic prénatal (examiner le
bébé dans I'utérus) ; décider par rapport a une
grossesse affectée ; décider d'interrompre ou
pas une grossesse affectée.

Anthony Nolan Bone Marrov%t
Unit 2-3, Heathgate Place

75 Agincourt Road

London NW3 2NU Q

Tel: 0207 284 1234 (L

Website: Wwvv.an@ynolan.org

Quand un.e dgfpanocytaire doit

He la moelle osseuse, une

gurs de moelle osseuse et peut
trouver un donneur compatible, pas

plement pour ceux ayant la drépanocytose
ais également pour ceux avec d'autres

%Q

conditions génétiques et des conditions
malignes, telle que la leucémie.

African-Caribbean Leukaemia
Trust (ACLT)

Southbridge House,

Southbridge Place Croydon

Surrey CRO 4HA

Tel: 0208 240 4480

Fax: 0208 240 4481

Email: info@aclt.org

Website: www.aclt.org

Cette organisation a été établie par les parents
de Daniel DeGaille, un enfant de race noire
qui a développé la leucémie et ne pouvait pas
trouver de donneur compatible, parce qu'il y
avait peu de personnes noires dans le registre.
Le couple a fait campagne pour encourager
davantage de personnes noires a devenir
donneuses de moelle osseuse, afin que cela
soit possible pour un plus grand nombre de
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personnes noires de trouver une compatibilité
parfaite. lls sont en relation avec la fondation
d'Anthony Nolan et aident a maintenir un
registre national des donneurs de minorité
ethnique.

NHS Sickle Cell and Thalassaemia
Screening Programme

Division of Health and Social

Care Research

King's College London School of Medicine
6th Floor Capital House

42 Weston Street

London SE1 3QD

Tel: 020 7848 6634

Fax: 020 7848 6620

Website: www.sct.screening.nhs.uk

Le programme NHS de dépistage de
drépanocytose et thalassémie a été établi

en Angleterre en 2001. C'est le premier
programme de dépistage anténatal et %
r

nouveau-né mis en place et il vise a aide
les gens a faire des choix éclairés pedd
la grossesse et avant la concepti
vue d’améliorer la santé infa
une identification rapide
; fournir des soins de
accessibles dans tout
promouvoir unége

et prise de

eterre et
compréhension
icMe des troubles et
pistage.

me recueille des données
anonymes sur I'adhésion et la couverture de
son programme de dépistage afin de s'assurer
qu'il est géré avec efficacité et en toute
sécurité.

Lectures utiles et autres
sources d’'nformation

Anie, K and Fotopoulos, C (1998) Coping
with Sickle Cell Disease and Pain: A se /0
Manual for Children London: Breni&§ Il
& Thalassaemia Centre

ISBN: 0 9531902 3 4

Anie, K and Fotopoulos, C¥1
with Sickle Cell Disease {d P

oping
. A self-help
Manual for Adults

ISBN: 0 95319021 E@

halassaemia Screening
e Cell Society 2nd Edition

f gal care
0-9554319-7-2
e downloaded at:
www.sct.screening.nhs.uk

The Brent Sickle Cell & Thalassaemia Centre.
(2013) A day in the life of children with sickle
cell disease. An educational film production by
2Production Creative Media Agency, London.
Further information available at:
www.sickle-thal.nwlh.nhs.uk,
www.sct.screening.nhs.uk and
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Sites web utiles

Brent Sickle Cell & Thalassaemia Centre
website
www.sickle-thal.nwlh.nhs.uk

Genetic Alliance: www.geneticalliance.org
(A consumer organisation with a directory
of support groups catalogued according to
organisation, disease or service)

Health Protection Agency:
www.hpa.org.uk

How stuff works (Life Sciences Section):
www.howstuffworks.com

National Travel Health Network and
Centre (NATHNAC):
www.nathnac.org

NHS Choices:
www.nhs.uk/Pages/homepage.aspx

NHS Antenatal & Newborn Sickle Cel
Thalassaemia Screening Program
www.sct.screening.nhs.uk Q
NW London Sickle Cell &
Managed Clinical Net

sSaemia

Sou \s ickle Cell and Thalassaemia
RNYWW.ststn.co.uk

United Kingdom Thalassaemia Society:
www.ukts.org

Site web pour des conseils sur les

questions d'emploi

www.careerbuilder.com

Annexe 1

Normes nationales relatives aux
soins des enfants drépanocytaires

Les normes et directives cliniques S
soins des enfants drépanocytaffe é
publiées pour la premiere n 7 puis

éditées en 2010 afin d tous les
enfants recoivent le m%om possible la
ils ou vivent. Les nognes Mxquelles chaque
re : si votre enfant

itement, assurez-vous
otre médecin généraliste

hopital devrait ré
n'est pas offert

d’en parle
ou hopj

Pr, xie de pénicilline

% des enfants en bas age devraient

avoir été proposés et prescrits de la
@ pénicilline (ou un antibiotique alternatif)

dés I'age de 3 mois.

i) 99% des enfants en bas age devraient
avoir été proposés et prescrits de la
pénicilline (ou un antibiotique alternatif)
dés I'age de 6 mois.

i) si les parents refusent le traitement
conseillé, cela devrait étre enregistré.

Vaccination pneumococcique

i) 95% devraient recevoir Pneumovax
(vaccination spéciale recommandée aux
enfants drépanocytaires) a I'dge de 2 ans
(entre 24 a 27 mois) et tous les 5 ans par
la suite.

Echographie Doppler transcranienne

i) 90% des enfants ayant la drépanocytose
(précisément la thalassémie HbSS et
HbS/b0) devraient passer des échographies
Doppler transcraniennes annuellement
entre I'dge de 2 a 16 ans.




i) 99 % des centres spécialisés ou I'équipe
spécialisée d’hémoglobinopathie (Specialist
Haemoglobinopathy Team ou SHT en
anglais) est basée, devraient avoir la
capacité d'offrir chaque année une
échographie Doppler transcranienne aux
enfants atteints de drépanocytose.

Modalités de suivi et systéeme sécurité
L'équipe spécialisée d’hémoglobinopathie,
aussi bien que les unités pédiatriques locales,
devraient avoir la responsabilité continue de
tous les enfants drépanocytaires identifiés
par le programme de dépistage nouveau-né,
et devraient maintenir une liste de tous les
enfants dont ils sont responsables.

100% des bébés identifiés doivent

étre enregistrés a I'unité pédiatrique

de I'hopital de soins aigus des I'age de
8 semaines et étre pris en charge par
I'équipe locale d’hémoglobinopathie (Lo
Haemoglobinopathy Team ou LHT en
Cette équipe locale d’hémoglobin

avoir des contacts avec une équi ialisée
d’hémoglobinopathie afin d
gue toutes les complicati d rtantes

peuvent étre contrélé quipe adéquate
de professionnels de , au centre de
spécialistes et ceN-Cl offre a I'enfant un

examen a nté.

Tous les LHT devraient avoir en place
des dis ifs de suivi fiables, capables
d’identifier et suivre n'importe quel enfant qui
ne se rend pas a ses rendez-vous a I'hdpital.
lls devraient également avoir les possibilités
de repérer les enfants qui ont déménagé

hors du secteur afin de prendre des mesures
nécessaires de transfert.

(N.B. : c’est la raison pour laquelle les
infirmieres d’hépitaux et docteurs s’efforcent
de contacter les parents quand un enfant

manque un seul rendez-vous en clinique
externe. Il est trés important que les parents
annulent tout rendez-vous non souhaité et en
prennent un autre).

Collecte de données

(i) 95 % des données anonymes é@

drépanocytaires agés de m
mme

doivent étre transmises
NHS de dépistage de d ytose et
thalassémie. L’mfor tion ¥ransmise

ne pourra pas cq, es détails
personnels de #t, par conséquent le
consente n parent ou gardien n’est
pas req

i) 90
& cytose, dont les parents ont requ
N ¥rmation sur le Registre National

émoglobinopathie (drépanocytose &

@ tRalassémie) enregistré sous le sigleNHR

(National Health Register) et qui ont donné
leur consentement pour que les détails

de leur enfant apparaissent sur le NHR,
devraient voir ces informations sur le
registre dés la fin 2010.

Pour visualiser I'intégralité des normes
sanitaires nationales pour les enfants
drépanocytaires, veuillez visiter le site :
www.sct.screening.nhs.uk/
standardsandguidelines
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Index Page
A ...............................
Acide folique 1§ )

Admission a I'hopital

Adresses —utiles

Adolescence

Amniocentése

Amygdales

Anémie

Analgésiques ‘Q 42

Assurance @
—voyage @

— santé/vie

R\
éVC @Q

\
Calculs biliaires J

Centres de drépanocytose et §m

Centres de génétique (ré@
(La) chaleur et le froid

Contact &gJe Médecin généraliste et la clinique de I'hopital

CrehANY
@ drépanocytose)

D

Dactylite (syndréme de la main ou du pied)

Déshydratation (hydratation insuffisante)

Desferrioxamine (Desferal)

(Centres) de dépistage

Diagnostic génétique de pré-implantation (DPI)

Diagnostic prénatal (DPN)
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Douleur
— effet de la drépanocytose 1
— crise de douleur drépanocytaire 1

— gestion de la douleur (a domicile)

4
— gestion de la douleur (a I'hopital) (LQO

N

Drépanocytose Q

— porteur (trait) . (L R 15
— crise L J 1727
— maladie & - 14
— douleur @ - 19

— trait et autres traits Q - 16
Droits sociaux @ S 76
: &
Ecole et scolarité Q 1
Emotions @ S
— relations familiales 6 - 6727
— soutien pendant la grossesse - 7717
Enurésie nocturne (pipi au lit) Q - 1§
Enurésie (incontinence uring - 1§

Evolution de la drép no{ 54
F

Fécondation | IO ) 80
Fer \K

— Sugch 54
— suppleMents - 272'
Fievre S
— vérification - 46
—ce qu'il faut faire - 4'1'
— obtenir I'aide médicale en cas d'urgence . 4é

Fluides (I'eau)
— importance des 23
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G

Gardes d'enfants et autres soignants
Glossaire des termes
Grossesse

— futures naissances

— examiner le bébé a venir
Guide pratique

H

Harmattan

Hérédité (hémoglobine)
Hydroxyurée

|

Ictere

Incontinence urinaire (énurésie) %@

28

Q
>
(L 78
11

33

\Q S 2
&

Infections 23
Infection des voies respiratoire: rome thoracique - 45
Infections $ - 2737
M
Malaria/paludis K@ 7177,371
Maux de téte 6 : 25
Médica‘n&@outine 26
Megi NN )
3 42
Mythes 83
Myths 8737
N
Normes nationales : 1 1727
(o)
Opérations (chirurgie) 5737
Organismes de volontaires 10:7:
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Os

— nécrose avasculaire

— infection (ostéomyélite)

— greffe de la moelle

P

Parents qui travaillent

Perfusions intraveineuses (goutte-a-goutte)
(Le) personnel sanitaire et social
Prélevement de villosités chorioniques
Problémes des yeux

Probléemes médicaux

Pénicilline

Priapisme (érection douloureuse du péni @
Q

Questions pratiques

(Les) questions que les parents aNdent souvent
R

Radiographies E @

Rate

- agrandiss‘er@
— séquest opérations

taire et nutrition

7,

Religion
— et régime alimentaire

— étre transfuse(e)

— et le traitement de mon enfant
— et les actes de sorcellerie

S

Sang

Progres scolaires \@

57
18
45
20
22
53

86
85
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— tests et leur interprétation 56
— transfusions 51

Scanner — IRM et balayage CT Q

Services sociaux o 7 70
Sites web . Q(L : 1 1727
Soins médicaux et infirmiers (L 43
Syndrome de la main ou du pied (voir dactylite) 7 . 1%
T )
Tabous Q - 6727
Test de I'hnémoglobine - 56
Tests (sanguins et autres) @ -

Thérapie du géne \@ - 56
Thermomeétres Q - 46
: 2

Urgences médicales % - 4é
\'

Vaccinations § S
—enfance 26 - 26
— autres \@ - 26

Vaccinations/im ions

fs{@v' e 26

—autr \ e 2§
32

Vitanmthes - 2727

Voyage S 3717
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Notes et numéros d hone importants

S
N

o /

Conception & réalisation par : Straightedge Design www.straightedge.co.uk
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