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Perception et représentations de la drépanocytose :
enquéte auprées de 26 familles suivies au CHU de Bordeaux

Résumeé

Objectifs : La perception d’'une maladie chronique par le patient et son entourage influence le
vécu psychologique de celle-ci et I'adhésion aux soins. Cette thése se propose d’étudier la
perception de la drépanocytose, ses représentations et leurs liens avec I'observance.
Méthodes : Nous avons adapté I'lliness Perception Questionnaire joint a une échelle
d’évaluation de I'observance au cas particulier de la drépanocytose. Nous avons étudié la
relation de cette perception avec les facteurs de migration, de dépression et de gravité de la
maladie au sein d’'une population de 26 familles suivies pour drépanocytose a I'H6pital des
Enfants de Bordeaux. Une analyse qualitative des entretiens avec les familles ainsi que
I'‘étude d'autoportraits en période de crise douloureuse réalisés par des enfants
drépanocytaires ont été associées a cette recherche.

Résultats : Une symptomatologie dépressive ou l'existence de critéres de gravité semblent
avoir une influence négative sur la perception de la drépanocytose. La migration a une
influence hétérogene sur cette perception avec certains aspects positifs. Concernant les
causes percues de la maladie et les thérapeutiques employées, les modéles traditionnels et
biomédicaux coexistent dans la majorité des cas. Le retentissement émotionnel et
psychologique de la maladie chez les enfants est majeur mais il est souvent sous-estimé par
les parents. Les conséquences sur la vie sociale de toute la famille sont notables.

Conclusion : La rencontre et le besoin d’échanges avec d’autres familles atteintes semblent
essentiels pour pallier au sentiment d’isolement. Des groupes de parole et d’éducation
thérapeutique permettraient de faciliter les relations familles-soignants et de dépister

d’éventuelles difficultés psychologiques chez les enfants.
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Perception and representations of sickle-cell disease: a survey among
26 families in the Children’s Hospital of Bordeaux, France

Summary

Background: The perception of a chronic illness by the patient and his family influences
psychological issues and treatment adherence. The aim of this research is to study sickle-
cell disease perception, its associated representations and their relation to treatment
adherence.

Methods: We adapted the lliness Perception Questionnaire to sickle-cell disease associated
with an adherence scale and studied its relationship with migration, depression and disease
severity in a population of 26 families followed-up in the Children's Hospital of Bordeaux,
France. A qualitative analysis of families’ interviews and the study of self-portraits in painful
episodes, drawn by sickle-cell children, have also been described.

Results: Depression and disease severity may have a negative influence upon the illness
perception whereas migration has an heterogeneous influence upon it with some positive
aspects. In the majority of cases, traditional and biomedical models co-exist in understanding
the illness and its treatment. The emotional and psychological impact due to the disease is
important for children but seems often underestimated by their parents. The consequences
on the social life of the whole family are notable.

Conclusion: Family meetings and exchanges between patients seem essential to overcome
the feeling of isolation. Support and educative groups could facilitate relationships between

family and caregivers and identify potential psychological difficulties among children.
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Il est malade qu'il nous écrit... J'veux bien ! Moi aussi je suis malade ! Qu’est-

ce que ca veut dire malade ?

L.F. Céline, 1932 — Le voyage au bout de la nuit
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INTRODUCTION

La drépanocytose est la maladie génétique la plus fréquente au monde affectant plus de
300 000 nouveaux-nés chaque année. Pourtant, elle est toujours considérée comme une
maladie orpheline. Elle est particulierement répandue en Afrique subsaharienne du fait de la
protection relative contre le paludisme qu’elle confere aux porteurs sains. Les migrations
historiques ou plus récentes modifient progressivement sa répartition a travers le monde.
Les disparités de prise en charge médicale entre le monde occidental et les pays en voie en
développement sont responsables de grandes inégalités de mortalité et de morbidité face a

cette maladie.

Le mot drépanocytose vient du grec drepanon qui signifie « faucille », désignant la forme
gque prennent les globules rouges des malades dans certaines circonstances et responsable
des deux principaux signes de la maladie : anémie et douleurs liées a I'obstruction des petits
vaisseaux. Les manifestations de la maladie et ses causes sont percues de fagon différente
par le corps médical, par le malade et par son entourage. Ayant été personnellement
confrontée a des difficultés de communication avec des familles de patients drépanocytaires
dans ma pratique médicale outremer, je me suis interrogée sur les raisons et les moyens de

les minimiser.

Cette étude se propose de répondre a la question suivante : comment la drépanocytose
est-elle percue dans les familles atteintes et quelle est I'influence de cette perception sur
I'adhésion aux soins ? Dans le cas de la drépanocytose, cette perception serait modulée par
divers facteurs : le contexte familial et sa relation avec le pays d'origine, la migration et la
stigmatisation percue de la part de I'entourage envers les malades, ainsi que I'existence de
complications graves et de symptdomes dépressifs associés. La recherche porte donc sur

une évaluation de ces facteurs, ainsi que de I'observance thérapeutique.

10



Nous étudierons dans une premiere partie les différentes représentations de la
drépanocytose dans ses aspects historiqgues, physiopathologiques, cliniques et
thérapeutiques. Puis nous décrirons les moyens utilisés pour évaluer sa perception chez les
enfants drépanocytaires suivis au CHU de Bordeaux et chez leurs parents. Afin de rendre
compte de I'expérience des malades drépanocytaires et de leur famille, nous citerons des
extraits d’entretiens et nous analyserons des dessins réalisés par les enfants sur la
drépanocytose. La discussion portera sur I'analyse des résultats et sur un éventuel projet

d’éducation thérapeutique et/ou de communication autour de la maladie.
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|. LA DREPANOCYTOSE : REPRESENTATIONS
MEDICALES ET PROFANES

A. Répartition mondiale de la drépanocytose

Les derniers chiffres de I'Organisation Mondiale de la Santé, publies en 2006 [1],
faisaient état de 5 % de la population mondiale porteuse d’'une hémoglobinopathie, dont
environ 2,9% porteuse d'une mutation drépanocytaire, soit 120 millions de personnes [2]. Il
s’agit de la premiere maladie génétique au monde. Cette répartition n’est pas liée au hasard

mais a des éléments génétiques et historiques particuliers.

1. Historique : une maladie racialisée ?

La drépanocytose serait « une maladie de Noirs ». Il s’agit de I'un des stéréotypes les
plus fréquents au sujet de cette affection. Pour comprendre l'origine de cette idée, il faut

contextualiser I'histoire de la découverte de la drépanocytose [3].

En 1910, le Dr Herrick [4] aux Etats-Unis repére la présence de globules rouges
falciformes dans le sang d'un malade antillais souffrant d’anémie chronique. Cette
découverte intervient peu de temps apres la découverte des groupes sanguins ABO (1900),
a un moment ou les caractéeres biologiques commencent a prendre le relais des caractéres

anatomiques dans la typologie humaine, avant la remise en question de la notion de race.

Les premiers dépistages du trait drépanocytaire en Afrique sont publiés a partir de 1944
dans le contexte de la médecine coloniale, dont les axes de recherche se concentrent sur la
« pathologie exotique » qui n'intéresse que trées peu les médecins de la métropole. Le Dr
Hermann Lehmann [5], médecin militaire britannique propose linterprétation suivante aux
résultats des dépistages au sein des différentes populations (1949) : le géne S serait une

caractéristique noire et le métissage avec des non-Africains expliquerait les zones de
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Partie | — A : Répartition mondiale de la drépanocytose

répartition plus faibles de la maladie. Cette interprétation correspond bien a l'idéologie
dominante: les «négres» seraient porteurs de tares dont le résultat serait la
dégénérescence de leur race et le métissage serait dangereux pour les Blancs. Des études
ultérieures (1951-53) montrant la présence du géene S au Moyen Orient dans une population
arabo-juive [6] et son absence en Afrique du Sud chez « d’authentiques négres » [7] posent
des problemes politiques aux Blancs imposant I'apartheid car elles ne trouvent pas

d’explications raciales.

Ce n’est qu’en 1958 que le Dr Livingstone, généticien ameéricain, fait 'hypothése que les
hétérozygotes (porteurs sains de l'allele malade) ont un avantage sélectif en milieu palustre,
ce qui permet de relativiser la question des origines de la maladie, limitée jusqu’alors a la
guestion de la race noire [8]. La forte prévalence en zone impaludée s’explique par une
protection relative des porteurs du trait drépanocytaire contre la malaria, alors que la

mortalité reste précoce pour les homozygotes, décédant dans la petite enfance (carte 1).

B Paludisme

I Risque faible de paludisme

Carte 1 : Répartition mondiale du paludisme
Source : d’aprés les données de 'OMS, 2009 [9]

La « tare » drépanocytaire devient alors un facteur adaptatif particulierement intéressant

en zone d’endémie palustre. Le stéréotype de la drépanocytose comme une « maladie de
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Partie | — A : Répartition mondiale de la drépanocytose

Noirs » reste néanmoins répandu chez les malades comme chez les soignants, ce qui n'est

pas sans poser parfois des problemes de stigmatisation raciale dans un contexte de soins.

2. Epidémiologie et migrations

Jusqu'au milieu du XX° siécle, la répartition de la drépanocytose se limite pratiqguement
aux zones impaludées et aux pays qui ont connu un important afflux d’esclaves d’origine
africaine entre le XVII® et le XIX® siécles, les Caraibes, les Etats-Unis et le nord-est du Brésil

(carte 2).

,"/ :
B ' 7 /‘8\] /
[ Fréquence faible (0,5 & 10% de prévalence de o
la mutation) o
B Ceinture sicklémique (25 & 50% de prévalence)w, ~

Carte 2 : Répartition de I'HbS dans le monde
d’'apres Kéclard et al., 2004 : 82 [10]

Pendant deux siécles, des millions d'esclaves seront déportés pour travailler dans les
plantations sucriéres de ces régions, aux Antilles et aux Amériques et la population actuelle

de ces régions est le résultat d’'un important métissage [10].

Les migrations des esclaves d'origine africaine et leurs destinations aux Antilles et en
Amérique sont représentées sur la carte 3 (les migrations s’échelonnent sur la période du

XVII® au XIX® siécle).
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Partie | — A : Répartition mondiale de la drépanocytose

Destination des esclaves africains

Amérique du Nord 427 000

Amérique centrale 224000

Caraibes 4 040 000

Amerique latine 522 000|"

Guyane 531 000

Bresil 3 647 000| [,

Europe 1?5{30{]}“ B Prindpales sources d'esclaves

Carte 3 : Diaspora africaine
d’apres P.D. Curtin, Atlantic slave trade [11]

En Afrique subsaharienne, ou la prévalence mondiale est la plus élevée, 200 000 enfants
drépanocytaires naissent chaque année [1]. Les fréquences de la mutation de I'HbS selon
les pays (Afrique subsaharienne, Moyen Orient et Inde) sont représentées dans le tableau 1.
Au cours des dernieres décennies, la distribution de ces anomalies génétiques a été
considérablement modifiée par d’'importants flux migratoires vers les pays industrialisés. Ces
migrations peuvent étre économiques, politiques ou sanitaires. La drépanocytose est ainsi
devenue une affection fréquente en Europe occidentale, principalement en France et au
Royaume-Uni, anciens pays colonisateurs. Au Royaume-Uni, il y aurait 300 naissances
d’enfants atteints de syndromes drépanocytaires majeurs chaque année [13] tandis qu’en
Allemagne [14], en Belgique et aux Pays-Bas [15] les syndromes drépanocytaires majeurs
restent rares (quelgues centaines de cas répartis dans les pays). En Espagne, au vu du
nombre croissant de migrants d’origine africaine et de cas de drépanocytose diagnostiqués
dans les services de pédiatrie, un dépistage néonatal a été mis en place mais uniqguement

dans deux provinces du pays, dans l'attente de sa généralisation [16].
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Partie | — A : Répartition mondiale de la drépanocytose

Tableau 1: Fréquence de la mutation HbS
Source : Weatherall et Clegg pour 'OMS, 2001 [12]

Pays Fréquence
dela
mutation (%)

Afrique

Nigéria 19-27
Gambie 6-24
Sénégal 5-15
Libéria 1-23
Cote d’lvoire 3-22
Mali 7-29
Ghana 3-22
Bénin 7-29
Niger 5-33
Cameroun 8-34
République centrafricaine 1-21
Gabon 8
République démocratique du Congo 2-0
Angola 4-24
Zambie 6-27
Ouganda 4-30
Tanzanie 10-38
Kenya 2-32
Sierra Leone 16-30

Moyen Orient

Arabie saoudite 1-29
Irak 0-22
Inde

Madras 20
Andhra republic pradesh 17
Madhya pradesh 20
Guijarat 30
Orissa 25

En 2004, sur le territoire francais, on pouvait estimer entre 6 000 et 7000 le nombre de
sujets atteints de syndrome drépanocytaire majeur [2]. En 2007, la drépanocytose est
devenue la maladie génétique la plus fréquente avec une prévalence de 1/2065 naissances,
soit 1/2415 en France métropolitaine [17]. Parmi les nouveaux-nés atteints de syndrome

drépanocytaire majeur recensés depuis le début du dépistage (2000), la grande majorité est
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née en lle-de-France, les autres enfants drépanocytaires sont nés a proximité des grands

centres urbains, principalement dans le Sud du pays [18].

3. Contexte de soins ici et ailleurs, migrations sa nitaires

En Afrique subsaharienne, ou le taux de prévalence de la drépanocytose est le plus
élevé, il n'existe pas de dépistage systématique. Les enfants peuvent naitre et grandir sans
mesures préventives particuliéres [19]. Ceux qui sont porteurs d’un syndrome drépanocytaire
majeur (donc plus sensibles aux infections bactériennes) risquent de décéder dans les
premiéres années de leur vie, généralement du fait de complications infectieuses (liées a
I'absence de programmes vaccinaux étendus et aux difficultés d’acces aux antibiotiques, que
ce soit de facon préventive ou curative) ou d'anémie aigué. Les transfusions, lorsqu’elles
sont possibles, ne sont pas faites dans des conditions optimales de compatibilité ou de
sécurité virologique [19]. L'espérance de vie moyenne sans soins est de 5 ans [1]. La
majorité des déces reste d'origine infectieuse (plus de 50%), anémique par séquestration
splénique ou vaso-occlusive sévere par accident vasculaire cérébral ou syndrome thoracique
aigu [20]. Les recommandations préventives reposent sur des conseils prénuptiaux afin

d’éviter un conjoint porteur du trait drépanocytaire.

En France, de bonnes conditions de vie et une prise en charge réguliére permettent une
réduction importante de la morbidité et de la mortalité. Le dépistage est néonatal depuis
2000 pour les populations a risque. La maladie est prise en charge a 100% par la Sécurité
Sociale. L'antibiothérapie préventive par Oracilline® et les programmes vaccinaux étendus
limitent la survenue d’infections graves, une alimentation équilibrée permet une croissance
staturo-pondérale correcte, les transfusions se font dans des conditions optimales du point
de vue de la compatibilité et de la sécurité virologique, les programmes d'échanges
transfusionnels permettent de limiter la survenue d’AVC lorsque le risque dépisté par
Doppler transcranien devient important, etc. L'espérance de vie d’'un drépanocytaire en
France est d’environ 50 ans [2]. Dans les DOM-TOM, le niveau de soins est équivalent a

celui de la France métropolitaine.
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Pour des motifs politiques, économiques ou parfois pour des raisons médicales, un
certain nombre de familles africaines, lorsque leurs conditions de vie le permettent,
choisissent une migration vers la France, un pays développé dont elles maitrisent
généralement la langue [21]. Les migrations ont des conséquences importantes en termes
de mobilité sur la structure familiale. Selon Doris Bonnet dans « Drépanocytose et ethnicité »
[22] :

(...) les jeunes « immigrés » (ceux qui sont nés en France) ainsi que les jeunes «issus de
limmigration » (ceux qui ne sont pas nés en France), sont soumis a de nombreuses
discontinuités relationnelles et intergénérationnelles. Plusieurs motifs sont a l'origine de cette
situation : la mobilité des parents quelquefois venus en France pour confier leurs enfants a de
la famille afin qu’ils bénéficient de I'accés aux soins mais conduits a retourner dans leur pays
afin de poursuivre une activité professionnelle, I'absence de grands-parents (la plupart des
familles vivent a deux générations alors que les grands-parents ont un réle important dans le
maternage et les soins aux enfants dans le pays d'origine), la circulation entre les deux
continents de certains membres de la fratrie non atteints par la maladie, le départ au pays
durant les congés avec la crainte de l'arrivée d'une crise et d'une hospitalisation en Afrique, ou

encore le renoncement d'un séjour aupres de la famille lorsque ce voyage est considéré

comme trop imprudent par le médecin. (Bonnet, 2004 : 53-54)

L'organisation de la vie familiale et celle de la vie de I'enfant sont ainsi bouleversées par

la maladie. L'événement migratoire est source de vulnérabilité [23] :

Changer d'univers implique la perte brutale d'une langue, d'un systeme de référence, d'un
systeme de codage des perceptions, des sensations et des représentations, en un mot une

acculturation... (Moro, 1994 : 81)

Parfois, les sentiments d’insécurité, de précarité ressentis lors de la migration chez les
populations originaires d’Afrique peuvent étre réactivés au moment de l'annonce de la
maladie quand elle est diagnostiquée en France, synonyme d'une absence de retour
possible et de la nécessité de construire un nouveau chez-soi. La migration a donc des

conséguences importantes sur le vécu de la maladie par le patient et sa famille.
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D'un autre co6té, étant considérée comme une maladie chronique invalidante dont le
retour en Afrique mettrait la vie de la personne en danger, la drépanocytose donne a I'enfant
malade et a sa famille une Iégitimité sociale et politique qu'ils n'auraient peut-étre pas

obtenue autrement. Selon D.Fassin, « le corps peut servir d'instrument politique » [24].

Il existe également une autre forme de vulnérabilité, celle des enfants de migrants. lls
vivent entre deux mondes : celui de la maison ('univers culturel des parents) et celui du
dehors, I'école, et pour les patients drépanocytaires, I'hopital. Certains vont rencontrer des

difficultés a établir des liens entre ces deux mondes et a se construire une identité [25].

En raison de son histoire, des migrations successives qui ont changé sa
répartition a travers le monde, des disparités de niveau de soins selon les zones
géographiques, la drépanocytose peut étre percue de facon différente. De plus,
'événement migratoire est source de vulnérabilité. C’est pourquoi nous
choisirons de nous intéresser au pays d’origine du patient et de sa famille ainsi

gu’a I'existence d’'une migration.
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B. Modeles explicatifs de la maladie : d’ou vient la drépanocytose?

1. Théorie médicale : génétique et biologie molécul  aire

Les maladies peuvent étre expliquées selon différents modeles. Canguilhem [26]
distingue le modele ontologique (I'intrusion d’'un étre malfaisant) correspondant aux maladies
infectieuses et tumorales, et le modéle dynamique (la perte de I'harmonie avec la nature)
convenant aux maladies métaboliques, auto-immunes ou endocriniennes. Le modéle de la
transmission génétique (« erreur » ou « défaut de programmation ») est un modéle explicatif
récent qui peut s’appliquer a la drépanocytose. Il s’agit d’'une maladie génétique de
transmission autosomique récessive, l'allele S étant l'allele malade, l'alléle A étant sain
(figure 1). La mutation est réalisée par la substitution d’'un acide glutamique par une valine
(mutation GAG -> GTG) au niveau du sixieme codon du géene de la globine sur le

chromosome 11 [27].
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Figure 1 : Mode de transmission autosomique récessi f
d’'aprés Labie et al., 2003 : 3 [27]
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L’hémoglobine normale adulte (HbA) est composée de deux chaines globine et de deux
chaines globine. En cas de mutation homozygote SS, 'hnémoglobine anormale HbS se
constitue de deux chaines globine et de deux chaines anormales de globine S ( 2 2%).
Dans sa forme désoxy, a basse tension d’oxygéne, 'HbS polymérise [28,29]. Le polymére
déforme le globule rouge qui devient fragile et rigide, expliquant les deux signes majeurs de

la maladie : anémie et obstruction de la microcirculation comme le montre la figure 2.

LCR : Gy Ay 5 B
5 o —— = e B Chromasome 11
AT Gene p*

i
GTG eodon 6

1(‘
ﬁSGIU+

Chaine de globine °

Vaso-occlusion

Anémie
hémolytique

rouge

Falciformation
déformation
rigidification
fragilisation

Figure 2 : Mécanisme physiopathologique primaire
Source : Labie et al., 2003 : 2 [27]

En plus du génotype homozygote SS, on distingue d’'autres génotypes pouvant réaliser
des syndromes drépanocytaires d’expressions diverses. Les hétérozygoties composites sont
liées & une association de I'HbS a un autre mutant de la chaine de la globine
(hémoglobinoses SC, SD et SO Arab), ou a une thalassémie (S + en cas de synthese
partielle d'HbA, S ° en l'absence de synthese d’HbA). On peut également retrouver la
présence d'HbS associée a une persistance héréditaire de I'hnémoglobine foetale HbF (PHHF)

de forme 2 2, généralement peu symptomatique.
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2. Théories profanes

Il ne s’agit pas ici de faire un catalogue des étiologies culturelles de la drépanocytose. En
regle générale, la théorie médicale est comprise et admise par les patients et celle-ci
coexiste avec d'autres modeéles explicatifs qui ne sont pas forcément « culturels ».
L’explication médicale n’est pas remise en cause mais elle ne permet pas de donner un sens
a la survenue de la maladie (« Pourquoi mon enfant est-il malade ? Et pourquoi lui ? »).
Quelques études en anthropologie de la santé [19,30] se sont intéressées a la

drépanocytose.

Les causes percues different entre sociétés et au sein méme d’'une société mais il est
globalement retrouvé que pour les pays dAfrique centrale (Congo, République
Démocratique du Congo, Centrafrique, Cameroun, Gabon), on peut attribuer la survenue
d'une maladie chronigue a une agression sorciere ou a un esprit malveillant. La
drépanocytose serait vécue comme stigmatisante puisque son origine peut étre imputée a un
chatiment. En Afrique de l'ouest (Sénégal, Mali, Céte d’lvoire, Niger...), elle serait moins
angoissante, le sens de la maladie serait relativisé, les gens s’en remettant a Dieu et & Sa

volonté ou encore au destin.

Une étude menée aux Antilles, a Saint Martin [31], retrouve dans les causes pergues un
sang « qui ne correspond pas », souvent lié a un incident pendant le déroulement de la
grossesse. Le fait qu'un phénomeéne extérieur au cours de la grossesse entraine la maladie
explique pourquoi certains membres de la fratrie peuvent ne pas étre atteints alors qu'ils sont

issus des mémes parents.

En ce qui concerne I'hérédité, la responsabilité des méres serait plus importante que
celle du pére dans la transmission de la drépanocytose [19]. En effet, méme si le pére est
« porteur » de l'alléle malade, c’est la mére qui le transmet : c’est elle qui congoit, porte, met
au monde et nourrit les enfants. Ainsi, le sociologue sénégalais Abdoulaye Bara Diop a
décrit en 1985 [32] la croyance en la responsabilité de la mere dans la transmission du sang

dans son étude sur la famille et les structures de parenté chez les Wolof :
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C’est la notion d’hérédité biologique qui montre le mieux l'idée que les Wolofs se font de la
filiation et, en particulier, I'importance relative qu’ils accordent aux deux lignages. Le cété
maternel transmet non seulement le sang (« derat»), la chair (« soox »), mais aussi le
caractére (« jiko ») et l'intelligence (« xel ») (...) L'enfant est donc, biologiquement le produit de
deux lignages. Physiquement, il dépend de sa meére et de son pére ; mais si, quantitativement,
les apports des deux c6tés peuvent s’équilibrer (d’une part, le sang et la chair, d’autre part, les
os et les nerfs), qualitativement, la branche maternelle I'emporte : la parenté se transmet
essentiellement par le sang; « bokk derat» : expression qui traduit la parenté, veut dire

« avoir le méme sang ». (Diop, 1985 : 19-20)

Le retard de croissance et I'aspect chétif d’'un enfant drépanocytaire peuvent également
mettre en cause la qualité du lait de sa mére [33], c’est elle qui serait malade, qui aurait le
kaikai (étude ethnographique en milieu hausa au Niger). En Céte d’lvoire, il y aurait des
femmes porteuses du trait drépanocytaire stigmatisées voire répudiées par leur mari suite a
de nombreux décés d'enfants ou a la surcharge financiere que constituerait un enfant
malade. Elles en porteraient la culpabilité bien qu’ayant compris le caractére récessif de la

transmission et la « co-responsabilité » du pére [19].

La drépanocytose est une maladie du sang, support privilégié de croyances et de
symboles [34]. Le sang peut étre associé a la vie, a la fécondité ou a la mort. La
consanguinité serait considérée par certains comme la cause directe de la drépanocytose
[35], héritage de la conception de « tare » et de « dégénérescence ». Les liens du sang sont
fortement chargés émotionnellement, le malade drépanocytaire pouvant parfois se sentir
coupable d’'étre porteur de ce mal qui concerne toute sa famille [25]. Le « manque de sang »
peut étre associé a la paleur de I'enfant qui se « vide », « se tarit » [33] ou a un sang de

mauvaise qualité « qui ne circule pas, se caille, reste en bas » [31].

Les théories étiologiques profanes de la drépanocytose coexistent avec les

théories médicales mais les complétent au point de vue de la recherche du sens
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a donner a la maladie. Les causes percues sont donc des éléments importants
de la perception de la maladie, de sa compréhension et des représentations
émotionnelles qui y sont associées : le sang est passeur d’hérédité, de vie, et

dans le cas de la drépanocytose, de maladie et de mort.
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C. Clinigue et conséquences

1. Une maladie polymorphe

Les symptdmes de la drépanocytose sont multiples et surviennent par « crises » que le
patient a le sentiment de ne pas pouvoir contrbler. Il nexiste pas d'entité nosographique
précise, les symptdmes pris de fagon isolés pouvant correspondre a d’autres affections plus
bénignes. En Afrique subsaharienne, les enfants décédant en bas age n'ont le plus souvent

pas été diagnostiqués : ils sont décédés d’une fiévre, d’'une « jaunisse »... [30,31]

Le symptdme le plus fréquent est la douleur de la crise vaso-occlusive dont la
topographie est variable mais touche généralement les os longs pour les grands enfants, les
pieds et les mains chez les nourrissons. Ces douleurs sont parfois confondues avec des
« rhumatismes » [33]. Elles sont intenses a type de broiement et peuvent également toucher
le thorax ou I'abdomen. Par ailleurs, chez le jeune enfant, la douleur ne s’exprime pas par
des mots mais par une attitude, un retrait, qui ne sont pas forcément identifiés comme des

phénoménes douloureux.

Les crises d’hémolyse aigué pouvant entrainer un ictére ne sont pas spécifiques, on va
parler de « jaunisse » ou d’hépatite. De méme, les infections, les « fievres », sont fréquentes

chez tous les enfants, surtout en zone intertropicale.

De plus, lors des périodes de rémission, les symptdmes sont invisibles, remettant en

cause I'idée méme d’'une maladie chronique qui prend alors les atours de la guérison.

L'anémie chronique, entrainant une fatigabilité plus importante et survenant chez des
enfants dont la croissance staturo-pondérale est parfois retardée, est identifiée comme la
« fragilité » de cet enfant particulier, a la place particuliére au sein de la famille. Par ailleurs,
la morbidité de la drépanocytose est importante avec un risque majeur de survenue de
handicap au cours de I'évolution de la maladie. L'asthénie et la limitation des activités
physigues ont un retentissement fonctionnel important sur la vie quotidienne de I'enfant et de

sa famille qui peuvent cacher la maladie de peur gu'’il ne soit pergu comme un « handicapé »
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[36]. Des atteintes vaso-occlusives telles que I'ostéonécrose de hanche ou la rétinopathie
aggravent le pronostic fonctionnel & moyen terme chez 10 a 43% des patients [37-39]. A long
terme, l'atteinte dégénérative des différents organes conduit a l'insuffisance rénale chez 50%
des patients [40] et a l'insuffisance cardiaque dans 10% des cas [41]. De plus, la fréquence
des AVC chez I'enfant de 2 & 15 ans est 300 fois supérieure a celle d’enfants du méme age
dans les populations témoins [42]. Plus de 30% des enfants présenteront un STA avec un
risque de mortalité de 10% [43]. Les crises douloureuses sont relativement fréquentes et
invalidantes chez 30% des patients [43]. Ces handicaps plus ou moins importants suivant
I'évolution de la maladie ont des conséquences sur le vécu social et psychologique du

patient et de sa famille.

En raison du polymorphisme de cette maladie, il n’existe pas de mot spécifique désignant
la drépanocytose dans de nombreux dialectes africains. Il s’agira parfois de la « maladie qui
tue les enfants », « la maladie qui fait mal aux os », « qui diminue le sang » [19], ou encore
de « I'émassi » [33] qui sont plutét des reprises populaires d’une tentative de vulgarisation du

discours médical.

2. La douleur et ses implications

La douleur est le symptdme prédominant de la crise vaso-occlusive. Elle est
généralement intense et la fréquence de sa survenue est variable. En 1979, I'International

Association for the Study of Pain a proposé la définition suivante :

La douleur est une expérience sensorielle et émotionnelle désagréable, associée a un

dommage tissulaire réel ou virtuel ou décrite en termes d’un tel dommage.

En effet, la douleur est éprouvée, elle ne se voit pas, ne s’entend pas. Il n'y a pas
d’accés direct a la douleur d’autrui. Peu de mots sont disponibles pour la décrire, le patient
peut utiliser des métaphores: « c’est comme si on me broyait les os ». En découle un
sentiment de solitude de celui qui souffre, dans I'incapacité de partager sa douleur avec son

entourage parfois incrédule [25].
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Les réactions émotionnelles liées a la douleur sont multiples chez I'enfant avec d’'une
part, la communication non verbale de la détresse (pleurs, cris, crispation du visage,
agitation, etc.) et d’autre part, des manifestations neuro-végétatives (tachycardie, élévation
de la pression artérielle et de la fréquence respiratoire, sueurs). Mais quand la douleur se
prolonge, ces manifestations laissent la place a l'atonie psychomotrice réalisant une
symptomatologie pseudo-dépressive. L'enfant est immobile, les mouvements sont réduits au
minimum. Il ne montre aucun intérét pour ce qui I'entoure, ne prend pas d’initiative dans la
relation et détourne les yeux avec hostilité a I'approche de I'examinateur [44]. Il reste dans

une position dite « antalgique ».

Ces signes doivent étre recherchés afin de ne pas méconnaitre la douleur chez le jeune
enfant ne I'exprimant pas directement. Afin de juger au mieux I'état de I'enfant, des échelles
spécifiques d’évaluation de la douleur sont utilisées visant a mieux reconnaitre et a mieux
prendre en charge les phénomenes douloureux (échelle de visages avant 4 ans, figure 3, ou
échelle visuelle analogique, figure 4). Si I'enfant est trop fatigué ou douloureux, il convient

d'utiliser I'Objective Pain Scale (annexe 1) consistant en une hétéro-évaluation.

En cas de douleur chronique, comme dans le cas de la drépanocytose, un abaissement
du seuil de la douleur a été constaté [45] qui serait lié a une plasticité particuliere du systeme

nerveux de la nociception (la « mémoire » de la douleur).
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Figure 3 : Echelle des visages
Source : Fournier-Charriere, 2003 : 53 [46]
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trés trés mal

pas mal du tout

Figure 4 : Echelle visuelle analogique
Source : Fournier-Charriere, 2003 : 53 [46]
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L'enfant douloureux chronique ressentirait
toujours plus la douleur au fil du temps [46].
La répétition des accés douloureux retentit
sur I'équilibre psychologique : sentiments de
perte de contréle, d’abandon et d’isolement,
aggravés par les absences et les échecs
scolaires et la dépendance au systeme de
soins. La  douleur chronique  est
démoralisante, elle engendre peur, anxiété
et solitude et les patients ont souvent le
sentiment de vivre avec une épée de
Damoclés suspendue au-dessus de leur téte
[25]. La culpabilité, le sentiment d’étre puni,
sont des ressentis fréquents chez I'enfant
douloureux. En effet, en dehors de la
maladie, I'enfant expérimente le plus souvent
la douleur lorsqu’il méconnait ses limites ou

défie l'autorité parentale. De son entourage,

I'enfant recoit en général I'injonction de répri-

mer I'expression de sa douleur (« ne pleure pas ») associée a un déni de celle-ci (« ¢a ne fait

pas mal »). Ainsi, de nombreux enfants peuvent s’en vouloir de n’étre pas plus courageux,

de ne pas savoir mieux dominer la douleur [44].

Dans le cas d’'une maladie chronique, la culpabilité peut aussi étre associée au sentiment

d’étre une charge, un poids pour sa famille. Cette culpabilité est d’autant plus présente dans

des pays ou les soins ne sont pas pris en charge et ont un retentissement sur le niveau de

vie familial [24]. Dans son livre « L'enfant et la mort », G. Raimbault [47] affirme :
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L'enfant se pense nécessaire a la vie de ses parents, ayant a leur endroit une fonction a
remplir. S’accusant de ne pas remplir cette fonction et de faire souffrir son entourage, I'enfant
malade en vient a se demander quelle faute il a pu commettre pour étre ainsi puni. (Raimbault,

1995 : 47)

L’angoisse de mort est réactivée a chaque crise. La maladie, pouvant étre oubliée dans
les périodes de rémission, se manifeste en rappelant au patient la gravité de son pronostic.
En effet, dans I'imaginaire collectif, la drépanocytose est associée a une mort précoce avant
d’atteindre I'age adulte [25]. La théorie psychanalytique quant a elle suggere une mise en
tension de la pulsion de mort dans le phénoméne douloureux [44] qui expliquerait la

sémiologie pseudo-dépressive et le déni social de la douleur.

De nombreuses études ont montré une relation entre la gravité de la drépanocytose et la
survenue de symptdmes dépressifs [48-54] : ceux-ci seraient favorisés par une fréquence
importante de phénoménes douloureux, un handicap percu dans les activités quotidiennes et
de faibles revenus financiers (il s’agit d’études anglo-saxonnes et les soins ne sont pas pris

en charge a 100% au Royaume-Uni ni aux Etats-Unis).

La douleur a également des répercussions sur I'entourage de I'enfant qui a mal. Les
parents comme les soignants peuvent se sentir impuissants a soulager sa douleur et doivent
faire face a des réactions hostiles de retrait et d'agacement de I'enfant. S’ensuivent parfois
des attitudes de rejet, de déni, de fuite de la part des adultes voire une suspicion de
toxicomanie chez un malade réclamant un morphinique. Des études ont montré que ces
allégations sont le plus souvent fausses. Concernant la toxicomanie chez les enfants
drépanocytaires, les chiffres publiés sont de 0/38 pour Cole [55], 0/610 pour Brozovic [56],
de 3/101 pour Vichinsky [57] et de 1/198 pour Morrison [58]. Ces cas sont le plus souvent
liés a I'emploi abusif d’opiacés sur prescription de médecins traitants peu expérimentés dans

la prise en charge des patients drépanocytaires [46].
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De nombreux facteurs interviennent dans la régulation de la douleur : I'absence de

contrble possible,

les symptdmes dépressifs et lisolement ('enfant drépanocytaire

hospitalisé subit toujours un isolement de son entourage familial) majorent le phénoméne

douloureux. Une signification négative de la douleur (la CVO rappelant au patient et a sa

famille le pronostic mortel de la maladie) est également souvent présente (figures 5 et 6).

Ces facteurs seront

étudiés en partie dans notre outil de travail.

signification
contréle  positive
posmble\ J / stress
stimulus / dpuled
nociceptif
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culturel

Figure 5 : Facteurs de minimisation de la douleur
Source : Gauvain-Picquard, 1995 : 504 [44]
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Figure 6 : Facteurs de majoration de la douleur
Source : Gauvain-Picquard, 1995 : 504 [44]
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3. Le retentissement d'une maladie chronique sur la vie quotidienne

L'enfant atteint d’'une maladie chronique se retrouve dans une situation de dépendance
vis-a-vis du systeme de soins. L’hépital devient des les premiéres années de vie un lieu de
passage obligé. Les hospitalisations répétées entrainent des séparations du milieu familial
dans un contexte de souffrance physique et d’angoisse. L’enfant subit piqdres et examens
Sur son corps sans en avoir une réelle compréhension. Il est placé en position de soumission
[59]:

(...) le corps, au lieu d’étre un instrument de jouissance et d’autonomie (...), devient lieu de

souffrance, objet de dépendance, occasion de passivité. (Kreisler, 1995 : 464)

Les facteurs organiques (la douleur, I'asthénie) sont a prendre en considération : ils sont
eux aussi des éléments de l'agression de la maladie. L’approche psychodynamique [60]
précise quant a elle les mécanismes de défense contre I'angoisse (régression, déni,

cauchemars, identification au mal, refuge dans I'imaginaire, détachement, clivage, projection)

et leurs interférences avec le développement psychique de I'enfant malade.

Les répercussions familiales sont importantes. La fragilité, la sensibilité aux agressions
extérieures et une fatigabilité plus grande donnent & I'enfant malade une place particuliere.
Cette place peut étre source de bénéfices secondaires, d’'une attention plus soutenue de la
part des parents mais peut aussi étre source de frustration et de dévalorisation, notamment
pour les enfants drépanocytaires dans la pratique sportive [25]. Cette frustration peut
conduire a une crainte du rejet par les pairs, incitant a cacher la maladie et ainsi, a nier une

partie de soi.

Des enquétes épidémiologigues se sont intéressées aux dysfonctionnements psychiques
dans les maladies organiques chroniques [60]. Dans I'enquéte de santé publique de I'Ontario
[61], la prévalence de ces dysfonctionnements est de 141 pour 1000 chez les enfants
« sains », de 234 pour 1000 chez les enfants atteints de maladie chronique sans invalidite,

de 326 pour 1000 chez les enfants atteints de maladie chronique avec invalidité. De fagon
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schématique, le risque par rapport au sujet normal est multiplié par 3 ou 2 selon qu'il y ait ou
non invalidité. Cette enquéte a également mis I'accent sur la sous-utilisation des ressources

de prise en charge psychologique.

Par ailleurs, la maladie chronique est plus lourde dans un milieu socialement défavorisé.
Dans des pays ou l'acces aux soins n'est pas garanti et ou les soins dispensés sont payants,
comme en Cote d’lvoire [19] ou au Togo [62] par exemple, ceux-ci se font en général au
détriment de la scolarisation de l'enfant voire d’autres membres de la fratrie et les
hospitalisations peuvent déstabiliser la vie professionnelle des parents ou encore leur vie de
couple. Les absences répétées au travail en raison de crises de I'enfant entrainent une
précarisation et une difficulté a trouver un emploi stable, en Afrique comme en France. Les
conflits parentaux concernant la responsabilité de la maladie et ses conséquences sur la vie

quotidienne sont souvent source de difficultés dans les relations du couple parental.

Nous nous intéresserons donc également au retentissement émotionnel de la maladie

ainsi qu'a ses conséquences dans la vie quotidienne de I'enfant dans notre outil d’étude.

La drépanocytose est une maladie polymorphe dont le principal symptéme
récurrent est une douleur intense. Sa morbidité et son retentissement sur la vie
quotidienne des patients et de leurs familles sont majeurs. La chronicité ainsi que
la gravité de la maladie sont responsables d’'une plus grande vulnérabilité sur le

plan psychologique.
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1. Dépistage néonatal et annonce du diagnostic

Le dépistage néonatal de la drépanocytose en France s’est généralisé en 2000 aprées sa
mise en place progressive depuis 1995 par I'Association francaise pour le dépistage et la
prévention des handicaps de l'enfant (AFDPHE) devant le nombre croissant d’enfants
diagnostiqués depuis les années 1980 (en raison des flux migratoires politiques et
économiques cités plus haut). Celui-ci se fait en méme temps que le test de Guthrie, au
troisieme jour de vie, aprés information de la famille. Il s’agit d’'un dépistage systématique et
ciblé sur les populations « a risque », soit un enfant sur quatre en France métropolitaine [63].

Ces critéres sont résumés dans le tableau 2.

Tableau 2 : Critéres de sélection des nouveaux-nés  arisque de drépanocytose
d’apres Lena-Russo et al., 2004 : 289 [64]

Origine géographique des populations concernées par la drépanocytose

Algérie, Tunisie, Maroc, Turquie, Liban, Syrie, Arabie Saoudite, Grece, Italie du Sud, Sicile,
Amérique du Sud (Brésil), Amérique du Nord, Afrique subsaharienne, Madagascar, Yemen, lle
Maurice, Cap Vert, Oman, Comores, Réunion, Guyane, Antilles, Viet Nam, Laos, Cambodge,

Inde

Criteres de dépistage

1. Si les deux parents sont originaires ou ont des origines familiales dans un des pays cités ci-

dessus

2. Si I'un ou l'autre des parents a connaissance de I'existence d’'une anomalie de I'hémoglobine

chez lui ou dans sa famille

3. La meére est originaire d’'un des pays cités ci-dessus et I'origine du pére n’est pas connue

Chaque fois que I'un de ces critéres est reconnu, sur le carton de prélevement cocher la case

« Nouveau-né a risque de drépanocytose : oui  »

L'analyse du prélevement permet d’identifier les enfants atteints d'un syndrome

drépanocytaire majeur (SS, SC, S thalassémies) et de mettre en ceuvre précocement des

33



Partie | — D : Diagnostic, dépistage ou annonce d’une mort précoce ?

mesures préventives (pénicilline quotidienne, vaccination anti-pneumococcique, éducation
thérapeutique des parents). Ce dépistage a remarquablement réduit la morbidité et la

mortalité de la drépanocytose.

Le médecin référent recevant le résultat de ce test doit organiser une premiere
consultation de confirmation (par un contrdle de I'électrophorese de I'hnémoglobine de I'enfant
et des deux parents) et d’annonce du diagnostic, lorsque le bébé a en moyenne 2 mois. Il
s'agit d’'un temps difficile : la découverte d’'une maladie chronique représente toujours un
moment d’'une extréme violence pour les parents du malade, et en particulier quand la
famille se vit « en bonne santé » avant le dépistage [65] car :

La spécificité de la drépanocytose réside dans son histoire culturelle. Pour les familles, c’est
un diagnostic de déceés. Les parents qui ont entendu parler de cette maladie au pays d’origine

supposent que leur enfant n'atteindra pas l'adolescence car c’est en ces termes que la

maladie est souvent évoquée en Afrique subsaharienne (Bonnet, 2004 : 178).

Cette annonce entraine des réaménagements dans la structure familiale et dans
I'investissement de I'enfant qui jusqu’ici n'était pas percu comme malade. Les parents
doivent se fier au discours prédictif du médecin qui lors de cette premiére consultation va
décrire de maniére pédagogique les symptdmes de la maladie et les mesures préventives

gu’ils devront mettre en oeuvre.

Les réactions des parents sont variables lors de I'annonce du diagnostic : elles sont
fonction des individus, de leur niveau éducatif, de leur pays d'origine et de leurs liens avec
celui-ci, de leur situation de vie en France et de leur connaissance préalable ou non de la
drépanocytose dans sa version médicale contemporaine [30]. Les liens avec le pays
d’origine en cas de maladie grave sont ambivalents, I'exil peut étre mal vécu ou au contraire
apporter une protection, la non-révélation aux proches et le maintien du secret étant permis
par I'éloignement géographique. D’un point de vue émotionnel [30] :

Si quelqu’'un a été confronté a un malade drépanocytaire dans son entourage proche,

l'information prend la couleur émotionnelle du vécu antérieur (Lainé, 2009 : 2).
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La date et le lieu du diagnostic sont donc des critéres que nous étudierons également car

ils influencent la perception de la drépanocytose.

2. Dépistage anténatal

Le diagnostic prénatal a un autre but que celui du dépistage néonatal. Le réle du
dépistage anténatal est de prévenir la naissance d’'un enfant atteint. Il est proposé aux

couples dont I'un des parents est malade ou aux porteurs hétérozygotes AS.

Historiguement, on a déja cherché a limiter les naissances d’enfants drépanocytaires. En
1969, le prix Nobel de chimie Linus Pauling [66], célébrité scientifique dans le domaine de
I'HbS, déclare :

Je suggere qu'on appose un symbole tatoué sur le front de chaque jeune personne porteuse
du gene... celui chez qui on I'a trouvé en simple dose... Si cela était fait, deux jeunes gens
portant le méme géne réellement délétére, seraient informés de la situation au premier coup
d'ceil et se retiendraient de tomber amoureux I'un de l'autre... La Iégislation dans ce domaine,

le dépistage obligatoire avant le mariage et quelque forme de marque publique ou semi-

publique de ce caractere, doit étre adoptée.

(...) les hétérozygotes AS ne devraient pas seulement s’abstenir de se marier entre eux ou
d’épouser des personnes « normales » mais ils devraient en outre étre astreints a un nombre
d’enfants inférieur a la moyenne. (...) La somme de souffrance impliquée par la limitation du
nombre d’enfants nés dans ces mariages ou par la décision des hétérozygotes de ne pas se
marier ensemble, ou, s'ils se marient, de s'abstenir d’avoir des enfants, est & mon avis bien

moindre que celle qui résulte de la naissance d'enfants déficients... (Pauling, 1969 : 269-270)

De méme dans les années 1960, certains médecins occidentaux en poste en Afrique
souhaitaient réglementer les unions, voire établir des certificats prénuptiaux, avec le but
d’éliminer le trait drépanocytaire par des voies légales et institutionnelles [19]. Aujourd’hui, le
conseil génétique en Afrique subsaharienne, notamment en C6te d’'lvoire, s’oriente vers une
recommandation d’examen biologique des fiancés qui ne sont la plupart du temps pas faits

en raison de la crainte des conséquences de I'annonce de la maladie : pourquoi rechercher
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la vérité d'une maladie dont on ne guérit pas et dont I'entourage est susceptible de
s'emparer pour meurtrir les intéressés (annoncer la mort de I'enfant a naitre, conseiller au

couple de se séparer) ?

En France, ou le diagnostic prénatal est possible sur I'enfant a naitre, le prélevement
foetal peut se faire par diverses technigues (amniocentese ou biopsie de villosités choriales)
pour analyse génétique par biologie moléculaire. Si le foetus est diagnostiqué SS, une
interruption médicale de grossesse est proposée aux parents. Ceux-ci doivent avoir été
informés selon la loi de bioéthique de juillet 1994, complétée par les décrets du 6 mai 1995

relatif aux analyses pratiquées en vue d’établir un diagnostic prénatal.

Selon les études, 30 & 60% des couples a risque acceptent le diagnostic prénatal [67-69].

Les facteurs influengant la décision du couple sont multiples :

- le génotype : 62% des couples a risque d’enfant SS le demandent contre 34% pour
les couples a risque d’enfant SC, en raison de la grande variabilité d’expression des

symptdmes qui en découle [67,68] ;

- le terme gestationnel : 64% des femmes acceptent le diagnostic avant 20 semaines
d’aménorrhée contre 28% apres, en raison de la différence d’investissement affectif
de l'enfant a naitre et parfois de la révélation de la grossesse a l'entourage ou

non [70] ;

- I'existence d’'un enfant atteint dans la famille influence positivement I'acceptation du
diagnostic prénatal (65 a 90%) car la confrontation directe a la drépanocytose change

la perception que I'on peut en avoir [67,68] ;

- l'atteinte d’'un des deux conjoints de syndrome drépanocytaire majeur entraine au

contraire un refus de diagnostic de 40% des couples [68].

Le fait d'accepter le diagnostic prénatal ne veut pas dire que I'on accepte I'interruption
médicale de grossesse. 30 a 50% des femmes refusent l'interruption de grossesse d'un

foetus malade [68,70]. D'une part joue lI'effet de leurs croyances ou convictions religieuses.
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D'autre part, en Afrique, I'avortement est généralement pratigué de facon clandestine
lorsque I'enfant a naitre est le fruit de I'adultére ou d’'une grossesse prémaritale. Au contraire,
I'enfant drépanocytaire est un enfant désiré et que les parents n'imaginent pas en mauvaise

santé [19].

Ainsi, la drépanocytose s'inscrit dans les questionnements éthiques qui s’appliquent aux
maladies génétiques en général (eugénisme, désir d’enfant parfait). Doris Bonnet s’interroge
en 2001 dans sa « Critique de la Santé Publique » [19] :

Faudra-t-il bientdt fournir, avant le mariage, son patrimoine génétique au conjoint, au médecin
de famille, voire a I'Etat, qui décideront du bien-fondé de cette union dans une culture de santé
publique ou il s’agira d'éradiquer un certain nombre de maladies génétiques a la prise en
charge trop codteuse pour la société ? En outre, le patient, exigeant son droit a I'information,
pourra-t-il en demander toujours plus au médical et revendiquer une société sans « tares » ?
Dans ce futur eugénisme, le médecin risque de devenir responsable des tares qu'il n'a pas su
dépister ou éviter et étre soumis aux pressions et revendications juridigues (demande de

dommages et intéréts) des malades, ou méme des porteurs sains, qui veulent mettre au

monde des bébés hien portants. (Bonnet, 2001 : 260)

Nous n’étudierons pas dans cette recherche le ressenti concernant le diagnostic prénatal
ou l'interruption thérapeutique de grossesse auprés des parents interrogés, néanmoins, on
peut voir & quel point le simple fait d’étre porteur sain peut étre stigmatisant en soi et

entrainer parfois un lourd secret au sujet de la maladie.

3. La révélation a la famille : une maladie taboue ?

La drépanocytose est souvent associée a une mort précoce, une maladie qui peut étre
stigmatisante du fait des divers handicaps qu’elle occasionne dans la vie quotidienne ainsi
gu’en raison des modalités de sa transmission (culpabilité des meéres, stigmatisation des

hétérozygotes au moment du choix du partenaire, etc.).

Les mouvements associatifs pour les maladies chroniques sont souvent un soutien

important pour les patients et leurs familles. Dans le cas de la drépanocytose, il en existe
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plusieurs en France ('APIPD, Association Pour [l'Information et la Prévention de la
Drépanocytose et SOS GLOBI, Association de Prévention et de Lutte contre les Maladies
Héréditaires du Globule Rouge notamment) comme en Afrique et en Amérique du Nord. Ces
mouvements permettent la communication autour de la maladie, I'information, la prévention,

la récolte de fonds pour divers projets...

Pourtant, de nombreux patients ne souhaitent pas y adhérer de crainte d’étre reconnus et
de devenir I'objet de moqueries ou de mauvaises paroles [19]. La drépanocytose est donc
souvent cachée, les malades ont tendance a vivre leur souffrance seuls, avec peu de soutien
de la part de leur entourage. De peur de n'étre percus comme « handicapés », de nombreux

patients vont cacher leur maladie a leur entourage, refuser les dispenses sportives...

Pour un certain nombre de migrants d'Afrique subsaharienne, linstallation en France
permet non seulement un meilleur niveau de soins (meilleur accés aux médicaments,
remboursement des soins, plus grande sécurité au niveau des transfusions sanguines) mais
aussi un éloignement de la famille élargie et du voisinage qui désignent publiquement ces
enfants comme « ne pouvant pas avoir une longue vie » ou « proches du cercueil » [71]. Le
malade comme sa famille proche ne souhaitent souvent pas susciter la pitié, la
commisération de I'entourage et éviter les stigmatisations que ce soit a I'école, dans le choix
du partenaire conjugal ou dans la vie professionnelle. Des réactions de rejet, de mise a
I'écart, de peur de la contagion ont également été rapportées [33]. Aux Etats-Unis, la
drépanocytose reste pour beaucoup une marque raciale dans une société américaine
communautariste [72] poussant de nhombreux patients a cacher leur maladie de peur d'une

discrimination a I'embauche, a la souscription a une assurance maladie, etc.

Le poids du secret est parfois lourd a porter pour les malades, niant une partie d'eux-
mémes en cachant la maladie, surtout si les enfants souhaitent révéler son existence alors

gu'elle est taboue dans le reste de la famille. Nous poserons la question de la révélation a la
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famille au cours des entretiens avec les parents, la non-révélation étant généralement

associée a une perception trés négative de la maladie.

Le diagnostic de drépanocytose qu’il soit anténatal, néonatal ou plus tardif est un
évenement violent pour les parents. Il est souvent synonyme d’une mort précoce
de leur enfant et de leur responsabilité dans la transmission de la maladie. Le fait
méme d'étre hétérozygote peut étre stigmatisant en soi dans le choix du
partenaire de couple ou dans celui de faire des enfants. La non-révélation a la
famille est reliée a une perception péjorative de la maladie qu’il faudrait cacher le

plus possible pour éviter les discriminations et les jugements négatifs.
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Historiguement, les médecins qui ont étudié les prises en charge des maladies dans des
groupes ethniques différents ont souvent opposé les médicaments traditionnels aux
thérapeutiques médicales « modernes ». Le défaut d’observance de ces populations serait
uniquement expliqué par leurs différences culturelles et non par un défaut d'accés aux soins,
des difficultés socio-éducatives ou des lacunes dans le processus d'éducation thérapeutique
[73,74]. L'opposition culturelle et raciale des prises en charge de la maladie est illustrée par
la gravure suivante, figure 7 (étude portant sur les traitements utilisés chez les esclaves
Noirs dans les plantations aux Etats-Unis) [75]. La médecine blanche intervenant de jour et
utilisant de « vrais » médicaments (calomel, camphre, opium) prescrits par le docteur entrant
dans la maison s’oppose a la sorcellerie (téte de poule, plantes) exercée de nuit par la

femme noire se trouvant dans le jardin.

L& -1 -
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I
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Figure 7 : Images of race, health and healing (Post  ell, 1951)
Source: Wailoo, 2006 : 532 [75]
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En effet, le probleme de I'adhésion a la prise en charge médicale et de I'observance

thérapeutique est également sous-tendu par les représentations des soignants qui peuvent

contenir une logique moraliste (figure 8).

SAVOIR

MEDICAL
qui prodigue
des informa-
tions sous forme
de certitudes
et dont il est
normal qu’il
puisse disposer
du plus grand
pouvoir et des
plus grands
moyens (techni-
ques et finan-
ciers)

Figure 8 : Perception médicale contemporaine de I'a

TRANSGRESSION
DE LA LOI
par ignorance, impre-
voyance, déraison (= incon-
séquence logique)

ou

par infraction délibérée
(= désobéissance morale),
mais qui constitue de toute
facon une mauvaise
conduite et une injure a la
connaissance.

Délit. Péche.

OBEISSANCE
A LA LOI

Accomplissement du devoir
Acceptation de la médicali-
sation

bonne santé
(=scandale)

MALADIE-
SANCTION

condamnation justifiée
des suspects qui
n'avaient pas écouté
Ou ne savaient pas,
mais néanmoins : pos-
sibilité de rédemption
par la grace et la
toute-puissance médi-
cale (I'individu pourra
étre sauvé malgreé lui).

SANTE (= justice)

scandale de la mala-
die ou d’'une mort
« imméritée » qui
frappe d’'innocentes
victimes.

dhésion aux soins

d’apres Laplantine, 1986 : 386 [76]

Nous tacherons d'étudier I'observance aux traitements biomédicaux proposés ainsi que

I'utilisation de thérapeutiques traditionnelles sans opposer les premiers aux seconds car tout

comme dans les causes percues de la maladie, les traitements employés qu’ils soient

traditionnels ou officiels coexistent dans la majorité des cas [77].

1. Les regles « hygiéno-diététiques »

Afin de limiter la falciformation, les malades drépanocytaires doivent observer un certain

nombre de regles hygiéno-diététiques [78]. Il faut maintenir un niveau d'hydratation correct.

On retrouve dans divers groupes les mesures d'hydratation au premier plan des soins des
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drépanocytaires, notamment des tisanes qui peuvent étre issues de la pharmacopée
traditionnelle : verveine, chiendent, dattier... [31]. Selon les perceptions profanes, le
« rafraichissement » permet une meilleure circulation du sang et est également associé a
une élimination des « toxines » ou des « saletés » du sang, notamment en cas de prise
médicamenteuse associée. Sur le plan physiopathologique, les drépanocytaires ont souvent
une tubulopathie avec hyperdiurése et toute diminution de [I'hydratation intracellulaire

favorise la falciformation.

L'exposition au froid, la haute altitude, les efforts physiques soutenus doivent étre évités
en raison du risque de falciformation en contexte d’hypoxie. Les voyages (au pays d'origine)
dans des zones ou le niveau de soins ne permet pas une prise en charge optimale et ou les
infections bactériennes ou parasitaires sont plus fréquentes ne sont pas encouragés. En
effet, il existe un risque d’infection palustre ou de septicémie d'origine digestive chez les
enfants drépanocytaires voyageant en Afrique [79]. Ces mesures sont parfois mal comprises.
La famille peut avoir I'impression que la vie quotidienne est bouleversée, avec la peur de

I'arrivée d'une crise a tout moment et le poids de la responsabilité de sa survenue.

La supplémentation en acide folique est systématique en France afin de permettre une
synthése optimale d'hémoglobine, de méme que le magnésium, qui sont bien investis des
patients, « donnant de la force » a leur enfant plus fragile que les autres. De méme, une
alimentation «riche », « de qualité » est importante pour nombre de famille permettant

« d'avoir plus de sang » [31].

2. Les traitements médicamenteux

Selon S. Van der Geest, les médicaments oscillent entre popularité et scepticisme de la
part de leurs utilisateurs [80]. lls sont d'un co6té des substances séduisantes: ils
interviennent de facon efficace sur le corps malade. Dans les pays du Sud, leur origine
étrangere renforcée par la publicité et les modes d'emballage les rendent d’autant plus

attirants. L'importance du médicament dans les pays en voie de développement peut méme
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induire une dépréciation des pharmacopées autochtones face aux pathologies endémiques.
Leur pouvoir dérive aussi de celui des professionnels de santé qui les recommandent et les
prescrivent [81]. D'un autre cété, ils font également I'objet de perceptions négatives (liées a
leur toxicité et leurs effets secondaires). Les médicaments constituent donc des objets
thérapeutiques ambivalents pour le malade, quelle que soit sa culture. L'arrét du traitement
peut représenter une rébellion contre la maladie ou contre le corps médical, notamment a
'adolescence. La non-observance aux traitements médicamenteux est un phénoméne

complexe qui ne peut s’expliquer uniquement par les différences culturelles [82].

- La pénicillinothérapie préventive (Oracilline®)

La pénicillinothérapie préventive a débuté au cours des années 1980 et est associée a

un programme vaccinal étendu contre le pneumocoque, I'Haemophilus influenzae, les

hépatites A et B et la grippe. Cette prévention, issue de la révolution pasteurienne au Xx®

siecle, a permis de réduire de facon majeure la mortalité liée aux infections dans les
premiéres années de vie [78]. La prophylaxie par pénicilline est bien admise quand l'accés
aux médicaments le permet, ce qui n'est globalement possible que dans les pays
développés. Les études sur I'observance thérapeutique a la pénicillinothérapie préventive
montrent des résultats variables : de 71% de non-observance a 37% selon I'existence ou
non de facteurs de risque socio-éducatifs de non-adhésion au traitement (dge et niveau

d’éducation des parents, revenus et lieu de résidence) [83,84].

- L’hydroxyurée (Hydréa®)

Ce traitement de fond reste réservé aux patients présentant un taux d’hémoglobine de
base inférieur a 7g/dL ou des criteres de gravité : plus de 3 CVO hospitalisées par an et/ou
des syndromes thoraciques aigus récidivants [85]. Un recul de plus de 15 ans a montré sa
bonne tolérance & court et & moyen terme [86]. Néanmoins, il existerait un risque

leucémogéne a long terme et un éventuel retentissement sur la fertilité, particulierement

chez les adolescents [87]. De plus, on retrouve une grande variabilité de I'effet préventif sur
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les crises et les complications d’un individu & un autre sans qu’on en ait pour l'instant une
explication claire [85]. Une étude récente [88] montre un taux d’observance moyen d’environ
80% selon linterrogatoire des parents contre 49% sur la base du renouvellement
d’'ordonnances ce qui montrerait une surestimation de I'évaluation parentale. Une autre
étude montre environ 90% des patients prenant au moins 80% des doses [89]. Son
utilisation dans les PVD est actuellement envisagée dans les endroits ou une surveillance

cliniqgue et biologique est possible [90].

- Traitements antalgigues a domicile et a I'hdpital

Le traitement de la douleur est une préoccupation récente [78]. Si on dispose depuis
longtemps d’antalgiques et de sédatifs, ils n‘'ont commencé a étre réellement utilisés qu'a
partir de la fin de la Seconde Guerre Mondiale et encore plus tardivement chez le jeune
enfant qui n’exprime pas sa douleur de fagon explicite. Ce n’est que depuis les années 1990

gue l'algologie est reconnue comme une discipline académique.

Désormais, en cas de crise douloureuse, divers moyens peuvent étre mis en ceuvre, a
différents niveaux. Au domicile, les antalgiques simples associent de facon classique
paracétamol, ibuproféne et codéine par voie orale. Des massages des membres douloureux
sont souvent réalisés soit avec du beurre de karité soit avec une huile « du pays » [31].
Traditionnels en Afrique deés le plus jeune age, ils favorisent le développement psychomoteur
et sont également utilisés en cas de douleur. Une étude en Guinée-Bissau et au Sénégal [91]
dans un groupe manjak explique la nécessité des massages des nourrissons de la facon
suivante : ils permettent de couper les ailes occultes des enfants qui doivent étre
« humanisés » afin qu'ils ne repartent pas vers le monde invisible, donc vers la mort. Les
maladies sont interprétées comme des repousses des ailes, il faut alors masser I'enfant afin

de les briser a nouveau.

En cas de persistance des douleurs, c’est la thérapeutique intraveineuse a I'hépital qui

prend le relais par nalbuphine ou, si celle-ci est insuffisante, par morphine. La prescription va

44



Partie | — E : Prise en charge médicale et perception dans les groupes atteints

dépendre d’une bonne évaluation de la douleur [46]. Les suspicions de toxicomanie sont la
plupart du temps infondées mais une certaine stigmatisation du drépanocytaire «en
demande de morphiniques » persiste néanmoins chez nombre de soignants [25]. De leur
c6té, les patients peuvent arriver avec la crainte d’étre mal évalués, de ne pas assez montrer
gu’ils ont mal ou pire, de ne pas étre crus [25,46]. Le rapport de pouvoir entre prescripteur et

patient réapparait alors de fagon aigué.

3. Les transfusions

La transfusion sanguine est un élément majeur du traitement des patients
drépanocytaires. Plus de 60% des patients homozygotes SS ont été transfusés au moins
une fois avant I'age de 18 ans et, respectivement, 17% et 45% des drépanocytaires SC et
S thalassémiques [92]. Les transfusions simples sont indiquées lorsque le taux
d’hémoglobine de base diminue et que cette diminution est mal tolérée (hémolyse liée a un
épisode infectieux ou a une CVO, infection & Parvovirus B19, séquestration splénique...).
Les programmes d’échanges transfusionnels (associant saignée et transfusion) permettent
de maintenir le taux d’'HbS en dessous de 30 a 40% et sont principalement indiqués en cas
d'antécédent d’AVC afin de prévenir les récidives [93]. Cette indication reste lourde pour les

patients qui doivent subir un échange toutes les 3 semaines a un mois en hépital de jour.

La transfusion demeure responsable d'une morbidité sérieuse, du fait de [lallo-
immunisation et de la surcharge en fer chez les patients polytransfusés, et d’'une mortalité
significative dans les PVD ou la sécurité virale reste a améliorer. Si les contaminations
transfusionnelles par I'hnépatite C ou le paludisme sont fréguentes, c'est la crainte d’'une
contamination par le VIH qui prédomine chez les patients [93]. Plusieurs études ont montré
I'ampleur des contaminations transfusionnelles en Afrique. En Cote d’lvoire, la fréquence de
la séropositivité chez les drépanocytaires transfusés était de 14% en 1990 [94]. Au Gabon,
les complications virales (VIH ou hépatites) étaient responsables de 22% des déces

d’enfants drépanocytaires en 1998 [95]. Au Congo, 26% des patients drépanocytaires étaient
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positifs pour le VIH en 1991 & Brazzaville [96]. En France, les transfusions sont également
redoutées depuis l'affaire du sang contaminé, néanmoins elles se réalisent actuellement
dans des conditions optimales de compatibilité et de sécurité virologique [93]. Il existe ainsi

de grandes disparités Nord-Sud dans le risque de contamination transfusionnelle.

En dehors des risques virologiques, d’autres représentations concernant la transfusion
rentrent en jeu dans l'adhésion aux soins. Dans de nombreux pays africains, aprés une
blessure ou une perte de substance, les téguments sont enterrés pour les protéger des
esprits maléfiques. Traditionnellement, le sang qui coulerait et ne serait pas rendu a la
nature pourrait étre utilisé par ces esprits. Une étude marseillaise au sein de la communauté
comorienne [97] majoritairement musulmane décrit le rapport entre transfusion et religion
comme ambivalent : en effet, il est interdit de donner a quelqu’un d’autre une partie vivante
de son corps car ce faisant, le donneur se prendrait pour Allah en transférant le « souffle de
vie » a un tiers. Mais d’'un autre c6té, il est écrit dans le Coran que sauver une vie équivaut a

sauver le monde...

Les interprétations concernant les transfusions sont multiples et parfois sources
d’'inquiétudes, le sang étant fortement chargé émotionnellement et support de nombreuses
croyances. Les rapports géopolitiques ne sont pas absents de ces représentations
(notamment du point de vue de la sécurité transfusionnelle). Nous nous intéresserons donc

également a la perception de la transfusion dans notre questionnaire.

4. L’allogreffe de cellules souches hématopoiétique s

L'allogreffe de cellules souches hématopoiétiques est le seul traitement potentiellement
curatif de la drépanocytose. Le donneur est un membre de la fratrie HLA compatible et les
cellules peuvent étre prélevées dans la moelle osseuse ou a partir du sang de cordon [98]. I
s'agit d'une prise en charge lourde nécessitant au moins un mois d’hospitalisation en secteur
stérile, ou l'isolement par rapport au monde extérieur est total, en dehors des visites limitées

des parents, réactivant des sentiments de douleur et de séparation [25]. De plus, le pronostic
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vital peut étre mis en jeu (risque infectieux, risque de maladie veino-occlusive, risque lié a la

réaction du greffon contre I'néte) et il existe a long terme un risque de toxicité gonadique.

Le taux de guérison est de 85%, la mortalité est de 7,6% [99]. Les indications sont
réservées aux formes sévéres de drépanocytose :
- un antécédent d’'AVC,
- une sténose artérielle cérébrale,
- une poly-allo-érythro-immunisation.
Chez les patients guéris, les CVO disparaissent et les |ésions viscérales se stabilisent voire

s’améliorent dans un certain nombre de cas [98].

Pourtant, le processus de guérison est bien plus qu’un retour a I'état de « bonne santé ».
Il se situe pour I'enfant et sa famille dans quatre dimensions : somatique, psychologique,
culturelle et sociale [99]. La guérison entraine un réaménagement du rapport du greffé a lui-
méme (la perte du statut de malade nécessitant souvent un travail de deuil) et dans ses
relations a ses pairs et a sa famille. La problématique du don peut bouleverser le rapport
entre le donneur et le receveur. Des patients greffés ont pu exprimer des idées de gémellite,
de double ou de métamorphose, liées a ce partage d’'un méme sang [99]. C’est souvent Dieu
qui est invoqué comme ayant permis aux parents de donner naissance a un donneur
capable de sauver I'enfant malade. Ce recours a l'intervention divine permettrait a la fois de
relativiser les effets de la toute-puissance médicale et de se protéger d’'un déséquilibre

intrafamilial ou le donneur serait investi en sauveur.

Une étude récente [99] a montré que bien que la greffe et la guérison représentent une
période de vulnérabilité, aucune décompensation psychiatrique n'avait été observée chez les
28 enfants greffés et la quasi-totalité témoignait de I'impact positif de leur santé physique et

psychique.
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La greffe de cellules souches hématopoiétiques ne sera pas envisagée dans notre étude

car aucun des patients interrogés n'a été greffé.

Les traitements, qu’ils soient médicamenteux ou traditionnels, coexistent dans
les systemes thérapeutiques utilisés par les patients drépanocytaires.
L’inobservance est moins liée & des causes culturelles qu'a des difficultés
d’accés aux soins ou a I'éducation a la santé. Concernant la transfusion, les
disparités Nord-Sud dans les risques virologiques sont a [lorigine de
représentations différentes de potentielle dangerosité des produits sanguins, le

sang restant un support fortement chargé symboliguement et émotionnellement.
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IIl. PERCEPTION DE LA DREPANOCYTOSE : ENQUETE
AUPRES DE 26 FAMILLES ATTEINTES

Nous avons vu dans la partie précédente que la perception de la drépanocytose peut
étre modulée par de nombreux facteurs. Nous avons choisi de nous intéresser plus
spécifiguement a la migration, au degré de gravité de la maladie et a I'existence de
symptémes dépressifs, éléments de vulnérabilité particulierement importants. Le but de cette
étude est d’essayer d’'étudier la relation entre ces éléments et leurs éventuels effets sur

I'observance thérapeutique.

La principale hypothése de travail est donc la suivante: la perception de la
drépanocytose est influencée de facon négative par la migration. Il existe une relation entre
symptomatologie dépressive et migration ainsi qu’entre symptomatologie dépressive et

gravité de la maladie, et I'observance peut étre influencée par ces différents facteurs

A. Matériel et méthodes

1. Description de I'étude

Pour essayer de répondre a la question de la problématique, nous avons élaboré un
guestionnaire de perception de la maladie basé sur I'lliness Perception Questionnaire [100]
adapté au cas particulier de la drépanocytose, associé a une échelle d’observance
thérapeutique simple, le Morisky Modified Scale (MMS) [101] et & une évaluation des

symptdmes dépressifs basée sur le MINI-Kid du DSM 1V [102]. Le questionnaire utilisé se

trouve en annexe 2.

Il s'agit d’'une étude prospective observationnelle par questionnaire menée de février
2010 & juin 2010. 26 familles dont un ou plusieurs enfants sont suivis a I'H6pital des Enfants
de Bordeaux pour une drépanocytose SS, SC, ou S thalassémique ont été incluses. 22

enfants agés de plus de 8 ans ont pu répondre au questionnaire enfant.
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Les familles étaient contactées par téléphone et aprés explication du principe de I'étude,
nous convenions ensemble d’'un rendez-vous soit a I'hdpital de jour, soit a leur domicile en
fonction de leurs préférences. Les patients pouvaient aussi étre interrogés a l'occasion du
bilan annuel ou d'un échange transfusionnel a I'hépital de jour. Certains entretiens ont eu
lieu dans un service conventionnel en raison de I'hospitalisation imprévue de l'enfant au
moment convenu pour la rencontre. Les questionnaires étaient passés en face a face avec le
parent répondant (une seule famille a répondu en couple au questionnaire) puis avec I'enfant.
Si I'enfant avait moins de 8 ans et ne pouvait pas répondre au questionnaire enfant, les
parents pouvaient étre joints au téléphone afin de répondre au questionnaire parent. Les
parents et les enfants étaient interrogés séparément et 'anonymat leur était garanti afin de

permettre la plus grande franchise possible dans les réponses.

- 12 guestionnaires ont été passés dans le service d’hopital de jour a I'occasion du
bilan annuel, d'un échange transfusionnel ou d’'une convocation,

- 3 dans un service d’hospitalisation de pédiatrie,

- 4 ont été réalisés au domicile des patients,

- 6 ont consisté en un entretien téléphonique avec les parents d’enfants
drépanocytaires de moins de 8 ans,

- 5 parents ont refusé de participer selon différents modes : 2 parents ont refusé
totalement de participer a I'étude, 2 parents ont refusé uniqguement le questionnaire
parent, 1 parent a refusé uniqguement le questionnaire enfant, autorisant ses 2
enfants a dessiner,

- et 10 familles n'ont pu étre contactées (coordonnées inexactes, téléphone coupé,
absence de réponse au téléphone aprés plusieurs tentatives ou non présentation a la

convocation a I'H6pital des enfants).

Pour illustrer la perception de la douleur, il était ensuite demandé aux enfants qui le
souhaitaient de faire un dessin les représentant, puis un autre dessin les représentant en

période de crise, d'aprés une étude de Stefanatou et al. [103], montrant que I'état émotionnel
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et cognitif de I'enfant est affecté par I'expérience de la douleur récurrente. 14 enfants ages
de 7 & 15 ans ont participé. Il leur était fourni une boite de feutres de couleur et deux feuilles
de papier blanc format A4. Les enfants dessinaient seuls dans leur chambre ou en
compagnie de leurs parents. Le temps n’était pas limité (en dehors des impératifs horaires
des parents) et ils pouvaient réaliser leurs autoportraits dans l'ordre qu’ils souhaitaient. lls
me montraient ensuite leurs productions et je leur demandais de m’expliquer leurs deux

dessins, généralement en compagnie de leurs parents.

2. Etudes préalables et justification des méthodes

Les travaux de Leventhal et al. [104] sont basés sur le modéle du sens commun. Selon
ces auteurs, les personnes élaborent des représentations de la maladie constituant une
« construction théorique personnelle » rendant compte du rapport de chacun au savoir, a la
médecine et a la souffrance face a la maladie. Chaque patient possede ses propres idées
sur l'identité et les causes de sa maladie, sur son évolution dans le temps, sur le contrble
gu’il peut avoir sur elle, sa compréhension et les représentations émotionnelles qui lui sont

associées.

C’est a partir de ces travaux que Weinman et al. (1996) ont élaboré I'lllness Perception
Questionnaire (IPQ) et une version révisée (IPQ-R) de celui-ci (2002) explorant les
représentations de la maladie chez des patients adultes atteints de maladies chroniques
telles que I'asthme, le diabéte, la polyarthrite rhumatoide, I'angor, la sclérose en plague et le
VIH. L'étude de ces représentations est importante dans les maladies chroniques car elles

influeraient sur I'adhésion aux soins et sur le vécu psychologique des patients [105,106].

L'IPQ-R a été raccourci en un Brief lllness Perception Questionnaire (B-IPQ) validé pour
une évaluation moins fastidieuse de la perception de la maladie et dont chaque item explore
les diverses dimensions de la maladie, coté de 0 (pas du tout) a 10 (completement). Ce
guestionnaire a été validé [107] et utilisé dans des maladies chroniques telles que le

glaucome [108], le diabéte [109], les troubles musculo-squelettiques [110]. Une adaptation
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de I'lPQ-R a été réalisée chez I'enfant, le Children lliness Perception Questionnaire (C-IPQ)
dans deux études sur I'asthme [111,112]. L’étude de Walker et al. montrait une meilleure
adhésion a la passation du questionnaire avec des réponses simplifi€ées par rapport a une

échelle de points chez les enfants.

3. Elaboration du questionnaire

Nous avons donc adapté le B-IPQ au cas particulier de la drépanocytose et simplifié
'échelle de 0 a 10 par des réponses en 3 possibilités (nul, moyen/modéré, important),
chaque item étant analysé de facon isolée. Le questionnaire explorait sept dimensions de la
maladie :

- son identité (fait de se sentir malade ou en mauvaise santé),
- ses conséquences dans la vie quotidienne,

- sa durée dans le temps,

- le contr6le personnel sur la maladie,

- le contr6le de celle-ci par le traitement,

- sa compréhension,

- son retentissement émotionnel.

Une perception menacante de la maladie était associée au fait de se sentir en mauvaise
santé, a un retentissement important dans la vie quotidienne, a une longue durée de la
maladie, a un fort retentissement émotionnel ainsi gu’'a un faible contréle personnel ou par le

traitement sur la maladie et une mauvaise compréhension de celle-ci.

Pour les enfants, la recherche des causes percues de la maladie (en raison de leur jeune
age) était remplacée par une question ouverte sur les trois mots ou expressions qu'ils
associaient spontanément a la drépanocytose. Ce choix s’est basé sur l'utilisation de cette
méme question dans une étude chez des enfants d’age scolaire en Guadeloupe [36] qui a
tenté d’évaluer la réception du discours biomédical sur la drépanocytose au sein d'une

population d’enfants et d’adolescents scolarisés. Pour les parents, a la suite d'une question
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ouverte sur les trois principales causes attribuées a la maladie de leur enfant, sept
possibilités leur étaient proposées parmi les principales étiologies pergues retrouvées dans

des enquétes ethnographiques dans les groupes atteints par des entretiens ouverts [19,30].

L’observance était évaluée par le Modified Morisky Scale (MMS) en 4 items [101] qui a
déja été utilisé pour mesurer I'observance thérapeutique de patients drépanocytaires [88].
Un score inférieur ou égal a 1 désignait les patients observants au traitement. Un item
concernant l'utilisation de thérapeutiques alternatives (massages, tisanes, douches, autres)

a été rajouté afin de pouvoir évaluer son lien avec I'observance.

Une évaluation de la gravité des symptdmes dépressifs était faite selon les criteres du
DSM 1V, rassemblés dans une partie du questionnaire MINI-Kid & destination des enfants et
des parents [102]. Sur neuf items, un score inférieur & 2 signait un enfant non déprimé, un
score de 2 a 4 montrait un enfant présentant des symptémes dépressifs mineurs, un score

supérieur ou égal a 5 désignait un enfant présentant des critéres majeurs de dépression.

Concernant I'évaluation de la gravité de la maladie, les criteres retenus étaient les
suivants : plus de trois CVO hospitalisées dans les 12 mois précédents, les antécédents de
complications telles qu'un AVC, un STA, une nécrose osseuse [48] et/ou un traitement par
hydroxyurée [51]. Les critéres de gravité (3 items) étaient collectés en dehors du temps de

I'entretien avec I'enfant.

Les facteurs socio-familiaux et I'existence d’'une migration étaient également étudiés,
ayant une influence sur les représentations de la maladie [3]. Etait considéré comme migrant
tout enfant né et ayant vécu a I'étranger ou dans les DOM-TOM. Les adultes référents ont
pour une large part vécu une migration vers la France métropolitaine (21 d'origine étrangere,
2 d’'origine antillaise et un francais métropolitain sur 24 adultes interrogés), il paraissait donc

difficile d’étudier l'influence de ce critere chez les parents.
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Un item supplémentaire concernant un éventuel souhait d’éducation thérapeutique et sa
forme a été rajouté, afin de pouvoir ouvrir la discussion sur les moyens dont les soignants
disposent pour essayer d'améliorer I'observance et d'influer sur les représentations de la

maladie en agissant sur la connaissance de celle-ci.

Le questionnaire de perception de maladie, forme révisée pour les enfants
drépanocytaires, explore donc les dimensions suivantes :
- perception de la maladie (8 items dont une question semi-ouverte)
- observance et adhésion aux soins (5 items)
- symptomatologie dépressive (2 a 9 items)

- souhait d’éducation thérapeutique (1 item)

Le questionnaire de perception de la maladie, forme révisée pour les parents d’enfants
drépanocytaires, explore les dimensions suivantes :
- facteurs socio-familiaux et migration (7 items)
- perception de la maladie (7 items)
- causes percues (une question ouverte et 7 items)
- observance et adhésion aux soins (4 items)
- symptomatologie dépressive (2 a 9 items)

- souhait d’éducation thérapeutique (1 item)
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B. Résultats

1. Description de la population étudiée

Les données descriptives concernant les adultes référents (qui s'occupent le plus des
soins au domicile) et les enfants des 26 familles interrogées sont recensées dans les

tableaux 3 et 4.

Tableau 3 : Données concernant les adultes référent s (n=24)

Variable n (%)
Adulte référent
Pére et mere 8 (34%)
Mére 14 (58%)
Autre® 1 (4%)
Pére et autre 1 (4%)

Profession de I'adulte référent

Sans 10 (42%)
Employé 12 (50%)
Cadres 2 (8%)
Origine (n=25) ?
Afrique de I'Ouest 9 (36%)
Afrique du Nord 2 (8%)
Afrique Centrale 10 (40%)
Antilles francaises 2 (8%)
Océan Indien 1 (4%)
France métropolitaine 1 (4%)

Langue parlée couramment

Francais 22 (92%)
Anglais pidgin® 1 (4%)
Autre” 1 (4%)

! Tuteur appartenant a la famille d’origine ou parent adoptant

2 Prend en compte le seul couple d'adultes référents dont I'origine
géographique est différente

8 Langue véhiculaire simplifiée créée sur le vocabulaire et certaines
structures d'une langue de base, en général européenne (ici I'anglais)

* Dialecte guinéen
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Tableau 4 : Données concernant les enfants drépanoc  ytaires (n=29)*

Variable n (%)
Age moyen de I'enfant en années (étendue) 10,7 (4 - 16)
Sexe
Féminin 14 (48%)
Masculin 15 (52%)

Age au diagnostic

Néonatal 17 (59%)
Dont nés a I'étranger 4 (14%)
Age plus tardif 12 (41%)
Dont nés en France 6 (20%)
Age moyen au diagnostic en dehors de la 28 (05-11)

période néonatale en années (étendue)

Phénotype
SS 26 (90%)
SC 2 (7%)
S thalassémie 1 (3%)
Enfants atteints dans la fratrie
1 18 (62%)
2 et plus 11 (38%)
Dont enfants décédés 2 -
Migration post-natale 12 (41%)
Origine
Afrique de I'Ouest 5 (17%)
Afrique Centrale 4 (14%)
Océan Indien 2 (7%)
Antilles francaises 1 (3%)

* Enfants inclus dans I'étude appartenant aux 26 familles interrogées (un ou plusieurs
enfants de la fratrie pouvant étre atteints)

Tous les enfants en age de I'étre sont scolarisés. Globalement, toutes les familles ont

une bonne maitrise du francais, a I'exception de deux parents et d'un seul enfant,

récemment arrivé en France.
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2. Causes percues par les parents

Les causes percues ont été étudiées tout d'abord par une question ouverte puis par une

série de propositions parmi les causes les plus fréequemment retrouvées dans la littérature.

- Causes percues : réponses spontanées

L’hérédité est la premiére cause relevée par les parents spontanément. Nous avons
décidé de rassembler sous le theme « hérédité » toute évocation de la transmission familiale,

génétique, par le sang ou par le sperme.

Hérédité Origines Sang Environ-  Esprits, Sort
nement

Graphique 1 : Causes percues de la drépanocytose, r  éponses spontanées

Les différentes expressions employées spontanément par les familles ont été regroupées
(tableau 5), afin de rendre compte de leur diversité : la notion de génétique n’équivaut pas
forcément pour les familles a la transmission familiale, a la notion de responsabilité, a la
transmission par le sang ou par le sperme (voir II-C.1, extraits d’entretiens). De méme, la
malformation ou le manque de globules different de I'incompatibilité du sang des parents,

tout comme les origines regroupent la couleur de peau, le continent africain ou le métissage.
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Tableau 5 : Expressions spontanément associées aux causes percues par les parents

Hérédité « I'hérédité », « la transmission des parents aux enfants », « moi et son
pére », « les grands-parents puisque nous on n’est pas malades », « c'est
Moi, je suis porteuse », « c¢’est nous, nous sommes porteurs du gene »,
« c'est le mauvais sperme ! », « AS+AS=SS », « une maladie génétique »,
« le sang de mon mari et mon sang ne sont pas compatibles », « deux

génes portés par le papa et la maman »

Origines « une maladie des mulatres », « une maladie de la peau noire », « une

maladie des origines », « une maladie de I'Afrique »
Esprits, Sort « c'est une maladie des esprits »
Sang « le manque de globules », « des sangs incompatibles »

Environnement  « le climat et la fatigue »

- Causes percues : réponses a une série de propositions

Tout comme dans les réponses spontanées, I'hérédité est la premiére cause retrouvée
parmi les diverses propositions, il s’agit d’un quasi-consensus parmi les parents (92%) mais
nous avons vu dans la question précédente que I'hérédité peut regrouper de nombreuses
étiologies trés différentes les unes des autres. L'intérét de la question ouverte est de pouvoir
nuancer la perception des causes, qui seront reprises dans les extraits d’entretiens (voir II-

C.1).

Le graphique 2 rend compte de la répartition des différentes causes acceptées par les
parents parmi sept propositions, les plus fréquemment retrouvées dans la littérature : une
mauvaise circulation du sang, un sang de mauvaise qualité, I'nérédité, la survenue d'un
incident au cours de la grossesse, une malédiction pesant sur la famille, le destin ou la
volonté de Dieu, le hasard (concernant les causes pergues, voir les extraits d’entretiens, II-

C.1)
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Mauvaise
circulation

Mauvaise
qualité du
sang

Hérédité

Incident
pendant la
grossesse

Malédiction Destin, Dieu Hasard

Graphique 2 : Causes pergues de la drépanocytose pa  rmi une série de propositions

L’idée d’'une malédiction familiale n’intervient que chez 4 parents. La plupart du temps,

cette proposition était accueillie avec des rires ou parfois des exclamations du type « C'est

parce qu’on est Africains que vous demandez ¢a ! » ou encore « Je m'attendais bien a cette

guestion !'». Ceci peut rendre compte de la difficulté d’aborder la question des croyances

traditionnelles par une question fermée et on peut s'interroger sur la réception de cette

guestion par certains parents, de fagon éventuellement négative ou stigmatisante.

L’hérédité, le sang, la fatalité sont les principales causes percues retrouvees

chez les parents. Les modéles explicatifs profanes coexistent avec les modeles

médicaux (la génétique, la mauvaise circulation du sang). Néanmoins, ces

grandes entités regroupent une multitude de causes dont les nuances différent

notamment dans les questions de transmission ou de responsabilité.
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3. Mots ou expressions associés a la drépanocytose par les enfants

Il a été difficile pour plus de la moitié des enfants interrogés de mettre des mots sur leur
maladie. Sur 22 enfants interrogés, 2 n’ont pu faire aucune association et 11 n’ont cité qu’un

ou deux mots sur les trois qui leur étaient demandés.

Les thémes les plus freqquemment retrouvés sont la maladie et ses symptdmes ou la
douleur sous ses diverses expressions (la crise, les organes touchés). On retrouve
également la notion d'exclusion et de rejet, le combat, et pour l'un des enfants,
I'incompréhension du nom de sa maladie. Il existe peu de recours aux causes de la maladie
en dehors de I'évocation du sang et des globules, ce qui peut témoigner, avec la difficulté
d’association spontanée, du flou des représentations de la drépanocytose chez les enfants

interrogés.

Les mots et expressions associés spontanément a la drépanocytose par les enfants sont

regroupés par themes dans le graphique 3 et le tableau 6.
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hension

Graphique 3 : Principaux thémes associés a la drépa  nocytose
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Tableau 6 : Mots ou expressions associées a la drép  anocytose par les enfants

Douleur

Exclusion

Combat

Sang
Incompréhension

Maladie

« Douleur » (6)*, « crise » (2), « 0s » (1), « mal de téte » (1), « mal » (1),

« mal de dos » (1), « mal de ventre » (1)

« Mis a I'écart » (1), « handicapé » (1), « pas de sport » (2), « pas de
jeux » (1), « pas manger gras » (1)

« Combat » (1), « étre fort » (1), « effort » (1), « ne pas désespérer » (1),
« guérir » (1)

« Sang » (3), « globules » (5)

« Nom étrange » (1)

« Malade » (5), « médicaments » (2), « fragile » (1), « fatigue » (4),
« épuisé » (1), « repos » (2), « manque d’'oxygene » (1), « urines

rouges » (1), « yeux jaunes » (1), « croissance » (1), « eau » (1)

* Entre parenthése est signalé le nombre de fois ou une expression a été mentionnée dans I'ensemble des

questionnaires.

Ces thémes sont représentatifs du retentissement sur la vie quotidienne avec I'évocation

trés fréquente de la douleur ou des autres symptdmes de la maladie, ainsi que de la

stigmatisation et du rejet, themes qui seront retrouvés dans les entretiens (voir 1I-C.1) et

dans les dessins étudiés plus loin (voir 1I-C.2).

Les principaux thémes associés a la drépanocytose chez les enfants sont

'expression de la maladie, de la douleur et leur retentissement sur la vie

guotidienne. La dimension sociale de la maladie chez les enfants interrogés

semble majeure. Le flou des représentations associées a la drépanocytose

parait étre un autre aspect essentiel.
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4. Perception de la maladie *

- Analyse des questionnaires enfants (tableau 7)

Chez les enfants présentant des criteres de gravité, les conséquences sur la vie
quotidienne seraient plus importantes, ainsi que la durée percue et les représentations

émotionnelles associées a la maladie.

Chez les enfants présentant des symptébmes dépressifs, les conséguences sur la vie
quotidienne seraient plus importantes, ainsi que la durée percue et les représentations
émotionnelles associées a la drépanocytose. La compréhension de la maladie semble
meilleure dans ce groupe mais il conviendra de discuter l'influence de I'age des patients
dans I'évaluation de la compréhension de la maladie pour cette catégorie de patients (voir Il-

D.1, discussion).

Chez les enfants ayant vécu une migration, on reléeve une plus mauvaise santé percue
par rapport au reste du groupe. Les représentations émotionnelles sont majorées et la
compréhension de la drépanocytose est moins bonne que chez les enfants nés en France.
Au contraire, le controle global qu’ils estiment avoir sur la drépanocytose parait plus

important.

- Analyse des guestionnaires parents (tableau 8)

Nous avons justifié plus haut pourquoi nous ne pouvons pas étudier le facteur migration
chez les parents interrogés : ceux-ci sont 96% a avoir vécu une migration. Il ne peut donc

exister de différence significative par rapport au reste du groupe.

On constate une grande disparité des scores de dépression entre parents et
enfants (graphique 4). Il y a donc une sous-estimation de I'état dépressif de I'enfant par les
parents, ce que lI'on peut également repérer dans la sous-évaluation des représentations

émotionnelles dans le groupe général des parents par rapport aux enfants (tableaux 7 et 8).

! Aucun chiffre de significativité statistique des résultats n’apparait car les tests de Chi-deux et Fischer réalisés
ont montré p>0,05 pour toutes les comparaisons d’effectifs ci-dessous (la population étudiée représentant un petit
effectif)
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Tableau 7 : Perception de la drépanocytose chez les  enfants

Patients

Patients

Ensemble ) ) Patients
Dimensions e s Pnlanies  préseniandes sy
perception de la maladie patients oy g P i vecu une
(n:22) graVlte epressits m|grat|on
(n=8) (n=8) (n=11)
n (%) n (%) n (%) n (%)
Santé percue
Plut6t bonne 10 (45%) 5 (63%) 4 (50%) 4 (36%)
Moyenne 12 (55%) 3 (37%) 4 (50%) 7 (64%)
Plutdt mauvaise 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
Conséquences sur la vie
quotidienne
Nulles 1 (4%) 0(0%) 0 (0%) 1 (9%)
Modérées 13 (59%) 4(50%) 4 (50%) 5 (45%)
Importantes 8 (36%) 4(50%) 4 (50%) 5 (45%)
Durée de la maladie
Courte 5 (23%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (18%)
Longue 5 (23% 3(37% 3(37% 3(27%
g (
lllimitée 12 (54%) 5 (63%) 5 (63%) 6 (55%)
Contréle global sur la
maladie
Important 9 (41%) 4 (50%) 4 (50%) 6 (55%)
Moyen 11 (50%) 4 (50%) 4 (50%) 4 (36%)
Faible 2 (9%) 0 (0%) 0 (0%) 1 (9%)
Contr6le par les
médicaments
Important 9 (41%) 4 (50%) 4 (50%) 3 (27%)
Moyen 9 (41%) 2 (25%) 3 (38%) 6 (55%)
Faible 4 (18%) 2 (25%) 1 (12%) 2 (18%)
Contréle par les
transfusions
(patients transfusés)
Important 13 (87%) 8 (100%) 8 (100%) 8 (89%)
Moyen 2 (13%) 0 (0%) 0 (0%) 1(11%)
Faible 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
Compréhension de la
maladie
Bonne 9 (41%) 4 (50%) 5 (63%) 4 (36%)
Moyenne 8 (36%) 2 (25%) 2 (25%) 5 (46%)
Mauvaise 5 (23%) 2 (25%) 1 (12%) 2 (18%)
Représentations
émotionnelles associées
Nulles 3 (14%) 1 (12%) 1 (12%) 1 (9%)
Modérées 15 (68%) 5 (63%) 6 (76%) 7 (64%)
Importantes 4 (18%) 2 (25%) 1(12%) 3 (27%)
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Tableau 8 : Perception de la drépanocytose chez les  parents

Dimensions de perception de
la maladie

Ensemble des
parents (n=24)

Parents de patients
présentant des critéres
de gravité (n=7)

n (%) n (%)
Santé percue
Plut6t bonne 13 (54%) 3 (43%)
Moyenne 8 (33%) 4 (57%)
Plutét mauvaise 3 (12%) 0 (0%)
Conséquences sur la vie
guotidienne
Nulles 3 (12%) 0 (0%)
Modérées 9 (38%) 3 (43%)
Importantes 12 (50%) 4 (57%)
Durée de la maladie
Courte 1 (4%) 0 (0%)
Longue 6 (25%) 2 (29%)
lllimitée 17 (71%) 5 (71%)
Contréle global sur la maladie
Important 14 (59%) 3 (42%)
Moyen 8 (33%) 2 (29%)
Faible 2 (8%) 2 (29%)
Contréle par les médicaments
Important 18 (75%) 4 (57%)
Moyen 5 (21%) 3 (43%)
Faible 1 (4%) 0 (0%)
Contréle par les transfusions
(patients transfusés)
Important 15 (88%) 6 (86%)
Moyen 1 (6%) 1 (14%)
Faible 1 (6%) 0 (0%)
Compréhension de la maladie
Bonne 17 (71%) 4 (57%)
Moyenne 6 (25%) 2 (29%)
Mauvaise 1 (4%) 1 (14%)
Représentations
émotionnelles associées
Nulles 7 (30%) 0 (0%)
Modérées 13 (54%) 6 (86%)
Importantes 4 (16%) 1 (14%)
Révélation a I'entourage
Oui 20 (83%)) 6 (86%)
Non 4 (17%) 1 (14%)

L'influence d’'une symptomatologie dépressive ne peut étre étudiée dans le questionnaire
parent, cet échantillon n’étant pas représentatif (n=2). Seule l'influence de I'existence de
criteres de gravité peut étre étudiée. Cette catégorie représente 29% des parents interrogés
(n=7). L'influence des criteres de gravité dans le questionnaire parent est de facon générale

négative sur la perception de la maladie : les enfants sont percus en plus mauvaise santé,
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les conséquences dans la vie quotidienne sont plus importantes, le contréle global ou par les

médicaments est moindre ainsi que la compréhension, tandis que les représentations

émotionnelles sont majorées par rapport au reste du groupe.

Enfants .

Parents

0% 20% 40% 60% 80% 100%
B Symptdmes dépressifs majeurs
O Symptémes dépressifs mineurs

ONon déprimés

Graphique 4 : Evaluation des symptdmes dépressifs p ar les enfants et les parents

Il existe une sous-estimation des symptdomes dépressifs et des représentations
émotionnelles des enfants drépanocytaires par leurs parents. On retrouve une
influence plutét négative de la gravité sur la perception de la drépanocytose chez
les parents et les enfants, ainsi qu’'une influence globalement négative de la
dépression chez les enfants. Le facteur migration a une influence hétérogéne sur

les différentes dimensions de la perception de la drépanocytose chez les enfants.
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5. Influence de I'existence de symptdomes dépressifs

- Relation entre migration et dépression

La migration étant considérée comme un facteur traumatogene en clinique transculturelle,
nous avons taché de savoir s'il existait une relation entre la migration des enfants et
I'existence d’'une symptomatologie dépressive. On ne constate pas de différence majeure
entre les deux groupes (tableau 9). En effet, les enfants de migrants constitueraient une

catégorie globalement plus vulnérable sur le plan psychologique (voir II-D.1, discussion).

Tableau 9 : Relation entre migration et dépression
(symptébmes dépressifs évalués par le questionnaire enfant)

Ensemble des Patients nés Patients
Criteres DSM IV patients en France migrants
(n=22) (n=11) (n=11)

n (%) n (%) n (%)

Non déprimés 14 (64%) 7 (64%) 7 (64%)
Symptdémes dépressifs 8 (36%) 4 (36%) 4 (36%)
- Dont symptomes 7 (32%) 4 (36%) 3 (27%)

dépressifs mineurs

- Dont symptémes 1 (4%) 0 (0%) 1 (9%)

dépressifs majeurs

- Relation entre gravité de la maladie et dépression

On remarque une relation entre la gravité de la maladie et I'existence de symptémes
dépressifs (graphique 5). Les patients graves sont plus volontiers déprimés et le seul patient

présentant des critéres majeurs de dépression a une forme grave de drépanocytose.

2 Aucun chiffre de significativité statistique des résultats n’apparait car les tests de Chi-deux et Fischer réalisés
ont montré p>0,05 pour toutes les comparaisons d’effectifs ci-dessous (la population étudiée représentant un petit
effectif global)
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Graphique 5 : Relation entre gravité de la maladie et dépression
(symptdmes dépressifs évalués par le questionnaire enfant)

Il n'existe pas de différence majeure entre les enfants migrants nés a I'étranger
et les enfants de migrants nés en France concernant I'existence de symptdomes
dépressifs. Au contraire, il semble exister une relation entre gravité de la maladie
et dépression: 63% des patients présentant des critéeres de gravité ont une

symptomatologie dépressive.
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6. Observance °

- Disparité parents-enfants

Les enfants se disent globalement non observants (tableau 10). La gravité de la maladie,
'existence de symptdbmes dépressifs et la migration semblent influencer négativement

'observance chez les enfants.

Tableau 10 : Observance dans les différents groupes étudiés
(évaluation par le questionnaire enfants)

Ensemble Patients Patients Patients

Observance . . .
- . des présentant des présentant des ayant vécu
évaluée par le . . - o
MMS patients cnte_zrgs de ,sympt_omes une migration

(n=22) gravité (n=8) dépressifs (n=8) (n=11)

n (%) n (%) n (%) n (%)
Observants 7 (32%) 2 (25%) 2 (25%) 3 (27%)
Non observants 15 (68%) 6 (75%) 6 (75%) 8 (73%)

Les parents se disent globalement observants (tableau 11). Il y aurait une influence
positive de la gravité de la maladie sur I'observance, 100% des parents d’enfants graves se
déclarant observants au traitement. De méme, l'utilisation de thérapeutiques alternatives

serait globalement moins importante dans ce groupe.

Tableau 11 : Observance et utilisation de thérapeut iques alternatives
(évaluation par le questionnaire parents)

Ob . . Ensemble des Parents de patients
servance évaluée par le MMS et . o
utilisation d’autres thérapeutiques parents presentant des criteres
(n=24) de gravité (n=7)
n (%) n (%)
Observance au traitement
Oui 19 (79%) 7 (100%)
Non 5 (21%) 0 (0%)
Utilisation d’autres thérapeutiques
Oui 17 (71%) 4 (57%)
Non 7 (29%) 3 (43%)

% Aucun chiffre de significativité statistique des résultats n’apparait car les tests de Chi-deux et Fischer réalisés

ont montré p>0,05 pour toutes les comparaisons d’effectifs ci-dessous (la population étudiée représentant un petit
effectif global)
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Il est frappant de constater une quasi-inversion des scores d’observance des parents par
rapport aux enfants (graphique 6). Il existe une tres probable surestimation de I'observance
des parents par le Modified Morisky Scale, ce que nous reprendrons dans la discussion des

résultats (voir 11-D.1).

0% 20% 40% 60% 80% 100%

O Observants B Non Observants

Graphique 6 : Disparité des scores d’'observance ent  re parents et enfants

- L'utilisation de thérapeutiques alternatives

Les familles déclarent majoritairement a 71% avoir recours a d’autres thérapeutiques. Il
s'agit de « s’occuper de I'enfant malade », que ce soit en massant, en donnant une recette
de famille, une tisane ou en priant. On pourra discuter le réle de I'entourage familial ou
communautaire dans I'application de ces thérapeutiques traditionnelles et de I'importance
des liens avec le pays d’origine. Ainsi, une mere me déclare :

« J'ai une recette de chez moi, de ma mére. Depuis que je lui donne ¢a, ¢a fait un an, il fait
plus de crises, ¢a lui donne la force, ¢a produit des globules rouges : on prend du jaune d’ceuf
avec du citron, des tomates en boite, du sel et du lait Nestlé (...) Moi dans mon village, je
masse les enfants qui naissent, je sais faire ¢a, alors quand G. a mal, je lui masse les jambes,

les genoux, avec une huile de chez moi, pleine de vitamines!» (mére d'un enfant

drépanocytaire, entretien, mai 2010)
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Graphique 7 : Thérapeutigues alternatives utilisées

Globalement, les patients comme leurs parents ont confiance dans les thérapeutiques
biomédicales utilisées (seuls deux parents ont répondu oui a la question « Avez-vous parfois
I'impression que son traitement lui fait plus de mal que de bien ? »). Dans les entretiens, je
ne releverai pas dhostilité a I'égard des traitements médicamenteux. On constate une
coexistence des deux types de thérapeutiques dans la majorité des cas, comme nous le
disent ces méres :

« On fait tout ca mais on continue de donner le traitement, c’'est pas pour ¢a qu'on l'arréte ! »
(meére d'un enfant drépanocytaire, mai 2010)

« C’est un oubli un peu volontaire, les résidus des médicaments, ils vont dans le foie, c'est
pas bon s’ils en prennent trop, alors on essaie d’équilibrer (...) Mon mari fait une priére sur un

verre d'eau et le donne a boire a notre fille. Moi je dis OK pour le miracle, mais donne un

Doliprane avec !! » (mére de deux enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)

Nous ne pouvons faire de lien statistique entre observance et utilisation de

thérapeutiques alternatives en raison du petit effectif de la population étudiée.

Les transfusions sont globalement bien acceptées (sauf pour un parent qui déclare les

refuser en raison de ses convictions religieuses) mais elles restent souvent inquiétantes pour
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les parents dont les enfants ont dd étre transfusés. Les motifs d’inquiétude sont détaillés plus

bas dans les extraits d’entretien (voir II-C.1).

Chez 7 familles, on note I'abandon des thérapeutiques alternatives. Plusieurs m’ont ainsi
déclaré : « on n'est pas au pays ! ». Ceci peut traduire une dépréciation des thérapeutiques
traditionnelles pour certains parents qui les utiliseraient pourtant dans un autre contexte.

Nous en discuterons l'origine et les effets plus bas (voir II-D.1, discussion).

Les thérapeutiques alternatives coexistent avec les traitements biomédicaux. Il
semble exister une influence négative de la migration, d’'une symptomatologie
dépressive et des critéres de gravité sur I'observance évaluée chez les enfants.
Chez les parents, la gravité de la maladie influencerait positivement I'observance.
Il existe une large surestimation de I'observance par les parents par rapport aux

enfants.

6. Souhait d’éducation thérapeutique

A travers la derniere question « Souhaiteriez-vous mieux connaitre la drépanocytose ? »,
on constate que la grande majorité des familles, méme celles qui déclarent bien comprendre
la maladie, ont la volonté de mieux comprendre et surtout d'échanger avec d'autres
personnes atteintes (voir 1I-C.1, extraits d’entretiens). Les enfants sont globalement en
demande d’explications, notamment par des livres et des illustrations sur la maladie. La
bande dessinée expliquant la drépanocytose qui est utilisée en consultation a I'Hépital des

enfants est souvent citée par les parents.

L’absence de souhait d’éducation thérapeutique est formulée par six parents. Deux
d’entre eux exercent une profession paramédicale et déclarent en savoir suffisamment sur la

drépanocytose. Pour les 4 autres parents, ce refus est systématiguement associée a la non-
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révélation a la famille restée au pays, marque du tabou persistant concernant la
drépanocytose, associée a un sentiment de stigmatisation et de dévalorisation des malades
(voir 1I-C.1, extraits d’entretiens). Les 2 enfants ne souhaitant pas connaitre mieux la

drépanocytose appartiennent a ces familles.

O Enfants
B Parents| """

Groupes de parole Livres lllustrations Aucun

Graphique 8 : Moyens souhaités pour mieux connaitre la drépanocytose

75% des parents et 91% des enfants souhaitent mieux connaitre la
drépanocytose. La demande d’échanger avec d’autres familles est importante.
Chez les enfants, des supports illustrés seraient souhaités. Le refus de mieux
connaitre la maladie est associé au tabou persistant sur la drépanocytose et a la

stigmatisation percue des malades chez un nombre minoritaire de familles.
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C. lllustrations : extraits d’entretiens et dessins d’enfants

1. Thémes récurrents au cours des entretiens

Au cours des entretiens plusieurs thémes récurrents ont pu étre identifiés, orientés par
les items du questionnaire ou spontanés. J'ai regroupé ici les extraits les plus éloquents,

évocateurs des mémes problématiques que celles soulevées dans la partie .

- La transmission

Des parents racontent la surprise de se découvrir porteur et davoir transmis la
drépanocytose :

« J'ai donné mon sang 45 fois, jJavais ma carte de donneur, on m’a jamais dit que j'étais AS »
(pére d'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Je suis trés étonné car je n'ai jamais eu ce probléme, ni sa maman. Si c’est héréditaire,
pourquoi les autres enfants ne I'ont pas ? » (pére de deux enfants drépanocytaires, entretien,
mai 2010)

« Si on avait su qu’on était AS tous les deux, on se serait pas mariés (...) J'ai une cousine qui
a eu un enfant SS, elle a tellement souffert et moi je I'ai vue, j'ai grandi avec ¢a (...) Pour nous
le diagnostic, ca a été une catastrophe » (mere d’'un enfant drépanocytaire, entretien, mai

2010)

Le doute sur la responsabilité de la consanguinité peut étre émis :

« Son pére est mon cousin, on est du méme sang, on n'est pas sortis de la famille, je pense

que ca vient de la » (mére d'une enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

Parfois, c’est le fatalisme, le recours a Dieu ou aux esprits qui est invoqué :

« Dans le destin de mon parcours familial, Dieu savait déja que j'allais avoir une enfant malade,
moi je ne savais pas ! » (pére d’'une enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« C'est une maladie du corps, ¢a vient de notre péché dans notre chair car nous sommes les
descendants d’Adam et Eve » (meére d’'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Chez nous en Afrique, on dit que c’est la sorcellerie, que quelqu’un a jeté un sort et c'est
pour ¢a que les gens sont malades. Mais depuis que je suis ici, je commence a comprendre, je
crois que c'est la drépanocytose, pas la sorcellerie » (mére d'un enfant drépanocytaire,

entretien, mai 2010)
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« Ca vient des esprits. Dans mon village, on est trés spirituels, on signe des pactes avec les
esprits. Comme c’est surtout en Afrique et que c’est lié au sang... Il y a aussi la génétique, on
croit aux deux vous voyez mais c'est les esprits qui entrainent la génétique. Il y a eu beaucoup
de morts dans ma famille mais comme ils ne vont pas a I'hdpital on ne sait pas de quoi (...)
J'ai un oncle non voyant, il pense que c’est un sort qu'on lui a jeté mais moi je crois que c'est

la drépanocytose » (mére de deux enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)

- Le retentissement sur la vie guotidienne

Il est majeur lorsque les crises sont fréquentes et les hospitalisations répétées :

« On faisait pas cing mois a la maison, elle était tout le temps hospitalisée quand elle était
petite » (mére d'une enfant drépanocytaire, entretien, février 2010)
« De toute fagon, & chaque fois qu'il fait froid, on est la [a I'hépital] » (mére d’'une enfant

drépanocytaire, entretien, mai 2010)

A 'annonce du diagnostic et des mesures préventives, le vécu peut étre difficile :

« Au début quand on nous a expliqué la maladie, c’était terrible : on ne devait plus vivre, plus
voyager, plus prendre I'avion, rien ! » (mére de deux enfants drépanocytaires, entretien, février

2010)
Le retentissement sur la qualité de vie de I'enfant malade est souvent important au

niveau social et scolaire :

« Les crises surviennent comme ¢a, sans explication, parfois c’est aux changements de temps.
C’est difficile a contrler : en bas age, les enfants veulent jouer avec leurs camarades mais ils
sont toujours fatigués, ils ratent les sorties avec I'école, les cours... |. est trés intelligente mais
a force de rater I'école, elle a un niveau moyen... » (tutrice d'une enfant drépanocytaire,

entretien, avril 2010)

- La puberté, la vie future

Il existe de nombreuses préoccupations autour de la croissance, d'une éventuelle
descendance, d'une vie d'adulte imaginée par les malades ou leurs parents. Ces

préoccupations évoquent la difficulté de se projeter dans I'avenir :
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« A 13 ans, elle n'a pas encore les seins. Maintenant qu’elle grandit, je me pose des questions
sur sa vie de femme, est-ce qu’elle pourra avoir des enfants comme tout le monde ? » (mere
d’une enfant drépanocytaire, entretien, février 2010)

« Moi, je pense a la croissance, a la puberté, ca peut étre retardé avec ca. Le docteur dit que
¢a va aller plus tard mais moi j'y pense souvent » (jeune homme drépanocytaire de 15 ans,
entretien, avril 2010)

« Je pense a ma sceur qui fait tellement de fausses couches. Je me dis pour M., je la vois
grandir, je me pose des questions pour plus tard. Est-ce que c’est possible d’avoir des enfants
guand on est drépanocytaire ? » (mere de deux enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)
« L'autre jour, je regardais un reportage, sur comment on vivra en 2050, et moi je me disais, et
I., comment elle vivra ? Est-ce qu’elle aura une vie normale ? Un mari, des enfants ? » (mere
d’une enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Pourquoi il grandit pas ? On nous dit qu'il a une taille normale dans les courbes, mais on voit
bien qu’il est plus petit que ses fréres et sceurs ! » (mére d'un enfant drépanocytaire, entretien,

mai 2010)

- La compréhension de la maladie

Certains expriment le besoin d’échanger avec autrui pour comprendre mais aussi la
difficulté a demander les informations de facon active au médecin et I'angoisse face a ce qui

pourrait arriver, angoisse majorée par le sentiment d'incompréhension :

« |l faut discuter pour comprendre. C’est comme en classe, on peut avoir le livre, si le
professeur n'est pas la pour expliquer, on comprend rien ! » (mére d’'une enfant drépanocytaire,
entretien, février 2010)

« J'ai plein de questions et en consultation, face au médecin, j'oublie de les poser » (mere de
deux enfants drépanocytaires, entretien, février 2010)

« Je voudrais qu'on me dise ce que c'est réellement [la drépanocytose] et s'il y a un probleme,
ce qu’'on peut faire : je serais plus rassuré (...), j'allais bien pendant 4 ans en arrivant ici, et
d’'un coup, j'étais malade, j'ai été transfusé, j'ai rien compris... » (jeune homme drépanocytaire
de 16 ans, entretien, avril 2010)

« Moi j'ai appris ce que c'était dans la communauté : ce sont des maladies invisibles (...) un
ami, il 'a eu toute sa vie et c’est apparu plus tard, il ne savait pas qu'il était malade » (péere

d’une enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)
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D’autres, moins nombreux, refusent de parler de la maladie. Le sentiment d’absence de
malitrise face a la survenue des crises entraine I'absence du besoin de comprendre et le

recours au fatalisme :

« Cette maladie, je la connais, mais je ne veux pas la comprendre » (mére d'un enfant
drépanocytaire, entretien, avril 2010)

« Je ne veux pas connaitre plus: ¢ca me rend triste » (mere d’'un enfant drépanocytaire,
entretien, mai 2010)

« Non, je ne veux pas mieux connaitre la drépanocytose. Ca va pas changer ma fagon de faire,
je connais déja ce qu'il faut » (mére de deux enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)

« Tant que mon enfant va bien, je ne veux pas en savoir trop non plus... L’'annonce déja,
c’était comme un coup de massue ! » (mére d’'une enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)
« Pourquoi discuter, essayer de comprendre ? On est habitués ! Tout ¢a, c’est des soucis, je
vais me rendre malade pour rien (...) De toute fagon c’est le Bon Dieu qui décide ! » (meére de

trois enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)

- La stigmatisation et le tabou

Le refus de révéler la maladie peut servir a éviter la stigmatisation, la pitié, les mauvaises

paroles de I'entourage familial ou communautaire :

« La drépanocytose, c’est un signe de désespoir, les gens s’attristent, s’apitoient. On sait que
I'issue est fatale et il peut y avoir de la discrimination (...) vous savez, il y a un catastrophisme
dans notre milieu africain : face a cette maladie, on est démuni, désarmé. On a dans la téte
ces images d’enfants amaigris qui meurent (...). Une année, au pays, il ['enfant malade]
portait le poids du secret, oui, il voulait dire a tout le monde qu'il était malade, ce n'était pas
possible » (pére d'un enfant drépanocytaire, entretien, février 2010)

« On l'avait caché a I'école I'année derniere, on voulait pas qu’elle soit vue comme une enfant
malade... Pour moi, ma fille n'a pas de probléeme, je vois le c6té positif, je ne suis pas
concentré la-dessus » (pére d’une enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Son pere porte la culpabilité de la transmission, il est dans le déni de la maladie : si G. a mal
au ventre, c’est parce qu'il a trop mangé de cerises... Pour I'Hydrea® par exemple, quand le
docteur a expliqué gu'il y avait un risque de stérilit¢ pour son fils, mon mari a arrété le
traitement au bout de 15 jours en prétendant que le médecin ne l'avait prescrit que pour un

mois... » (tutrice d'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)
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« |l n'y a que moi et mon mari qui savons. Nous les Africains, on ne parle pas de ¢a, ca me
géne que mon enfant soit malade (...) pour l'instant, il est pas trop grave alors ¢a va mais plus
tard peut-étre qu'on sera obligés de leur dire [a la famille restée au pays] » (mére d'un enfant
drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Chez nous en Afrique, on préfere ne pas en parler. Je n'ai pas envie d'attrister ma famille, et
si quelgu’un a le mauvais ceil, il peut le jeter sur ma fille, elle peut mourir et il va dire que c’est
la drépanocytose. Et puis, je n'ai pas envie qu'on parle mal de mes enfants. Vous savez,
drépano, c’est une insulte chez nous, moi je connaissais ¢a comme une insulte, dans le fait
gu'on est malade, qu’'on peut mourir, c’est trés péjoratif, je n'ai pas envie de susciter ce genre
de paroles pour mes enfants » (mére de deux enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)

« Mon enfant n'a pas la drépanocytose » (mére d’'une enfant drépanocytaire, mai 2010)

Les enfants portent le poids d’étre différents en regard des non-malades :

« C’est normal les yeux jaunes ? Ca vient de la maladie ? je sais pas... parfois il les a plus
jaunes, des fois moins... les gens posent des questions, ¢ca le géne. Et a I'école, ils
m’appellent souvent pour ¢ca » (mére d’'un enfant drépanocytaire, entretien, avril 2010)

« |l est en colére, il nous dit souvent " pourquoi c’est moi et pas les autres ? " [fréres et
sceurs] » (mére d’'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Quand elles sont malades, elles ont I'impression de déranger, elles s'excusent d'étre
malades, n'osent pas demander pour aller faire pipi, elles se sentent coupables... » (mére de
deux enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)

« Ca existe les enfants qui ont la drépanocytose qui sont blancs ? J'aimerais bien discuter
avec eux... » (enfant drépanocytaire de 10 ans, entretien, mai 2010)

« Elle me demande souvent " pourquoi je suis pas comme les autres ? "... » (mére d'une

enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

- La peur des transfusions

Elle est souvent associée a la peur du SIDA, du sang contaminé ou du sang de l'autre :

« Je ne suis pas d'accord avec les transfusions mais je n'ai pas le choix. C'est ¢a ou on
m’enléve mon enfant. On a beau me dire qu’aujourd’hui, il n'y a plus de risque, ¢a me fait peur.
Vous savez, j'ai perdu une tante du SIDA. Et puis, les transfusions, ¢a lui a donné des taches,
des champignons. On me dit que ¢a n’a rien a voir mais moi je pense que si» (mére d'un

enfant drépanocytaire, entretien, avril 2010)
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« C'est le sang de quelqu’un d’autre, on ne sait pas d’ou ¢a vient... Ce serait le mien, ou celui
de son pére, mais c’est un sang étranger. Vous, vous étes habitués a I'hépital, mais pour nous
rien que de voir le sang, c¢a fait peur! On a peur du sang. Et aussi, il peut transmettre des
maladies » (mére de deux enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)

« Oui, les transfusions, ¢a fait peur. En France, avec le sang contaminé... » (pére d'un enfant
drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« J'ai peur des transfusions parce que ce n’est pas son sang. Il a fait des réactions apres, au
niveau du comportement : il était trés agité apres la sortie de I'hdpital et une fois, il s’est gratté
beaucoup. Ces changements sont liés au sang qu’il a regu » (mére d’'un enfant drépanocytaire,
entretien, mai 2010)

« On m’a fait un chantage a I'hépital " il faut le transfuser sinon il va mourir! on va vous
enlever tous vos droits ! . Je ne suis pas d'accord. Jésus s’est sacrifié pour nous, le sang est
sacré aux yeux de Dieu, c’est le sang de quelqu’un d’autre, vous comprenez, on ne peut pas

jouer avec ¢a » (mére d’'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

D’autres fois, au risque d’'incompatibilité :
« La premiéere fois qu’on I'a transfusé, on avait tres peur qu'ils se soient trompés dans la prise
de sang et que ¢a se passe mal... Mais ¢a s’est bien passé alors maintenant, j'ai moins peur »
(meére d'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)
« Mon enfant a fait un accident aprés une transfusion, elle a failli y passer... Alors oui,
maintenant, ¢ca me fait peur, jespére qu'on ne devra plus la transfuser » (mére d'une enfant

drépanocytaire, entretien, avril 2010)

- La communication autour de la maladie

La demande est forte de rencontrer d'autres familles pour échanger le ressenti et les
moyens « pour vivre avec ¢a », l'isolement majorant I'angoisse et la dramatisation de la

maladie :

« |l'y a plein de gens qui pensent que la drépanocytose, c’est comme le SIDA. Les groupes de
paroles [en Guadeloupe, en région parisienne], ¢a a aidé beaucoup de gens. Ici, on est isolés,
on est renfermés, seuls avec ¢a, on croit que c’est une maladie grave » (mére d’'un enfant
drépanocytaire, entretien, avril 2010)

« J'aimerais discuter avec des jeunes qui ont le méme age que moi, savoir comment ils

font pour vivre avec ¢a » (jeune homme drépanocytaire de 16 ans, entretien, avril 2010)
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« Est-ce qu'il y a des gens qui font des tisanes et est-ce que ¢a marche ? Il faudrait que les

gens se rencontrent... » (mére d’'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

La méconnaissance dans la population générale entraine pour certains le besoin
d’'informer :

« Quand on est arrivés ici, personne ne connaissait sa maladie, méme le généraliste ouvrait
de grands yeux, on était perdus (...) Elle pense qu’elle est porteuse d’'un message, qu'elle a
expérimenté toutes les douleurs qu’un drépanocytaire peut connaitre pour mieux pouvoir aider
les enfants drépa. Plus tard, elle veut faire de I'humanitaire (...) Elle parle de sa maladie a
I'école, elle I'explique a ses camarades de classe avec un livre qu’elle a apporté. Pour elle,
c’'est trés important » (mére d’'une enfant drépanocytaire, entretien, avril 2010)

« C'est une maladie méconnue, c'est difficile d’expliquer aux autres parce que ¢a ne se voit
pas... et quand on commence a expliquer, les gens ont peur. Comme c’est une maladie du
sang et de I'Afrique, ils mélangent avec le SIDA, les hépatites, le sang, ¢a fait peur. A I'école,
c’est pareil, les gens ont peur, dés que G. est fatigué, ils appellent. Méme le médecin traitant
ne connait pas, il nous demande a nous quels médicaments il faut donner, s'il faut rajouter de
I'antibiotique... » (tutrice d’'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Les médecins méme a I'hdpital parfois, ils ne connaissent pas, ils me demandent a moi
quels médicaments il faut donner... Méme le médecin traitant ! Une fois, M. avait mal a une
dent, il fallait I'arracher. Je lui ai dit qu'il avait une maladie génétique du sang et qu'il fallait faire
attention, il a eu peur car il ne connaissait pas ! (...) Enfin, ¢a ne nous a pas empéché de vivre
comme tout le monde. Moi, je voudrais en parler pour aider les gens a ne pas se décourager...

¢ca me ferait plaisir... » (pére de deux enfant drépanocytaires, entretien, mai 2010)

- La peur de la mort

L’angoisse peut naitre de la connaissance antérieure de la maladie, associée a l'idée

d’'une mort précoce :

« Chez nous au pays, ils arrivent pas a I'age de 16 ans. En Afrique, y a pas de traitement. Ici
en Europe, je sais pas, c'est mieux je crois avec les médicaments... Je tiens le coup parce
qu'il va bien... pour l'instant... » (mére d'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« J'ai du mal a dormir, c’est comme si je m'étouffais, je sais pas si c'est dans ma téte, j'ai peur
que ca revienne [les crises], je sais pas si ¢a peut revenir et les médecins ne sont pas a

c6té ! (...) Je me demande jusqu’a quel age on peut vivre avec ¢a. Moi j'ai connu des jeunes
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qui I'avaient qui sont morts a 28 ans. Mais aussi, ils ont fait n'importe quoi au pays » (jeune

homme drépanocytaire de 16 ans, entretien, avril 2010)

Le sentiment d’absence de contréle est lui aussi anxiogene :

« Un jour, jai eu une crise terrible, j'avais peur parce qu’elle ne s’arrétait pas. Je pensais que
peut-étre j'allais mourir » (jeune homme drépanocytaire de 15 ans, entretien, avril 2010)

« J'avais pas de sang, I'anémie quoi! Si on m’avait pas mis du sang, j'allais mourir » (enfant
drépanocytaire de 11 ans, entretien, avril 2010)

« Il voulait absolument que je l'inscrive au foot, il joue trés bien! Je l'ai inscrit: au premier
entrainement de foot, il est tombé d'un coup et on est allés directement a I'hépital. J'ai eu tres
peur et depuis, je lui interdis de jouer » (mére d’'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Il'y a des gens qui contrélent plus que d'autres [les crises]. Moi, a chaque fois, je panique, je
ne peux pas rester la a attendre que ¢a passe, je préfére aller directement a I'hdpital... pour
que ga passe plus vite... » (jeune femme drépanocytaire de 22 ans, entretien, mai 2010)

«On nous dit pas tout! On m’avait pas dit que mon enfant pouvait mourir de la
drépanocytose ! » (mére d’'une enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Une fois, elle a failli mourir d'une simple diarrhée, le temps que le médecin arrive, elle était
tellement mal qu'elle était déja partie ailleurs. Ensuite, on I'a perfusée, transfusée, c'était la

premiere fois » (mere de deux enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)

- Le désintérét du monde médical et de la recherche

La drépanocytose fait partie des maladies graves et incurables. Plusieurs familles se
demandent s'il existe des recherches sur la drépanocytose, ont l'impression que les

chercheurs ne s'y intéressent pas :

« C’est comme le SIDA ou le cancer, on est la, on attend de se réveiller un matin et qu’on ait
trouvé un remede pour le guérir... » (pere d’une enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« Est-ce gu'il y a de la recherche ? C'est comme le SIDA, pour l'instant il n'y a pas de
traitement... » (mére d'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

« |l faudrait créer un centre, comme pour d'autres maladies graves. Est-ce qu'il y a des
recherches sur la maladie, on n’en entend jamais parler... » (mére d’'un enfant drépanocytaire,

entretien, mai 2010)
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« Ca nous tracasse beaucoup, moi et mon mari, de savoir s'il y a de la recherche sur cette
maladie, pour la guérir, on ne sait pas... » (mere d’'un enfant drépanocytaire, entretien, mai

2010)

Au cours des entretiens sont apparus de nombreux questionnements sur la
transmission, la vie future des enfants malades, I'incompréhension des non-
malades et leur méconnaissance de la drépanocytose. L’isolement, majorant le
retentissement sur la vie quotidienne, est parfois volontaire et marque le tabou
persistant qui pése sur cette maladie. La nécessité de transfuser est anxiogene
pour de nombreuses familles et la peur de la mort est réactivée a chaque crise.
La demande de communication autour de la drépanocytose est présente chez

une majorité de familles.

2. Dessins d'enfants

Nous avons demandé aux enfants qui le souhaitaient de se dessiner, puis de se
représenter en période de crise drépanocytaire, selon le modele dune étude du
retentissement émotionnel et cognitif de la maladie chez les enfants drépanocytaires [103].

Les différents themes des 14 autoportraits ainsi réalisés sont regroupés dans le tableau 12.

Dans les dessins des enfants drépanocytaires se représentant en crise, on remarque un
fort retentissement émotionnel avec la figuration de nombreux éléments dépressifs, tels que
la tristesse, I'ennui, le vide. L'estime de soi semble également atteinte. Il a été montré qu'il
existe une corrélation forte entre la taille de l'autoportrait et I'estime de soi [113], de
nombreux enfants se dessinant plus petits en période de crise. Trois jeunes filles de 8, 13 et
14 ans se sont dessinées sans attributs féminins lorsqu’elles sont malades, sans poitrine,
sans bijoux, sans robe, par contraste avec leur autoportrait en dehors d’'une période de crise,

signe d’une atteinte négative de I'image corporelle en tant qu’individu sexué.
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Tableau 12 : Thémes retrouvés dans les autoportrait s

Autoportrait Autoportrait en crise

Temps Beau temps, soleil Nuages, pluie, éclairs

Activités  Football, rencontre avec les amis, Aucune activité, vide,
promenades a I'extérieur, enfermement (maison, hopital,
shopping, console de jeux barreaux de prison)

Visage Souriant Grimagcant, pleurs, déformé
Joues roses Paleur, yeux jaunes

Corps Grande taille Petite taille
Attributs féminins (poitrine, robe, Absence d'attributs féminins
bijoux) Absence de mains, de pieds

Coloris Couleurs vives Coloris ternes ou absence de

couleurs
Mots « heureux », « pas malade », «mal », « triste », « pleurer »,

« jouer », « copine », « bien »

« malade »

Concernant le retentissement cognitif, nous n’avons pas réalisé de comparaison détaillée

de 'age mental correspondant aux deux autoportraits mais on peut néanmoins constater
dans un certain nombre de dessins, le passage d’'un personnage figuré avec de nombreux
détails a un bonhomme quasi-tétard ou informe en période de crise. Il a en effet été montré
gue l'expérience de la maladie influence le développement cognitif de I'enfant, avec tres

souvent une régression dans les dessins figurant I'expérience douloureuse [103].

L’exclusion de I'expérience de la douleur par rapport au monde extérieur en période de
crise [25], est figurée par la solitude des enfants sur leurs dessins ou I'espace vide les
entourant. Le retentissement sur la vie quotidienne est bien représenté par le contraste entre
I'enfermement dans la maison ou a I'hépital en période de crise, et les jeux, les rencontres

avec les amis, les sorties a I'extérieur en dehors des périodes de crises.

Les indicateurs émotionnels de Koppitz [114], utilisés couramment dans les analyses de

dessins d’enfants, montrent également une atteinte émotionnelle importante dans ces
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dessins : 'absence de pieds est corrélée au sentiment d’insécurité et d’anxiété, I'absence de
bras a limpuissance et a l'impossibilité d'agir. Ces éléments ne seraient pas liés a
I'expérience douloureuse aigué elle-méme mais plutbt a la vision de soi par rapport au
monde extérieur, cette vision étant affectée par la douleur chronique récurrente [103]. Les
indicateurs émotionnels retrouvés dans les dessins d’enfants drépanocytaires sont

regroupés dans le tableau 13. La table compléte des indicateurs émotionnels de Koppitz se

trouve en annexe 3.

Les couleurs sombres ou l'absence de couleur sont plus volontiers associées aux
autoportraits en période de crise, ce qui avait déja été montré dans une étude sur la
figuration de la douleur dans les dessins enfantins [115]. Au contraire, les couleurs vives

sont associées aux autoportraits en dehors de I'expérience de la maladie [116].

Tableau 13 : Indicateurs émotionnels de Koppitzdan s
les autoportraits en crise des enfants drépanocytai res

Faible intégration (membres mal insérés)
Asymétrie des membres
Visage déformé
Personnage de petite taille
Transparences

Bras courts

Bras collés au corps
Mains coupées

Jambes serrées

Nuages

Absence de nez

Absence de bouche

Absence de bras

N P P NN R NRRPRNO R R R

Absence de pieds

Ci-dessous sont joints les dessins les plus évocateurs parmi ceux réalisés par les enfants

drépanocytaires rencontrés pour cette étude. Les autres dessins se trouvent en annexe 4.
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- M., jeune fille drépanocytaire de 15 ans

=

{
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f
K]

Autoportrait 1-a: Souriante au milieu de la foule et des

boutiques de la rue Sainte Catherine (rue commergante de
Bordeaux).

Autoportrait en crise 1-b:  Grimagante dans sa chambre,
devant la télé, les barreaux d’'une prison représentent son

sentiment d’enfermement.
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- R., jeune fille drépanocytaire de 14 ans

~ : " ; . _J"que‘@f" Sy

Autoportrait 2-a: Souriante au soleil, jouant avec sa copine,
elle se représente les joues roses et avec des attributs

féminins (poitrine, robe, bijoux).

Autoportrait en crise 2-b:  Enfermée dans sa chambre
devant la télé, elle se représente de petite taille et informe.

Dehors le mauvais temps se déchaine (éclairs, pluie).
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- M., jeune fille drépanocytaire de 13 ans

Autoportrait 3-a: Au soleil, dans la nature,
elle se représente souriante avec des

attributs féminins (poitrine, robe, bijoux).

Autoportrait en crise 3-b: Sous les
éclairs, elle se représente pleurant sans

mains ni pieds.
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- R., enfant drépanocytaire de 11 ans

Autoportrait 4-a :  Souriante, elle porte des

couleurs vives, ses joues sont roses.

Autoportrait en crise 4-b:  Elle pleure, ses
joues roses ont disparu, elle parait plus

maigre et ses bras sont plus courts.
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- Y., enfant drépanocytaire de 10 ans

Autoportrait 5-a : Souriante dans la nature.

Autoportrait en crise 5-b: Dans son lit
grillagé, elle se représente plus petite,
pleurant tellement qu’une flaque se forme a

c6té de son lit. Autour, I'espace est vide.
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- M., enfant drépanocytaire de 9 ans

Autoportrait 6-a: Le soleil brille, il se
représente au stade de foot dans les gradins,

ballon au pied.

Autoportrait en crise 6-b: Il n'y a aucune couleur, il se
représente enfermé dans sa chambre avec une grosse téte
sans bouche ni nez, son corps n'a pas de pieds, les bras ne
sont pas fermés. Sa mére lui apporte un verre d’eau avec du
Doliprane.
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- |., enfant drépanocytaire de 8 ans

Autoportrait 7-a: Dans le ciel, des ballons s’envolent, elle

se représente souriante avec des bijoux.

Autoportrait en crise 7-b:  Grimagante et sans bras. Autour

d'elle, le vide.
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- G., enfant drépanocytaire de 7 ans

Autoportrait 8-a: A la maison, le soleil brille, il est souriant et

joue a sa console de jeux.

Autoportrait en crise 8-b:  Son chemin vers I'hdpital et la
transfusion est marqué en pointillés, il se représente informe

et plus petit, il pleut.
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- E., enfant drépanocytaire de 12 ans

Transformation des globules rouges dans le corps
d’un drépanocytaire

Dans les autoportraits des enfants drépanocytaires en crise, le retentissement
émotionnel de la maladie semble majeur tant sur I'estime de soi que sur '’humeur
et la vision du monde. Celles-ci seraient modifiées par I'expérience d’'une douleur
chronique récurrente, manifestation principale de la maladie drépanocytaire, qui
entraine des sentiments d’insécurité et d’'absence de contréle, illustrés par ces

dessins.
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1. Discussion des principaux résultats

Dans cette étude comme dans la littérature [3,19,22], on constate que les modéles
étiologiques biomédicaux et traditionnels de la drépanocytose coexistent. L'analyse
gualitative des entretiens montre une grande variabilité des causes pergues au sein de ces

grands modeles.

La responsabilité pour les parents dans la transmission de la drépanocytose varie d’'une
famille a l'autre. L’intervention de Dieu revét des aspects divers mais on isole globalement
deux conceptions. La maladie-malédiction, contre laquelle on ne peut rien, serait plus ou

moins liée au hasard [76] :

« Dieu, le destin, tout ca c'est la méme chose, on n'y peut rien!» (pére d’'un enfant

drépanocytaire, entretien, février 2010)

« Trois enfants : trois enfants malades ! Qu’est-ce vous voulez ? De toute fagon, c’est le Bon

Dieu qui décide ! » (mére de 3 enfants drépanocytaires, entretien, mai 2010)

Néanmoins, dans d’autres conceptions religieuses, notamment chrétiennes, la maladie est
associée au péché et le sentiment de culpabilité réapparait alors, comme dans le concept

de maladie-sanction décrit par Laplantine [76] :

« Ca vient de notre péché dans notre chair car nous sommes les descendants d’Adam et

Eve » (mére d’'un enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

D’autres familles portent le poids de la culpabilité, liée au fait d’étre « porteur », comme ces
trois parents qui spontanément vont répondre « C’est moi » et non pas « C'est le géne » a
la question « D’ou vient la drépanocytose ? ». L'explication génétique des médecins peut
ainsi changer l'idée que l'on se fait de la transmission. Certains considérent que la
transmission dépend plutét des grands-parents que des parents qui sont épargnés par la
maladie :

« Je pense que c'est les grands-parents puisque nous on n'est pas malades » (mere d’'un

enfant drépanocytaire, entretien, mai 2010)

93



Partie Il — D : Discussion

De méme, lidée d’'un « mauvais sperme » dégage la mére de sa responsabilité dans la

transmission [19].

Le poids des origines déja évoqué [3] mérite également d’étre soulevé : la « race noire»,
la couleur de peau et I'Afrique seraient pour certains a l'origine de la drépanocytose. Les
familles font souvent une comparaison entre le pays dorigine et la France. Cette
comparaison s’effectue principalement au sujet du mode de révélation a I'entourage, plus
facile en France que dans un pays africain ou concernant la méconnaissance de la maladie
chez les médecins généralistes francais. De méme, la réaction de certaines familles a
I'évocation de I'idée de malédiction comme cause éventuelle de la drépanocytose a été
contrastée. Peu nombreux sont ceux qui I'envisagent comme une cause possible, la
majorité la refusant ou méme se récriant de correspondre aux Africains qui croient aux
malédictions. La question des origines est donc toujours présente dans les opinions de

nombreux parents interrogés, et méme d’'un enfant drépanocytaire de 10 ans :

« Ca existe les enfants qui ont la drépanocytose qui sont blancs ? » (entretien, mai 2010)

Le vécu émotionnel des enfants a été exploré dans les questionnaires et les dessins : la
dimension sociale de la maladie et le flou des représentations associées a la drépanocytose
semblent étre les aspects les plus marquants retrouvés dans les questionnaires et les
entretiens, de méme que dans une enquéte antérieure sur le vécu des enfants
drépanocytaires en Guadeloupe [36]. Dans les dessins étudiés, le retentissement
émotionnel de la maladie drépanocytaire parait majeur tant sur I'estime de soi, que sur
'humeur et la vision du monde modifiées par I'expérience d'une douleur chronique
récurrente. Ce vécu est sous-estimé par le monde des adultes en général (notamment les
soignants) [44] et par les parents en particulier : il existe une sous-estimation majeure des
symptémes dépressifs et des représentations émotionnelles des enfants drépanocytaires
par leurs parents, ce qui peut étre lié au déni de la douleur et de la mort possible de cet

enfant. Celui-ci ne serait pas en mesure de se rendre compte de ce sombre destin [44].
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La perception de la maladie est influencée de fagon négative par I'existence de criteres
de gravité chez les parents et les enfants. Une symptomatologie dépressive chez les enfants
est également liée a une perception plus négative de la maladie sauf dans la dimension de la
compréhension de celle-ci. Il faut nuancer l'interprétation de ce résultat en fonction de I'age
des enfants interrogés. En effet, la compréhension de la maladie chez les enfants est
également liée a l'dge: les 5 enfants qui déclarent ne pas comprendre du tout la
drépanocytose ont entre 8 et 9 ans. De méme, les patients déprimés semblent avoir une
meilleure compréhension de la maladie car il s’agit pour une majorité d’adolescents (8
patients sur 10 ont plus de 13 ans, I'age moyen de ce groupe étant de 12,9 ans). On peut
donc discuter la compréhension comme un facteur influencant négativement et non
positivement la perception de la maladie chez les enfants, car les jeunes patients ne
connaissent pas forcément le pronostic sombre de la drépanocytose et sa durée illimitée,
contrairement aux adolescents. L’hypothese de départ d’'une perception plus pessimiste de
la drépanocytose semble ainsi vérifiée pour les groupes présentant une symptomatologie
dépressive ou des criteres de gravité, bien que cette différence ne soit pas statistiquement

significative.

Le facteur migration a wune influence hétérogene sur la perception de la
drépanocytose chez les enfants : positive sur la dimension du contréle global, négative sur
les aspects de la santé percue, de la compréhension et des représentations émotionnelles.
Pour expliquer cette hétérogénéité, plusieurs hypothéses peuvent étre avancées. La
moindre compréhension de la drépanocytose chez les enfants migrants pourrait étre due a
un défaut d’éducation thérapeutique dans le pays d’origine [19]. Il faut souligner I'importance
de l'éducation thérapeutique et donc du role du médecin et des soignants dans la
modification des représentations de la maladie. Le meilleur contréle global exercé sur la
maladie pourrait s’expliquer par un meilleur accés aux traitements et une meilleure
espérance de vie en France que dans de nombreux pays africains [1,19]. Le contraste entre

I'état sanitaire de la population en France et dans le pays d'origine pourrait expliquer la
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mauvaise santé percue des enfants migrants, la drépanocytose étant toujours percue
comme une maladie « de I'Afrique » [3]. Les représentations émotionnelles pourraient étre
majorées par I'éloignement du pays d'origine, du reste de la famille et de la nécessité de
construire de nouveaux reperes linguistiques, sociaux et culturels [23]. Il existe néanmoins
une moindre stigmatisation des malades en France par rapport aux pays africains, ce qui
constituerait un cété positif et protecteur de la migration [19]. Par ailleurs, il n’existe pas de
relation entre migration et symptémes dépressifs. Le groupe d’enfants ayant vécu une
migration ne semble pas se distinguer du reste de la population d’étude constituée d’enfants
de migrants nés en France. Cette derniére catégorie a déja été décrite comme globalement
plus vulnérable sur le plan psychologique [117] et il semble que le traumatisme migratoire
puisse étre transmis des parents aux enfants n'ayant pas migré eux-mémes [118]. De
méme, la validité de I'évaluation de la dépression en situation transculturelle peut également
étre critiquée, la symptomatologie présentée par ces patients ne correspondant pas
forcément aux criteres DSM IV utilisés [119]. La tristesse de 'humeur ne serait pas au
premier plan, remplacée dans certains cas par des plaintes somatiques multiples et des
idées de persécution (possession, envoltement) ou de culpabilité, parfois vécues sur un

mode délirant (chez les adultes).

De méme que dans la littérature [48-54], une relation entre gravité de la maladie et
symptomatologie dépressive a été retrouvée, ce qui verifie une autre de nos hypothéses de
départ au sein de la population suivie a Bordeaux. Nous ne sommes pas en mesure de
démontrer une relation de cause a effet entre dépression et sévérité de la maladie,
néanmoains, il a été remarqué de facon informelle que les enfants pris en charge sur le plan
psychologique s’amélioraient sur le plan de la fréquence des crises et du nombre de
consultations aux urgences. Certaines plaintes douloureuses peuvent également étre
majorées par l'anxiété ou par d'éventuels symptdomes dépressifs [44] et non constituer de

« réelles » CVO. Une jeune femme drépanocytaire, comparait la « maitrise » que son frére

avait sur les crises par rapport a sa propre impuissance face a I'angoisse :
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« Il'y a des gens qui contrélent plus que d'autres [les crises]. Moi, a chaque fois, je panique, je
ne peux pas rester la a attendre, je préfere aller directement a I'hdpital... pour que ¢a passe

plus vite... » (jeune femme drépanocytaire de 22 ans, entretien, mai 2010)

L'évaluation de I'observance par les parents dépasse largement I'évaluation des enfants.
Il existe une trés probable surestimation de I'observance des parents par le Modified Morisky
Scale. Il a déja été montré que cette méthode d’évaluation surestime I'observance par
rapport a d’autres méthodes telles que le taux de renouvellement d’ordonnances dans une
étude sur I'observance a I'hydroxyurée [88]. Néanmoins, il s'agit d'un moyen simple méme
s'il est subjectif d’évaluer I'observance d’'une population par questionnaire. L'évaluation de
'observance dans les diverses catégories est également rendue difficile par le discours
probablement stéréotypé de certains parents face a un interrogateur appartenant a
I'institution hospitaliere. En effet, 'absence d’utilisation de thérapeutiques alternatives est
toujours corrélée a une bonne observance chez les parents interrogés. Peut-on considérer
I'évaluation de l'observance par les enfants plus fiable car plus honnéte que celle des
parents ? Ou au contraire moins fiable car les enfants ne maitriseraient pas la prise des
traitements médicamenteux ? J'aurais tendance a considérer leur évaluation comme plus
représentative de la réalité, au vu des réactions spontanées lors de la passation du
guestionnaire mais ce sentiment subjectif ne saurait étre un argument. On ne peut donc pas

conclure de fagon formelle sur la mesure de I'observance dans les diverses catégories.

On a constaté que les thérapeutiques alternatives coexistent avec les traitements
biomédicaux. Le rdle de I'entourage familial ou communautaire dans I'application des
thérapeutiques traditionnelles et I'importance des liens avec le pays d’origine sont majeurs.

En effet, les techniques de maternage sont transmises par le groupe [120] :

C'est le groupe qui définit la nature de l'enfant et ses besoins, la nature de ses

dysfonctionnements et des soins spécifiques a lui prodiguer. (Moro et al., 2009 : 186)
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Concernant 'abandon de ces thérapeutiques, on peut en discuter I'origine et les effets. Chez
certains migrants de premiere génération, on peut constater un effacement de sa propre
culture et de son propre savoir aux dépends de la culture et du savoir dominant (il s’agit ici
de la culture biomédicale occidentale). Cet effacement a un retentissement sur la perception
de I'enfant concernant le savoir de ses parents et peut entrainer des sentiments négatifs de
dépréciation, voire de honte [121] :

En effet, si le pays d'ou viennent les parents a été marqué par la colonisation frangaise, une

certaine asymétrie entre les cultures peut encore persister consciemment ou inconsciemment

chez le sujet migrant I'amenant a présenter la culture francaise comme « meilleure » voire

« supérieure » (a la sienne) a ses propres enfants. Cet état d’esprit est probablement d’ailleurs

renforcé par la réalité sociale dans laquelle le parent migrant évolue ; il est un sujet issu d'un

groupe culturel minoritaire au sein de la société d’accueil. (Skandrani et al., 2009 : 223)

La demande d’éducation thérapeutique est forte : 75% des parents et 91% des enfants
souhaitent mieux connaitre la drépanocytose. La demande de supports écrits ainsi que
d’échanges avec d'autres familles est importante. Il n’existe pas sur Bordeaux d’associations
actives de malades drépanocytaires comme en région parisienne ou en Guadeloupe. Chez
les enfants, des supports illustrés seraient souhaités. Parmi les supports existants, on
distingue une bande dessinée datant des années 1990, intitulée « La drépanocytose, qu’est-
ce que c'est ? » (figure 9) [122] et une nouvelle datant de 2007, « Super Globi raconte la
drépanocytose » [123], des fascicules d’information pour les parents (« Elever un enfant
drépanocytaire », « Vous étes AS », « Vous étes AC »), ainsi qu’'une vidéo de 15 minutes
pour les enfants intitulée « Dis-moi Globi ». Ces supports sont édités par I'association de
malades SOS Globi. Une bande dessinée intitulée « Drépanocytose, Histoires de vie » est
sortie en 2010 [124], dont l'objectif est d’améliorer la connaissance de la drépanocytose
dans I'entourage de I'enfant malade. Cette BD s'inscrit dans un projet de campagne de
sensibilisation en milieu scolaire. En consultation a I'Hopital des Enfants de Bordeaux, c’est
un livre du Réseau Ouest Francilien de Soins aux Enfants Drépanocytaires (ROFSED) qui

est utilisé comme support d’éducation thérapeutique [125].
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Figure 9. Extrait de la bande-dessinée « La drépano  cytose, qu’est-ce que c’est ? »
[122]

2. Forces et faiblesses du travail

La premiére partie de mon travail consiste en une mise en paralléle de travaux médicaux,
anthropologiques et psychologiques par étude de la littérature. En effet, il me paraissait
important de reprendre tous les aspects de la maladie drépanocytaire afin de donner une
cohérence a cette partie théorique. Bien sar, les hypotheses de travail concernant I'étude a
proprement parler n'en représentent qu’'une partie limitée, mais a mon sens, il était
impossible de ne traiter que les travaux antérieurs concernant la migration, les symptémes
dépressifs ou la gravité de la drépanocytose sans essayer de mettre en lien ces aspects
entre eux. Le contraste entre les perceptions médicales et profanes me semblait important a

illustrer dans chacun des aspects de la maladie.
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Une partie trés intéressante de la collecte de données a été la rencontre avec les familles
et les propos libres qui ont été tenus, rarement entendus dans le contexte hospitalier. La
position d'interrogateur n'ayant pas de lien direct avec le service d’hospitalisation et de suivi
ainsi que l'anonymat assuré aux familles, ont été trés confortables pour recueillir leurs
ressentis. Par ailleurs, au fur et a mesure de la passation des questionnaires, jai laissé plus
de temps aux familles avant d’enchainer sur la question fermée suivante. De plus, j'ai appris
quelles gquestions et quels themes étaient plus sensibles ou susceptibles de les faire réagir,
et si les familles souhaitaient s’exprimer plus longuement, je les y encourageais (notamment
a propos des transfusions). L’homogénéité des réponses aux questionnaires n’en a pas été
altérée (puisque j'obtenais toujours des réponses aux questions fermées) mais les entretiens
se sont enrichis qualitativement. Une éventuelle hétérogénéité pourrait étre discutée en
fonction des conditions des entretiens (a I'hépital ou au domicile, en face a face ou au
téléphone) qui furent plus dictées par les disponibilités des familles que par un protocole
précis. Il m’a semblé que la majorité des familles étaient satisfaites de partager leur vision de
la drépanocytose et de constater I'existence d’'un intérét pour la maladie de leur enfant. Cette
satisfaction me parait d’autant plus importante que le sentiment d’'isolement et de désintérét
de la recherche médicale a ce sujet sont des themes récurrents dans les entretiens avec les

familles.

Pour décrire la population étudiée, des études anthropologiques discutent l'intérét de
l'origine ethnique, géographique ou encore linguistique [22,126]. Ces discussions ont le
mérite d’ouvrir la réflexion sur I'ethnocentrisme et le risque d’enfermer l'autre dans sa
différence ethnigue ou culturelle. Je me suis donc seulement attachée a connaitre 'origine
géographique des parents et des enfants, et uniquement s'il existait des difficultés de
compréhension en francais, a connaitre le langage utilisé préférentiellement au domicile.
Posant la question de I'intervention de Dieu dans la survenue de la maladie, et ayant vu au

domicile de certains patients des photos de la Mecque, jaurais pu demander de quelle
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confession étaient les familles et voir s’il existait des distinctions notables entre les

différentes religions ou I'athéisme.

Concernant I'analyse statistiqgue des données, mon étude ne porte que sur un échantillon
limité, les différences retrouvées ne pouvant jamais étre considérées comme significatives,
ce qui est une faiblesse majeure, mes constatations ne pouvant étre prouvées
statistiqguement. Pour cette raison, les résultats sont a nuancer avec beaucoup de prudence.
I m'a semblé qu'il existait autant de perceptions et de représentations de la drépanocytose
gue de familles rencontrées. Néanmoins, cette analyse s’avérait nécessaire afin de
structurer mon travail et a permis de montrer les résultats que nous avons commentés plus
haut. Il s’agit donc d’'une analyse plus qualitative que quantitative et j'espere que les propos
rapportés et les résultats exposés permettront de rendre compte au mieux de la diversité des
opinions formulées par les familles. L'intérét d’'une étude qualitative est de mettre en
évidence ce que des comparaisons de pourcentages ne peuvent faire: assurer la

transmission de témoignages de vécu de la maladie.

Concernant les dessins d’enfants, je n'ai pas de formation spécifique concernant
I'analyse graphique des dessins, notamment pour une évaluation de I'dge mental et de I'état
cognitif de I'enfant. Néanmoins, au niveau symbolique et en m’aidant de divers travaux déja
réalisés a ce sujet, les illustrations collectées me semblent évocatrices du vécu des enfants
qui se sont adonnés a ma demande avec beaucoup d’application pour nous faire partager

leur expérience de la douleur.

3. Nouvelles hypothéses et changements a proposer

Il serait intéressant d’étudier sur un échantillon plus important I'influence de la migration,
des criteres de gravité et des symptdomes dépressifs sur la perception de la maladie
drépanocytaire afin de pouvoir prouver statistiquement ou infirmer ces hypotheses de travail.
De méme, la relation de ces facteurs a I'observance, ainsi que l'influence de I'utilisation de

thérapeutiques alternatives pourraient faire I'objet d’'une étude sur un plus grand échantillon.
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Il serait nécessaire de rediscuter I'évaluation de I'observance par un critére objectif et non
subjectif, les réponses aux questionnaires étant probablement biaisées pour un certain

nombre de répondants.

Une étude sur la crainte des transfusions et ses raisons pourrait également étre
proposée, cette question n'ayant été traitée que de facon qualitative avec les familles. Ce
sujet était trés souvent abordé spontanément et percu comme préoccupant. Au vu de la
fréquence des transfusions chez les drépanocytaires, il semble intéressant de mieux

connaitre I'opinion et les craintes des patients et de leurs familles a ce sujet.

Par ailleurs, le sentiment d’isolement et de désintérét du monde médical et politique
envers la drépanocytose est un theme récurrent abordé par les patients sur lequel on peut
s’interroger. Pour la premiére maladie génétique au monde, il n’existe effectivement que peu
de communication et on peut comprendre le sentiment d’abandon ressenti par les familles.
La plus grande manifestation médiatique de France concernant les maladies génétiques et
les maladies rares, le Téléthon, ne traite quasiment jamais de la drépanocytose mais
essentiellement de maladies neuromusculaires dégénératives [127]. Pour comparaison, une
autre maladie génétique dépistée a la naissance, la mucoviscidose, compte environ 4600
personnes atteintes en France [128] contre 7000 syndromes drépanocytaires majeurs. On
recense 49 Centres de Ressources et de Compétences de la Mucoviscidose en France avec
des activités d’éducation thérapeutique, de formation du personnel et de recherche [129]. On
ne compte que 4 Centres de Référence de la Drépanocytose en région parisienne [130] et 3
aux Antilles [131]. Il existe néanmoins de plus en plus de communication au sujet de la
drépanocytose notamment par le biais de Drépaction (organisant des interventions dans les
médias et des concerts), parrainée par de nombreuses personnalités politiques et des

médecins des Centres de Références [132].

Le projet d’organiser des groupes de parole pour les familles est apparu essentiel au fur

et & mesure que j'avancais dans ce travail. Ceux qui en avaient déja fait I'expérience dans
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d’autres régions de France y étaient trés favorables, une minorité de familles refusant de
prendre part & ce type de propositions. Pour les parents et les soignants, ce dispositif aurait
les avantages suivants : permettre aux familles de se rencontrer et limiter les sentiments
d’isolement, permettre I'expression et la discussion des différentes opinions sur les causes,
les conséquences de la drépanocytose et ses traitements (le tout étant modéré par des
soignants afin d’éviter la propagation d’informations inexactes) et enfin améliorer les
relations familles-soignants en facilitant le processus d’éducation thérapeutique. Concernant
les enfants, on pourrait également constituer des groupes d’éducation et d’expression autour
de la drépanocytose, constitués en fonction de I'age, abordant divers themes (explications
illustrées de la maladie a partir de 8 ans, croissance et puberté pour les adolescents, par
exemple) a la fréquence d’un ou deux par an. Ces groupes auraient également I'avantage de
dépister des difficultés psychologiques et de pouvoir proposer un suivi pour les enfants qui le

nécessitent.

Certaines familles m’ont demandé de leur communiquer les résultats de cette enquéte.
L'une d’entre elles souhaitait assister a la soutenance de ma thése et elle y a été invitée.
J'aimerais dans un second temps convier tous les participants a une présentation simple des
principaux résultats de mon travail avec, je I'espéere, des perspectives a proposer. Ceci
pourrait constituer une premiére rencontre pour les familles dans le cadre du projet de
groupes de parole. Pour les enfants, avec leur accord, une exposition de leurs autoportraits
(anonymes ou non selon leur souhait) pourrait étre proposée a l'occasion d'une autre
rencontre a I'h6pital de jour. lls pourraient ainsi comparer leur perception a celle des autres

enfants drépanocytaires et, pour ceux qui n'avaient pas pu participer, proposer la leur.

103



CONCLUSION

Ce travail de thése a été riche en enseignements. D’une part, la contrainte de formaliser
des données subjectives afin de pouvoir en extraire des résultats analysables de facon
guantitative s’est révélée un exercice intéressant et indispensable, bien que non
« significatif » statistiquement. D’autre part, ma facon d’aborder la question de la maladie
avec les familles de drépanocytaires a évolué au fur et & mesure des entretiens. J'ai
beaucoup appris sur la drépanocytose en les écoutant et j'espére avoir correctement

retranscrit la diversité de leurs propos.

Au sein des familles suivies a I'Hopital des Enfants de Bordeaux, nous avons constaté
une influence négative des criteres de gravité de la maladie et des symptdomes dépressifs
sur la perception de la drépanocytose. La migration a une influence hétérogéne sur cette
perception avec des aspects positifs, notamment un meilleur acces aux soins et parfois une

moindre stigmatisation que dans le pays d’origine.

Les criteres culturels, trop souvent invoqués pour expliquer les difficultés de
communication entre soignants et malades, contribuent a renforcer les clichés et la
stigmatisation des patients drépanocytaires. Dans notre étude, il est retrouvé que les
modéeles traditionnels et biomédicaux coexistent dans la majorité des cas. Il existe pourtant
des disparités concernant l'intérét des autorités sanitaires ou politiques et la médiatisation de

cette maladie en France, en comparaison avec d’autres affections génétigues moins

répandues.

J'espére que cette étude servira de base de travail pour la mise en place des projets
d’éducation thérapeutique et de groupes de paroles afin de multiplier les échanges de points

de vue et de défaire les stéréotypes persistants du coté des familles et des soignants. Le
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repérage des symptbmes dépressifs chez les enfants parait primordial au vu de son

influence sur la perception de la maladie et de sa sous-estimation par les adultes.

La premiére maladie génétique mondiale, dont la fréquence est de plus en plus élevée
dans les pays de I'hémisphére Nord, mérite d’étre accompagnée de facon spécifique dans

tous les aspects de sa prise en charge, somatique, psychologique et culturelle.
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Annexe 1 : Echelle OPS (Objective Pain Scale)

Pleurs
0 : absents
1 : présents mais enfant consolable

2 : présents et enfant inconsolable

Mouvements
0 : enfant éveillé et calme ou endormi
1 : agitation modérée, ne tient pas en place, change de position sans cesse

2 : agitation désordonnée et intense, risque de se faire mal

Comportement
0 : enfant éveillé et calme ou endormi
1 : contracté, voix tremblante mais accessible aux questions et aux tentatives de réconfort

2 : non accessible aux tentatives de réconfort, yeux écarquillés, accroché aux bras de ses
parents ou d’un soignant

Expression verbale ou corporelle
0 : enfant éveillé et calme ou endormi sans position antalgique

1: se plaint d’une douleur faible, inconfort global ou position jambes fléchies sur le tronc, bras
croisés sur le corps

2 : douleur moyenne, localisée verbalement ou désignée de la main ou position jambes fléchies
sur le tronc, poings serrés et porte sa main vers une zone douloureuse ou cherche a la protéger

Variations de la pression artérielle systolique
0 : augmentation de moins de 10%
1 : augmentation de 10 a 20%

2 : augmentation de plus de 20%

Score global
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Annexe 2 : Questionnaire utilisé pour les entretiens

Date de naissance_ /[ Age Sexe F M

Scolarisé  oui non Classe

Pays de naissance France  Autre

Vécu a I'étranger oui  non

Annexes

si oui, Pays Nombre d'années
Adulte s’occupant le plus des soins  pére mere autre
Profession Pays d'origine
Nombre d’enfants dans la fratrie dont enfants atteints
Date du diagnostic___ /[ Lieu France Autre
Phénotype SS SC S
Complications graves  oui non lesquelles -STA

-AVC

-nécrose osseuse

-autre

Plus de 3 CVO hospitalisées au cours des 12 derniers mois  oui
Traitement par hydroxyurée oui non

Suivi psychologique oui non motif
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Questionnaire de perception de la drépanocytose ad  estination des enfants

Ta santé est selon toi  Plutét bonne Ni bonne ni mauvaise Plutbét mauvaise

Est-ce que la drépanocytose te géne dans la vie de tous les jours (jeux, école, sport...) ?

Pas du tout Un peu Beaucoup

Combien de temps penses-tu que ta maladie va durer ?

Peu de temps Longtemps Toujours

Est-ce que tu penses qu’on peut contrdler les crises, agir sur elles ?

Pas du tout Un peu Beaucoup

Est-ce que tu as I'impression de bien comprendre la drépanocytose ?

Ne comprend Comprend Comprend
pas du tout moyennement bien

Quels sont les 3 mots qui te font le plus penser a la drépanocytose ?

Est-ce que tu penses que les médicaments servent a quelque chose ? (a quoi ?)
Ne servent Servent Sont tres
arien un peu utiles
Si tu as déja été transfuseé, est-ce que tu penses que les transfusions servent a quelque

chose ? (aquoi ?)

Ne servent Servent Sont trés
arien un peu utiles
1. Est-ce qu'il t'arrive parfois d’oublier tes médicaments ?  oui non

2. Est-ce qu'il t'arrive parfois de ne pas faire attention a ton traitement, de ne pas le prendre

au sérieux ? oui  non
3. Quand tu te sens mieux, est-ce qu'il t'arrive d’arréter ton traitement ? oui  non

Est-ce que tu as parfois I'impression que ton traitement te fait plus de mal que de bien oui

non
4. et si oui, est-ce que tu l'arrétes dans ces moments-la ? oui non
Score 14 observant non observant (d'aprés Morisky et al., 1986)
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Utilises-tu d’autres moyens que les médicaments pour te soigner ou calmer la douleur?

oui non si oui, lesquels

Est-ce que la drépanocytose peut parfois te rendre triste  en colére te faire peur ?

Jamais Parfois Treés souvent

1. Ces derniers temps, t'es-tu souvent senti tres triste, déprimé ou as-tu eu souvent envie de

pleurer? As-tu été souvent de mauvaise humeur ou énervé ? oui non

2. Ces derniers temps, est-ce que tu t'es beaucoup ennuyé ou est-ce que tu t'es senti moins
intéressé par les choses que tu aimes d’habitude (ton jeu préféré par exemple)? As-tu eu

I'impression de prendre beaucoup moins de plaisir a faire ces choses ? oui non

Si la question 1 ou 2 est cotée oui et que ce symptdbme est présent tous les jours, tout au
long de la journée : Ces derniers temps, lorsque tu te sentais (nommer les symptdomes

SUSCItés)

3. Avais-tu moins faim ou au contraire avais-tu plus faim presque tous les jours? Ou bien as-

tu pris ou perdu du poids sans le vouloir ? oui  non
4. As-tu eu des problémes pour dormir, presque toutes les nuits ?  oui non

5. Avais-tu I'impression de bouger plus lentement que d’habitude ou au contraire avais-tu du

mal & tenir en place, presque tous les jours? oui non
6. Etais-tu tout le temps fatigué et cela presque tous les jours? oui non

Y

7. T'es-tu senti nul, bon a rien? T'es-tu fait des reproches ou t'es-tu senti coupable ou

responsable et cela presque tous les jours? oui  non

8. Avais-tu du mal a t'intéresser aux gens et aux choses? Avais-tu du mal a prendre des

décisions ? Tes notes en classe ont-elles baissé ? oui non

9. T'es-tu senti si mal que tu as souhaité étre mort ? As-tu pensé a te faire du mal ? As-tu

pensé ate tuer ? oui non
Score /9 : non déprimeé symptdémes dépressifs mineurs symptémes
dépressifs majeurs (d’aprés Lecrubier et al., 2000)

Voudrais-tu mieux connaitre ta maladie ? oui  non
De quelle fagcon? (livre, dessins, discussion individuelle, groupes de discussion,

autre)
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Questionnaire de perception de la drépanocytose ad  estination des parents

La santé de votre enfant est selon vous : Plutbt bonne Ni bonne ni mauvaise Plut6t

mauvaise

Est-ce que la drépanocytose le géne dans la vie de tous les jours (école, jeux, sport) ?

Pas du tout Un peu Beaucoup

Combien de temps pensez-vous que sa maladie va durer ?

Peu de temps Longtemps Toujours

Pensez-vous qu’on peut contréler/agir sur la drépanocytose ?

Pas du tout Un peu Beaucoup

Comment pensez-vous comprendre la drépanocytose ?
Ne comprend Comprend Comprend
pas du tout moyennement bien
Quelles sont a votre avis les 3 raisons principales qui ont provoqué la maladie de votre

enfant ? (il N’y a ni bonne ni mauvaise réponse)

A votre avis, est-ce que la drépanocytose peut étre due a

- une mauvaise circulation du sang  oui non

- un sang ou des globules rouges de mauvaise qualité oui non
- I'hérédité oui non

- un incident pendant la grossesse oui non

- une malédiction pesant sur la famille oui  non
- au destin ou a la volonté de Dieu oui non
- au hasard oui non

Le reste de votre famille est-elle au courant de la maladie de votre enfant ? oui  non Si

non, pourquoi ?
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Pensez-vous que les médicaments sont utiles dans la drépanocytose ? (a quoi ?)
Pas du tout Assez Trés
utiles utiles utiles
Si votre enfant a déja été transfuseé, pensez-vous que les transfusions sont utiles dans la
drépanocytose ? (a quoi ?)
Pas du tout Assez Trés
utiles utiles utiles
1. Est-ce qu’il vous arrive parfois d'oublier de donner son traitement a votre enfant ?

oui non

2. Est-ce qu'il vous arrive parfois de ne pas faire attention a ce gu'’il prenne son traitement ?

oui non

3. Quand votre enfant va bien, est-ce qu’l vous arrive darréter son traitement ?

oui non

Avez-vous parfois l'impression que son traitement lui fait plus de mal que de bien ?

oui non
4. et dans ce cas-la, arrétez-vous son traitement ? oui non
Score /4:  observant non observant (d’aprés Morisky et al., 1986)

Avez-vous parfois recours a d'autres moyens que les médicaments pour soigner votre

enfant? oui  non  sioui, lesquels

Est-ce que la drépanocytose peut le rendre triste  en colére  ou lui faire peur ?

Jamais Parfois Trés souvent

1. Ces derniers temps, votre enfant a-t-il été particulierement triste, cafardeux, pleurait-il

souvent? Ou bien, a-t-il été particulierement de mauvaise humeur ou énervé ?oui non

2. Ces derniers temps, s'est-il particulierement ennuyé ou s’est-il moins intéressé aux
choses (par exemple, son jeu préféré) ? Aviez-vous I'impression gu'il prenait moins de plaisir

a faire les choses ? oui non

Si la question 1 ou 2 est cotée oui et que ce symptdme est présent tous les jours, toute la

journée : Ces derniers temps, lorsqu’il se sentait (nommer les symptémes suscités)

3. A-t-il eu moins d’appétit ou au contraire a-t-il eu plus d’appétit presque tous les jours ?

Ou bien a-t-il pris ou perdu du poids sans le vouloir ?  oui non

4. A-t-il eu des problémes pour dormir, presque toutes les nuits ?  oui non
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5. Avez-vous eu l'impression qu’il se déplacait ou parlait plus lentement que d’habitude ou

gu’au contraire qu'il était agité ou avait du mal a rester en place?  oui non
6. Etait-il tout le temps fatigué, sans énergie ? oui non
7. Se sentait-il bon a rien, nul ou coupable (“c’est de ma faute”)?  oui non

8. Avait-il des problemes pour étre attentif ou se concentrer ou pour faire des choix, prendre

des décisions, ses résultats scolaires ont-ils baissé?  oui non

9. Vous a-t-il déja dit qu’il avait pensé a se faire du mal ou qu’il vaudrait mieux qu'’il soit

mort ? oui non

Score /9 :  non déprimé symptdémes dépressifs mineurs symptémes

dépressifs majeurs (d’apres Lecrubier et al., 2000)

Souhaiteriez-vous mieux connaitre la maladie ? oui non
Si oui, par quel moyen ? (livre, dessins, entretiens individuels, groupes de paroles,

autres)
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Annexe 3 : Indicateurs émotionnels de Koppitz (1968)

. Faible intégration (membres mal insérés)
. Visage hachuré

. Corps hachuré

. Mains ou cou hachurés

. Asymétrie des membres

. Visage déformé

. Personnage de petite taille

. Personnage de grande taille

© 00 N o o b~ W DN P

. Transparences

=
o

. Petite téte

[EEN
=

. Strabisme

[EnN
N

. Dents

=
w

. Bras courts

=
N

. Bras longs

[N
a1

. Bras collés au corps

[N
(o2}

. Grandes mains

=
\I

. Mains coupées

[N
(o]

. Jambes serrées

[N
©

. Parties génitales

N
o

. Personnage grotesque ou monstre

21. Trois personnages ou plus dessinés
spontanément

22. Nuages

23. Absence d'yeux

24. Absence de nez

25. Absence de bouche
26. Absence de bras
27. Absence de corps
28. Absence de jambes
29. Absence de pieds

30. Absence de cou

Annexes
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Annexe 4 : Dessins d’enfants

D., 13 ans

A., 12 ans (« Maman j'ai mal au rein »)
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D., 12 ans

S., 8ans
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A., 7 ans
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