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Résumé — Introduction : La drépanocytose est une maladie génétique fréquente en France, 350 nouveau-nés sont
dépistés chaque année. Les recommandations de la Haute Autorité de Santé (HAS) pour la prise en charge de la dré-
panocytose préconisent le développement de 1’éducation thérapeutique (ETP) de I’enfant et sa famille. Objectifs :
L’ objectif de ce travail a été de définir les compétences des enfants de 5-6 ans et de leurs parents, pour la gestion au
quotidien de la drépanocytose. Méthode : Parallelement a une revue de la littérature, douze entretiens semi-directifs
menés avec des professionnels de santé et des parents d’enfants drépanocytaires ont été réalisés afin de déterminer leurs
besoins en ETP. Résultats : A partir de cette analyse de besoins, nous proposons un double référentiel de compétences.
Le premier s’adresse aux enfants en fonction de leur développement psychomoteur et leur degré d’autonomisation ; le
second indique celles que doivent acquérir leurs parents. Discussion : La plupart des compétences qui figurent dans
ce référentiel sont issues des entretiens et confirmées 1’analyse de la littérature. Des objectifs spécifiques plus détaillés
que la compétence permettent de définir la progression des apprentissages. Conclusion : Ce référentiel de compétences
peut constituer un support permettant d’élaborer, d’évaluer des programmes d’ETP dans la drépanocytose et d’aider les
équipes a harmoniser leurs pratiques pédagogiques.
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Abstract — Therapeutic patient education for children with sickle cell disease and their families: proposal of a
reference frame of competences for children of 5-6 years old and their parents. Introduction: Sickle cell disease
is a frequent genetic disease in France. 350 affected newborns are diagnosed each year. Haute Autorité de Santé (HAS)
recommendations for the care of sickle cell disease advocate the development of therapeutic patient education for the
child and his family. Objectives: The aim of this study was to propose a reference frame of competences needed for
children aged 5 to 6 years-old and their parents in order to manage sickle cell disease. Methods: In addition to a review
of the literature, 12 semi-structured interviews were conducted with professionals and parents of affected children
to determine their needs in patient education. Results: These expected competences were brought into two lists; the
first concerns the children’s competences according to their psychomotor development and their degree of autonomy;
the second gathers the parent’s ones to acquire in order to manage sickle cell day-to-day. Discussion: Most of the
competences are issued from both the analysis of literature and the interviews. The use of more detailed educational
specific objectives enables a progression step by step in learning. Conclusion: This list of competences will help to
harmonize practices among the caregivers’ teams. It may be also a support to the development and evaluation of patient
education programs.
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1 Introduction

Dans son rapport sur I’éducation thérapeutique du patient
(ETP) paru en 1998, I'OMS a recensé 80 pathologies dans les-
quelles 'ETP serait bénéfique. Parmi elles, sont citées les tha-
lassémies, hémoglobinopathies auxquelles peut s’apparenter la
drépanocytose.

La drépanocytose est une maladie dont on ne guérit pas
excepté par greffe de moelle. Les patients doivent donc ap-
prendre a vivre avec leur maladie des I’enfance. Chez les pa-
tients drépanocytaires, un certain nombre de complications
peuvent étre évitées ou rendues moins fréquentes grace a dif-
férentes mesures.

Parmi ces mesures, on retrouve 1’éducation thérapeutique
des enfants drépanocytaires et de leurs parents. Elle permet a
I’enfant de se familiariser avec la prise en charge de sa mala-
die et aux parents d’acquérir les compétences nécessaires a la
gestion de la maladie au quotidien.

Cette ETP peut étre considérée comme un apprentissage
a des compétences. Aujourd’hui, une compétence est définie
comme la potentialité d’une personne a mobiliser dans 1’action
un certain nombre de savoirs combinés de fagon spécifique,
en fonction d’un contexte particulier [1]. Les compétences
peuvent appartenir a différents champs : des compétences
d’(auto)observation, d’(auto)soin, de raisonnement et de dé-
cisions ou encore des compétences sociales. Par leur mise en
ceuvre, elles permettent aux parents et aux enfants de prévenir
certaines complications comme les infections a pneumocoque
ou encore certaines crises douloureuses.

1.1 La drépanocytose

Parmi les affections chroniques qui touchent les enfants,
nous nous intéressons a la drépanocytose. C’est une maladie
génétique de I’hémoglobine qui se transmet sur le mode au-
tosomique récessif. Elle résulte d’une mutation dans le géne
de la B-globine qui provoque la synthése d’une hémoglobine
anormale, I’hémoglobine S (Hb S). En situation d’hypoxie, la
polymérisation de cette Hb S est a 1’origine de phénomenes
vaso-occlusifs et d’une anémie hémolytique chronique pou-
vant entrainer un infarcissement progressif de la rate.

Chez I’enfant drépanocytaire, I’asplénie fonctionnelle di-
minue fortement la capacité du systéme immunitaire a lutter
contre les bactéries circulantes ; elle lui confeére une suscepti-
bilité accrue aux infections, notamment a pneumocoques.

Les complications aigués les plus fréquentes rencontrées
pendant I’enfance sont les crises douloureuses intenses, des in-
fections graves —méningites, septicémies, ostéomyélites etc.—,
des épisodes d’anémie aigué et des accidents vaso-occlusifs
séveres. En France, les crises douloureuses représentent la pre-
miere cause d’hospitalisation [2]. Le plus souvent, la douleur
se déclenche spontanément mais elle peut étre provoquée par
I’hypoxie (effort prolongé, séjour en altitude, etc.), la déshy-
dratation (apports hydriques insuffisants, vomissements, diar-
rhées, etc.), la fievre, les refroidissements etc.

Cette pathologie est de sévérité variable. Certains malades
restent asymptomatiques quand d’autres risquent de décéder
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en bas age, le plus souvent d’une complication infectieuse
(1/100 en Europe ou aux Etats-Unis) [3].

1.2 Epidémiologie

La drépanocytose est particulierement fréquente chez les
personnes originaires d’Afrique subsaharienne, d’Inde et de
pays méditerranéens. Néanmoins, du fait des mouvements de
migrations récents, cette hémoglobinopathie est présente dans
le monde entier. Prés de 120 millions de personnes seraient
porteuses d’une mutation drépanocytaire [4] et environ 50 mil-
lions de personnes seraient touchées par cette maladie [5].

L’Organisation Mondiale de Santé (OMS) évalue a
275000 le nombre d’enfants qui naissent chaque année at-
teints de drépanocytose [6]. En France et aux Etats Unis, la
survie médiane avoisine les 40-50 ans tandis qu’en Afrique de
I’Ouest, 9 % a 16 % des déces d’enfants de moins de 5 ans
sont dus a la drépanocytose; le déces est généralement provo-
qué soit par la maladie elle-méme, soit par des affections in-
tercurrentes telles que le paludisme ou des infections a pneu-
mocoques [7]. En France, 6000 a 7000 personnes vivraient
avec un syndrome drépanocytaire majeur [4] et sa prévalence
augmente pour plusieurs raisons : allongement de la durée de
vie des patients, arrivée en métropole de malades provenant
d’ Afrique et naissances en métropole d’enfants de ces familles.
Chaque année, environ 350 nouveaux drépanocytaires homo-
zygotes naissent, principalement aux Antilles (80 a 90) et en
fle-de-France (200 a 220) ot elle est devenue la maladie géné-
tique la plus fréquente [8].

En France, 5 a 10 % des cas de drépanocytose sont consi-
dérés comme des formes graves et nécessitent un suivi médical
rigoureux [8]. Dépistée depuis 1981 aux Antilles, elle fait de-
puis 2000 I’objet d’un dépistage néonatal ciblé généralisé a
I’ensemble de la France métropolitaine. Ce dépistage, couplé
a un programme spécifique de soins et a 1I’éducation thérapeu-
tique des parents deés la confirmation du diagnostic a permis
une meilleure prise en charge de ces enfants [9].

1.3 Traitement et prise en charge

Le suivi des enfants drépanocytaires comprend des consul-
tations régulieres dans des centres hospitaliers spécialisés et
des examens annuels a la recherche de complications viscé-
rales infracliniques. Les infections invasives a pneumocoques
sont la premiere cause de mortalité chez les enfants drépano-
cytaires [10]. Une prévention précoce de ces infections a per-
mis d’améliorer le pronostic. A I’heure actuelle, elle repose sur
I’administration quotidienne d’un traitement antibiotique pro-
phylactique 4 base de Pénicilline V (Oracilline®) dés I’age de
2 mois — et jusqu’a 15 ans — et une vaccination antipneumocco-
cique. En raison de I’anémie chronique, une supplémentation
en acide folique (Speciafoldine®) est également instaurée.

Certains enfants trés symptomatiques sont également trai-
tés par hydroxyurée (Hydrea®) ; cette molécule permet d’aug-
menter le taux d’hémoglobine feetale (Hb F) dans les hématies
et de réduire la fréquence des crises vaso-occlusives.
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Les crises douloureuses peu séveres sont traitées a do-
micile par 1’association de mesures telles que : le repos, des
boissons abondantes et un traitement antalgique associant pa-
racétamol, anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS) et co-
déine. Lorsque ces mesures ne suffisent pas, une hospitalisa-
tion s’avere nécessaire.

La drépanocytose est classée parmi les maladies
chroniques invalidantes. En 2005, la volonté d’améliorer
et d’homogénéiser les pratiques de soins a conduit la Haute
Autorité de Santé (HAS) a rédiger des recommandations pour
la prise en charge médicale des enfants et des adolescents [2].
En conclusion de ce document, les experts souhaitent que se
développent des actions structurées d’éducation thérapeutique
de I’enfant et de sa famille.

L’éducation thérapeutique de I’enfant-patient est définie
par la HAS — dans ses recommandations pour 1’éducation thé-
rapeutique de 1’enfant asthmatique — (d’apres la définition du
rapport OMS-Europe 1998) comme une démarche qui vise a
aider I’enfant et ses parents a acquérir et maintenir des com-
pétences permettant une gestion optimale de la vie de 1’en-
fant avec la maladie. Elle procede par étapes intégrées dans la
démarche de soins, a I’attention de I’enfant, de ses parents et
de son entourage (fratrie, enseignants, etc.). L’éducation thé-
rapeutique du patient correspond a un processus centré sur les
besoins de I’enfant et de sa famille. Sa qualité dépend, entre
autre, de la qualité de la relation dite triangulaire entre les soi-
gnants, I’enfant et les parents [11].

L’ approche éducative de I’enfant répond a certaines spé-
cificités. Elle doit étre adaptée a son age, son développement
psychomoteur et a sa capacité d’autonomisation. Parce qu’elle
favorise 1’apprentissage de I’enfant, I’éducation thérapeutique
vise a lui conférer des taches spécifiques de soins tandis qu’il
est proposé aux les parents des tiches complémentaires : chez
les plus petits entre O et 4 ans, la dépendance aux parents est
totale et I’éducation est en partie centrée sur les parents (cela
n’exclue en rien d’établir une communication avec 1’enfant) ;
en grandissant, I’éducation concerne pleinement 1’enfant puis
I’adolescent dans 1’apprentissage de autonomie, les parents as-
surent alors une supervision qui rassure 1’enfant sans toutefois
le substituer dans ses activités de soins. Si 1’éducation théra-
peutique de I’enfant prévoit un partage des taches entre 1’en-
fant et ses parents, il est important de rappeler qu’elle veille
également a un maintien des roles; I’enfant attend de ses pa-
rents une responsabilité vis a vis de sa santé et de sa sécurité.
Ainsi, quel que soit le contexte et I’age de I’enfant, les parents
ne doivent pas étre déresponsabilisés ni déchargés vis-a-vis de
la maladie de leur enfant [11].

1.4 Léducation thérapeutique dans la drépanocytose

Des études [12—14] rapportent I’efficacité de I'ETP dans la
prise en charge de la drépanocytose chez les enfants a partir de
7 ans, notamment dans les stratégies de lutte contre la douleur
et la gestion des symptdmes [14]. Une prise en charge édu-
cative permet aux enfants drépanocytaires et a leurs parents
d’acquérir des connaissances et des compétences pour gérer
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la maladie et ses symptdmes au quotidien ; elle permet de ré-
duire 1’absentéisme scolaire [12] et le recours au systeme de
soins [13]. Cette démarche éducative peut étre couplée a une
psychothérapie ; elle permet 1’expression du vécu émotionnel
et la gestion du stress et vise a améliorer I’estime de soi [15].
Si les études rapportent des programmes d’éducation thérapeu-
tique pour des enfants agés de plus de 7 ans, il faut rappeler que
les recherches sur le développement cognitif et psychomoteur
de I’enfant montrent qu’a 1’dge de 5-6 ans, un enfant com-
mence a maitriser les apprentissages dits « premiers ». L’en-
fant est sociable et maitrise mieux ses relations avec I’autre,
il s’est approprié les regles de vie collective et participe fa-
cilement a une activité de groupe ..[16]. C’est également la
période durant laquelle I’enfant sort de son égocentrisme. Il
quitte ce stade de perception qu’une action est bonne unique-
ment parce qu’elle satisfait un besoin ; le raisonnement se mo-
difie : il va pouvoir envisager simultanément plusieurs points
de vue et commencer a établir des liens réciproques entre les
personnes, les choses et lui-méme [17].

Ainsi, a 5-6 ans I’enfant possede des capacités qui peuvent
étre mises a profit dans la gestion d’une maladie chro-
nique [18]. Des programmes d’éducation thérapeutique pour
des enfants de cette tranche d’ages existent déja dans d’autres
pathologies comme 1’asthme [19] et le diabete [20].

2 Objectif de I'étude

L’objectif de cette étude est de définir les compétences des
enfants 4gés de 5-6 ans et de leurs parents pouvant étre ac-
quises par une éducation thérapeutique et de les réunir sous
la forme d’un référentiel adapté a la pratique clinique. Sur le
constat que I’ETP dans le domaine de la drépanocytose est en-
core peu développée pour des enfants de cette tranche d’age,
nous considérons qu’un programme adapté a 1’enfant peut étre
utile pour fonder les bases de son autonomie.

3 Méthode

Pour élaborer ce référentiel nous avons utilisé deux types
de recueils d’information.

3.1 Analyse de la littérature

Pour élaborer ce référentiel de compétences, nous avons
d’abord effectué une revue de littérature sur la base de don-
nées Medline sur la période 1998-2008. Les mots clés suivants
ont été croisés : « sickle cell anemia », « patient education »,
«self care », « self-efficacy », « coping skills », « child », « pre-
school child », « early intervention ». Notre recherche s’est li-
mitée aux articles concernant des enfants 4gésde 2 a 12 ans. Le
rapport de la HAS sur la prise en charge de la drépanocytose
chez I’enfant et I’adolescent a été également analysé [2].

23



Educ Ther Patient/Ther Patient Educ 2009; 1(1): 21-31

A.S. Lelong et al.

Tableau 1. Description de I’échantillon des professionnels interrogés lors de 1’étude (n; = 12).

Personnes interrogées Fonctions

Nombre (n; = 12)

Professionnels
Pédiatre de ville**
Infirmiére éducatrice**

Anthropologue spécialiste des représentations de la drépanocytose dans

les populations africaines

Pédiatres hospitaliers spécialistes de la drépanocytose® 2

1
1
1

Patients

Représentant d’une association de patients (Drépavie)
Parents d’enfants malades agés de 4 ans !/ a 7 ans

A\ =

* Chacune travaille dans un centre de référence pour la prise en charge de la drépanocytose en ile de France (hdpital Necker et hopital Robert
Debré). L’'une des deux pédiatres est également présidente du ROFSED (Réseau Ouest Francilien de Soin des Enfants Drépanocytaires).

** Travaillent pour le ROFSED.

Tableau II. Caractéristiques des enfants dont les parents ont été interviewés (n, = 6).

Parent interrogé (n, = 6) Symptomatologie Age Sexe

Mere n°1 Faible 7 ans Gargon

Mere n°2 Moyenne 6 ans 15 Fille

More n°3 Moyenne 4anset9 mo@s Fille (Jumeaux)
Forte 4 ans et 9 mois Garcon

Mere n°4 Moyenne 7 ans Fille

Meére n°5 Forte 4 ans ! Gargon

Pére et mere n°6 Faible 4 ans 'h Garcon

(ensemble) Faible 9 mois Gargon

3.2 Entretiens semi-directifs

Dans un second temps, nous avons effectué douze entre-
tiens semi-directifs (Tab. I) avec cinq professionnels de santé
spécialistes de la drépanocytose, six parents d’enfants drépa-
nocytaires et un représentant d’une association de malades dré-
panocytaires (association Drépavie).

Les professionnels rencontrés ont été sélectionnés pour
leur grande connaissance de la drépanocytose et des familles
touchées par cette maladie. Les deux pédiatres hospitaliers
sont les référents pour la drépanocytose dans deux des centres
de référence parisiens pour la prise en charge de cette patholo-
gie ; 'infirmiere rencontrée pratique 1’éducation thérapeutique
des d’enfants drépanocytaires et de leurs parents ; le pédiatre
de ville rencontré travaille en collaboration avec le ROFSED et
suit un certain nombre d’enfants drépanocytaires ; I’anthropo-
logue rencontrée a beaucoup travaillé sur les populations afri-
caine et sur les représentations de la drépanocytose. Plusieurs
associations de patients ont été contactées mais une seule nous
a répondu : I’association Drépavie.

3.3 Entretiens avec les professionnels

D’une durée moyenne de 50 min, ils répondaient aux ob-
jectifs suivants : (1) identifier les caractéristiques des popu-
lations concernées par la drépanocytose en Ile-de-France, en
termes de représentations liées a la drépanocytose, de statuts
socio-économiques, niveaux d’éducation, etc. ; (2) apprécier la
place accordée a I’ETP dans la prise en charge actuelle de cette
maladie ; (3) déterminer les priorités a donner dans le contenu
d’une ETP de I’enfant drépanocytaire de 56 ans et (4) définir

24

les compétences souhaitables chez les enfants et leurs parents
dans la gestion de la drépanocytose au quotidien.

3.4 Entretiens avec les parents

Six parents d’enfants drépanocytaires ont été interrogés.
Les parents rencontrés ont été sélectionnés en fonction de I’age
de leur enfant malade. Chaque parent interviewé a au moins un
enfant malade 4gé de 4 ans !/ a 7 ans (Tab. II).

Apres obtention du consentement, les entretiens avec les
parents se sont déroulés a I’hdpital Robert Debré apres une
consultation de suivi, dans une piece mise a disposition.
A I’exception d’un cas, la mere a été le seul parent présent lors
de la consultation. Ces entretiens répondaient aux objectifs sui-
vants : (a) identifier leurs difficultés et leurs craintes vis-a-vis
de la maladie de leur(s) enfant(s) ; (b) identifier leurs connais-
sances sur la drépanocytose et les moyens qu’ils utilisent au
quotidien pour gérer la maladie ; (c) déterminer les symptomes
qu’ils gerent au quotidien ; (d) identifier leurs besoins éduca-
tifs. Les entretiens ont duré entre 12 et 20 min. Les plus courts
ont été ceux menés avec les parents d’enfants peu symptoma-
tiques et qui n’ont jamais eu a faire face a des complications
de la maladie.

3.5 Analyse des données

Tous les entretiens ont été enregistrés, retranscrits dans leur
intégralité puis ont fait 1’objet d’une analyse de contenu de
type thématique [21].

Parallelement a la revue de littérature et aux entretiens,
pour réaliser une synthese des compétences attendues pour un
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enfant de 5-6 ans et ses parents, nous avons eu recours au mo-
dele de la matrice des compétences transversales a acquérir par
le patient a I’issue d’un programme d’ETP, quelle que soit sa
maladie [22] et sur des référentiels existant pour d’autres pa-
thologies de 1’enfant [23-25].

4 Résultats
4.1 Analyse de la littérature

La recherche Medline par mots clés a donné 34 références ;
parmi elles, 20 ont été écartées car elles ne correspondaient
pas avec le sujet de I’étude. Les 14 références retenues portent
sur des enfants plus 4gés (7 ans et plus), des adolescents ou
uniquement leurs parents. Parmi ces 14 références bibliogra-
phiques, on retrouve 2 revues, 3 études randomisées cas té-
moins, 3 évaluations de programmes, 2 évaluations de sup-
port d’éducation, 1 “guideline” pour la prise en charge de la
drépanocytose et 3 lettres a I’éditeur. Ces études sont en ma-
jorité américaines (11/14), les 2 revues ont été publiées par
des Anglais et une étude de programme a ét€ menée par une
équipe béninoise. Cette analyse de la littérature ne nous a pas
permis d’identifier des programmes d’éducation thérapeutique
s’adressant a des enfants plus jeunes. Cette recherche n’est ce-
pendant pas inutile dans la mesure ol certaines études [26,27]
et les recommandations de la HAS sur la prise en charge de
la drépanocytose chez I’enfant et I’adolescent nous ont permis
de prédéfinir les priorités a accorder I’ETP dans la drépanocy-
tose et de lister un certain nombre de compétences attendues
par les parents au terme d’un programme d’ETP. Les entretiens
nous ont ensuite aidé a préciser et a reformuler certaines des
compétences.

4.2 Entretiens avec les professionnels

Les entretiens avec les professionnels de I’ étude rapportent
que la drépanocytose touche majoritairement des familles
d’origine africaine vivant avec peu de moyens. Il peut s’agir
de familles nombreuses comme de familles monoparentales.
Le niveau d’éducation des parents est variable mais dans les
familles que les professionnels suivent le modele génétique
semble étre reconnu comme mode de transmission de la ma-
ladie. IIs précisent cependant que certains parents expliquent
que dans leur pays la drépanocytose est souvent connue étant
comme la « maladie qui tue les enfants » et dont I’origine est
associée a de la sorcellerie [28]. Les professionnels remarquent
que beaucoup de parents ne parlent jamais de la maladie avec
leur entourage (famille élargie, amis) par peur d’étre jugés;
cela est d’autant plus vrai pour les mamans. La drépanocytose
reste un sujet tabou ; elle apporte le « mauvais ceil ». Le plus
souvent, seuls 1’école et I’hdpital sont au courant de la maladie
de I’enfant.

Selon les professionnels, les difficultés rencontrées par ces
familles sont autant liées a la maladie de leur enfant qu’a leur
situation socio-économique. Ainsi, ne pouvant faire garder ses
autres enfants le temps de la visite chez le médecin il est fré-
quent de voir une mere arriver en consultation pour I’un de ses
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enfants accompagnée de toute la fratrie. La situation inverse
est aussi fréquente : les parents et I’enfant ne viennent pas a
la consultation non pas par minimisation de la maladie de leur
enfant mais parce que la mere n’a pu se libérer de son travail
ou faire garder les fréres et sceurs.

Les professionnels estiment que les parents connaissent la
conduite a tenir face a une fievre ou un épisode douloureux.
Néanmoins, I'imprévisibilité et la fréquence des crises dou-
loureuses et des épisodes infectieux nécessitent une adaptation
dans 1’organisation de leur quotidien dont ils disposent rare-
ment. Par exemple, une mere vivant seule avec peu de moyens
ne peut se permettre de quitter son travail pour s’occuper de
son enfant lorsque celui-ci fait une crise vaso-occlusive ou une
infection.

Les crises douloureuses sont également a 1’origine d’un
sentiment d’impuissance chez les parents; ils se sentent dé-
munis face a la douleur de leur enfant. Trés souvent, ils vivent
dans I’angoisse de la prochaine crise douloureuse.

La plupart du temps, les professionnels s’occupent de fa-
milles qui n’ont pas de médecin traitant ; les enfants sont sui-
vis dans un centre hospitalier de référence ou ils viennent en
consultation plusieurs fois par an — la fréquence des visites va-
riant en fonction de I’age de 1’enfant et de sa symptomatologie.
Les professionnels reconnaissent que les familles n’hésitent
pas a se rendre aux Urgences lorsqu’elles se sentent dépassées
par une crise douloureuse ou par une fievre qui ne cede pas.

Enfin, une autre difficulté rencontrée par les familles selon
les professionnels interrogés est la méconnaissance de nom-
breux soignants a I’égard de la drépanocytose. Ainsi, la dou-
leur d’un enfant drépanocytaire arrivant aux urgences n’est pas
toujours prise au sérieux ni prise en charge correctement.

Au cours de ces entretiens, les professionnels ont pu nom-
mer et justifier les différentes compétences nécessaires aux pa-
rents d’enfants atteints de drépanocytose pour gérer la ma-
ladie au quotidien. Celles-ci sont multiples et peuvent étre
classées selon la matrice des compétences de d’Ivernois et
Gagnayre [22] dont nous avons repris la trame pour élaborer
notre référentiel.

Les compétences de 1’enfant ont également été abordées
avec les professionnels. A cet age-la, selon eux, elles sont en-
core limitées ; I’accent est mis sur la compréhension de la ma-
ladie et de ses symptomes. Ils estiment que la responsabilité
de la gestion des médicaments, de 1’hydratation ou encore de
I’effort revient aux parents.

4.3 Entretiens avec les parents

Les entretiens avec les parents recoupent les informations
obtenues avec les professionnels. Sur le plan des difficultés
rencontrées, 1’angoisse de la prochaine crise douloureuse est
tres souvent évoquée : « Souvent ¢a me dépasse je me sens
impuissante face a ¢a, on vient directement a I’hopital. |[... ]
C’est vraiment sévere les crises. » Les parents font part de leurs
craintes quant a 1’avenir proche de 1’enfant. L’arrivée a 1’école
ou le changement d’école constituent des sujets d’inquiétude
pour les parents : « Comment ¢a va se passer a l’école, est-ce
que les autres vont [’accepter, est ce qu’ils vont I’accepter en
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tant que malade ? » La mise en place d’un Projet d’Accueil
Individualisé (PAI) lorsque les enfants peuvent en bénéficier,
limite les inquiétudes mais ne permet pas de les surmonter
toutes. Ainsi malgré la mise en place d’un PAI, certains pa-
rents appréhendent le fait de laisser leur enfant aller en sortie
avec la classe : « Une fois, ya eu une sortie avec la classe. Moi
Jj’ai dit non, je vais les garder parce que je vais pas les laisser
toute la journée. »

La gestion des médicaments au quotidien se fait générale-
ment bien : « Vous savez, il n’y pas beaucoup de médicaments
et comme j’ai commencé apres la naissance, y a pas de pro-
bleme. ». En revanche, I’alternance des médicaments en cas de
fievre ou de douleurs est en revanche inégalement comprise et
appliquée. Quant certains parents disent qu’« il faut que j’at-
tende 6 h entre le doliprane® et ’advil® » d’autres affirment
que « si je donne le doliprane® a midi, alors je donne I’advil®
a 14 h, je fais des écarts de 2 h » et d’autres enfin, ont bien
compris qu’une demi-heure apres la prise de paracétamol, une
prise d’ibuprofeéne est possible puis ensuite qu’il faut alterner
les prises entre les deux médicaments toutes les 6 h.

Les parents sont également attentifs aux premiers symp-
tomes de crise chez leur enfant. Au fil du temps, ils apprennent
a reconnaitre un certain nombre de signes comme la fatigue,
Iirritabilité, la paleur, etc. : « Je regarde les yeux, s’ils sont
pdles, je prends la main, je regarde, parfois je compare avec
celle du grand parce que lui, il n’est pas malade. S’il n’est pas
bien coloré, la je me dis « ah, y a quelque chose ». »

Enfin, si la nécessité d’une bonne hydratation est parfaite-
ment comprise par les parents, elle peut mener a des conflits
entre I’enfant et sa mere qui lui demande, plusieurs fois par
jour, d’aller boire alors que I’enfant n’a pas soif et refuse de
boire : « Je la fait boire méme si elle ne veut pas. »

4.4 Référentiel de compétences

Au terme de I'analyse de la littérature et des entretiens,
il nous a été possible de rapporter les themes de contenu aux
compétences de la matrice citée plus haut. Les compétences
souhaitées pour les enfants de 5—6 ans et pour les parents sont
respectivement présentées dans les tableaux IIl et I'V.

Le tableau III comporte deux colonnes d’objectifs spéci-
fiques. La premiere s’adresse au soignant prenant en charge
I’enfant et récapitule les compétences attendues au terme
d’une ETP. La seconde s’adresse directement a 1’enfant ; elle
reprend les mémes objectifs spécifiques reformulés de fagon
a étre compréhensibles par un enfant de 5-6 ans ; les proposi-
tions sont adaptées a leur niveau d’acquisition du langage.

Les compétences retenues sont en adéquation avec le déve-
loppement de I’enfant. Par exemple, 1’ objectif spécifique « dire
comment s’appelle sa maladie » n’a pas été retenu ; rares sont
les enfants de moins de 7 ans qui peuvent nommer la drépa-
nocytose. En revanche, ils sont en mesure d’expliquer qu’il
s’agit d’une maladie du sang et des globules rouges des 1’age
de 5-6 ans.

Dans le tableau IV, le terme : « moyens non médicamen-
teux » désigne des moyens divers susceptibles d’étre mis en
ceuvre par les parents pour diminuer la douleur (massages doux
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lorsqu’ils sont tolérés, application de bouillottes sur les en-
droits douloureux, etc.). Ces moyens sont connus des familles
a partir de leur expérience et des conseils des soignants. Bien
qu’il existe peu de données les concernant dans la littérature,
ils figurent dans le rapport de la HAS sur la prise en charge de
la drépanocytose chez I’enfant [2].

5 Discussion

Cette étude présente une limite : peu de parents ont été
interviewés ; leurs enfants étaient agés de 4 ans et 15 a 7 ans,
soit une tranche d’ages plus large que celle initialement prévue
pour I’étude. Cependant, on peut considérer que les difficultés
rencontrées par les parents de ces enfants sont les mémes que
celles rencontrées par des parents d’enfants de 5-6 ans; en
revanche les professionnels hospitaliers interrogés travaillent
dans deux centres de référence pour la prise en charge de la
drépanocytose; ils ont permis de présenter des expériences
variées tandis que la symptomatologie des enfants allant de
quasi-asymptomatique a trés symptomatique a permis de pro-
poser des situations cliniques et psycho-sociales multiples.

Au terme de ce travail, on constate que la plupart des com-
pétences figurant dans ce référentiel se retrouvent a la fois dans
les résultats de 1’analyse de la littérature et des entretiens me-
nés avec les professionnels et avec les parents d’enfants drépa-
nocytaires. Paradoxalement, les quelques compétences qu’on
ne retrouve pas dans la littérature ou trés peu dans les en-
tretiens sont les moins spécifiques comme « faire laver les
mains de son enfant » ou « habiller son enfant avec des véte-
ments confortables ». D’une certaine maniére, ces trois sources
sont présentes dans 1’identification des compétences. C’est le
cas par exemple, de la compétence « se rendre aux urgences
lorsque... », nous avons déduit de la littérature les situations
nécessitant un recours aux services d’urgences. Puis, dans un
second temps, ces circonstances ont été confirmées et leur pa-
nel élargi grace aux entretiens avec les professionnels de santé.
C’est le cas également pour les compétences : « réagir face a
une fievre » ou « réagir face a une crise douloureuse ».

En revanche, d’autres compétences sont uniquement issues
des entretiens menés avec les professionnels ou bien les pa-
rents d’enfants drépanocytaires. Par exemple, a partir des en-
tretiens avec les professionnels, nous avons pu décrire I’ objec-
tif spécifique : « établir un PAI pour la gestion de la maladie a
I’école ». Cet objectif spécifique n’est applicable qu’en France.
Son équivalent n’a pas été retrouvé dans la littérature. Une
autre compétence est citée par les professionnels : « la connais-
sance de I’hémoglobine de base de I’enfant ». Cette informa-
tion peut étre capitale dans certaines situations, comme par
exemple lors d’une séquestration splénique aigue. Elle se tra-
duit, entre autre, par une baisse de I’hémoglobine d’au moins
2 g par rapport a ’hémoglobine de base de ’enfant. Il s’agit
d’une urgence ou pour laquelle la rapidité de la mise en place
d’une transfusion conditionne le pronostic vital.

Certaines compétences sont véritablement formulées par
les parents. Ainsi la compétence : « boire beaucoup afin de
garder des urines claires » se rapporte a I’importance d’une
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Tableau IV. Compétences pour les parents d’enfants drépanocytaires agés de 5-6 ans.

28

Compétences

Objectifs spécifiques

Faire connaitre ses
besoins, informer

son entourage

Etre capable de :

Exprimer ses difficultés avec I’enfant

Exprimer ses émotions par rapport a la maladie

Expliquer la maladie a son entourage (école, centre de loisir, etc.)

Comprendre, s’expliquer

Etre capable de :
Nommer la maladie et d’expliquer avec ses propres mots :
e [.e mode de transmission (génétique)
e La notion de maladie chronique
e La non contagiosité
e La notion de porteur sain
e [’influence de la maladie sur les globules rouges
e Les symptdmes (ictere conjonctival, urines foncées, anémie, etc.)
e L’intérét :  — d’une hydratation abondante

— de I’hygiene

— du repos

— de protéger I’enfant du froid et de la chaleur
Nommer les médicaments et expliquer le role de chacun
Nommer les facteurs favorisant une crise douloureuse
(refroidissements, hypoxie, déshydratation, stress, infections etc.)
Justifier la nécessité d’une alimentation saine et variée
Connaitre I’hémoglobine de base de I’enfant
Connaitre le statut génétique de I’enfant et son propre statut

Repérer, analyser, mesurer

Etre capable de :

Repérer les signes d’anémie aigué (paleur des conjonctives et paumes

des mains, fatigue, etc.)

Repérer les signes d’infection

Prendre la température en cas de signes de fiévre

Utiliser une méthode d’évaluation de la douleur

Reconnaitre les signes de douleur de I’enfant

Reconnaitre des urines anormalement foncées

Reconnaitre les situations nécessitant I’appel d’un médecin ou une consultation médicale

Faire face, décider

Etre capable de :

Réagir face a une fievre

Réagir face a une crise douloureuse : — Appliquer I’alternance des médicaments anti-douleurs
— Utiliser des moyens médicamenteux et non
médicamenteux pour soulager la douleur

Se rendre aux urgences lorsque : — Une crise douloureuse ne cede pas au traitement
antalgique initial
—La fievre est > 38,5 °C
— L’enfant présente des signes d’anémie aigué

Appeler les secours en cas d’incapacité a se rendre aux urgences

Résoudre un probleme de
thérapeutique quotidienne,
de gestion de sa vie et de sa
maladie, résoudre un
probleme de prévention

Etre capable de :

Planifier ses consultations médicales de suivi

Planifier ses déplacements a I’étranger avec un soignant référent
Réagir face aux changements de température

Surveiller la gestion de ’effort par I’enfant
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Tableau V. suite
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Etre capable de :
Respecter des regles d’hygiene
Faire moucher le nez de son enfant

Pratiquer, faire

Faire laver les mains a son enfant
Faire boire son enfant

Habiller son enfant avec des vétements confortables

Aérer la chambre de I’enfant

Administrer quotidiennement ses médicaments a I’enfant

Pratiquer I’examen des conjonctives
Pratiquer la palpation de la rate

Adapter, réajuster Etre capable de :

Adapter I’hydratation pendant 1’effort

Utiliser les ressources du  Etre capable de :
systeme de soin, faire

valoir ses droits

Solliciter I’élaboration d’un projet d’accueil individualisé (PAI) pour la gestion de la maladie a I’école
Solliciter un conseil génétique lors des futures grossesses

hydratation abondante chez les drépanocytaires. Cette compé-
tence était présente dans la revue de littérature mais ce sont les
entretiens qui nous ont permis de la reformuler de sorte qu’elle
soit compréhensible par 1’enfant. Cette formulation particu-
lierement pertinente comme « boire afin de garder des urines
claires » permet une objectivation de 1’hydratation; le résul-
tat est directement observable par I’enfant. Elle résume a elle
seule ce que représente la dimension pédagogique d’un objec-
tif. Quant a la compétence « exprimer ses émotions par rapport
a la maladie », elle est plus largement rapportée par les parents
que par les professionnels. Les parents interrogés ont tous fait
part de besoin d’exprimer leur vécu émotionnel de la maladie
de leur enfant : non seulement I’angoisse des crises, leur sen-
timent d’impuissance mais aussi le changement d’école ou en-
core la difficile acceptation de la maladie. Mais la plupart des
compétences réunies dans ce référentiel sont a la fois citées par
les professionnels et les parents rencontrés.

De I’entretien mené avec I’anthropologue, il ressort que la
création d’un référentiel de compétences pour la gestion de la
maladie établi en fonction de 1’age de 1’enfant va dans le sens
de la culture africaine. En effet, dans les villages africains, les
taches qu’un enfant est capable d’accomplir sont définies en
fonction de son 4ge. Par exemple, les gens savent qu’un enfant
sera capable d’aller porter un message a un voisin a partir d’un
certain age ; avant cet age 1a, il ne pourra pas restituer sans se
tromper le message dont on 1’a chargé.

Chez I’enfant, les compétences souhaitées sont ancrées
dans le présent ; ce qui compte c’est la qualité de vie présente.
Cela d’autant plus qu’un enfant de 5-6 ans n’a qu’une vision
parcellaire — limitée a la zone douloureuse — et ponctuelle de la
maladie, la notion de temporalité n’étant que partiellement ac-
quise [29]. Par exemple, la compétence « étre capable de m’ar-
réter de courir quand je suis essouffié(e) » est difficile a acqué-
rir. Un enfant qui court dans la cour de récréation ne s’ arrétera
de courir que s’il ressent une géne respiratoire ou un malaise.
De ce fait, si I'institutrice lui demande de s’arréter alors qu’il
se sent en pleine forme, I’enfant aura beaucoup de mal a ac-
cepter de se reposer. La logique des choses lui échappe et cette

décision, prise pour lui par un adulte, peut étre vécue comme
une punition. Ainsi, pour faire acquérir a des enfants malades
des compétences parfois complexes, il est nécessaire d’appli-
quer le principe de progressivité des apprentissages [22]. Cette
progression doit également tenir compte de 1’age de I’enfant et
de son développement psychomoteur. L utilisation d’objectifs
spécifiques plus précis et plus détaillés que la compétence per-
met cette progression. Ces objectifs sont de complexité crois-
sante et rédigés selon le modele : « Etre capable de. .. » Leur
visée est pédagogique : ils permettent de conduire petit a pe-
tit I’enfant-patient ou son parent vers la maitrise de la compé-
tence. Par le fait qu’ils sont observables et mesurables a chaque
séance d’ETP, ils contribuent a 1’évaluation de la démarche
éducative. Il ne s’agit pas de revenir a une pédagogie compor-
tementaliste mais bien de dessiner un cheminement par lequel
I’enfant apprend a son rythme et selon ses potentialités grace
a ’aide du soignant qui lui fixe I’effort a fournir pour tendre
vers la compétence.

Certaines compétences et objectifs pédagogiques sont a
travailler en priorité. C’est le cas notamment des compétences
sécuritaires. Des objectifs spécifiques comme « administrer
quotidiennement ses médicaments a 1’enfant », « réagir face a
une fievre » ou « se rendre aux urgences lorsqu’. .. » sont fon-
damentaux. Chez I’enfant drépanocytaire, la moindre infec-
tion est susceptible de prendre des proportions considérables
et peut parfois entrainer le déces du patient. Jusqu’a 15 ans, il
est important que 1’enfant suive un traitement antibiotique pro-
phylactique. A 5-6 ans, ¢’est encore aux parents qu’il revient
de donner les traitements a I’enfant.

La douleur est une composante majeure de cette mala-
die : la douleur ressentie par les patients lors d’une crise vaso-
occlusive peut étre insupportable. Certains patients n’hésitent
pas a la comparer a un marteau piqueur qui leur broierait les
0s [30]. Dans la drépanocytose, la gestion de la douleur et celle
des émotions — notamment 1’angoisse — vont de pair. Les pa-
rents peuvent étre sujets a des crises d’angoisse liées au senti-
ment d’impuissance face a la douleur de leur enfant lors d’une
crise vaso-occlusive ; cette angoisse — fréquemment retrouvée
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chez les parents d’enfants drépanocytaires — peut s’apparen-
ter a un stress post traumatique [31]. De ce fait, la gestion
de la douleur et celle des émotions constituent les deux autres
grandes priorités a accorder a I’ETP dans la drépanocytose.

Cependant, bien qu’il soit important de faire acquérir a
I’enfant un certain nombre de compétences, il ne faut pas pour
autant trop anticiper sur ce qu’il devrait &tre en mesure de com-
prendre ou de savoir faire [32]. Il est fondamental de respecter
le rythme de I’enfant et sa dimension psychique. L’enfant ap-
prend a partir de ses ressources du moment. Cela est d’autant
plus vrai que ces ressources sont influencées par la maladie.

La proposition d’un référentiel de compétences dans la
drépanocytose adapté a I’enfant et a son développement psy-
chomoteur représente une nouveauté qui plus est, pour la
tranche d’age des enfants de 5-6 ans. Des documents de ce
type existent déja dans d’autres pathologies de I’enfant (der-
matite atopique, mucoviscidose, etc.) [23, 24]. L’intérét d’un
tel référentiel est multiple pour une équipe éducative : il liste
les compétences attendues par le soignant afin d’optimiser la
gestion de la drépanocytose; il offre un guide pour le choix
des compétences négociées avec 1’enfant et ses parents; il
permet d’harmoniser les pratiques pédagogiques au sein des
différentes équipes soignantes; il constitue une base pour
I’évaluation de I’éducation thérapeutique de 1’enfant-patient
et de ses parents; enfin, ce référentiel constitue un support
d’aide a I’élaboration d’un programme d’ETP plus structuré
et mieux intégré au parcours de soin de 1’enfant, tel que le re-
commande la HAS [33].

6 Conclusion

Ce travail a consisté a définir les compétences attendues
chez les enfants drépanocytaires agés de 56 ans et celles sou-
haitées chez leurs parents au terme d’une ETP. Leur présen-
tation dans deux tableaux distincts (enfants, parents) accom-
pagnée des objectifs spécifiques qui les composent en fait un
outil facilement utilisable.

Le but de ce référentiel n’est pas d’exiger de chaque ma-
lade la maitrise de I’ensemble des compétences listées. Il s’agit
d’une aide pour le choix des compétences a travailler a I’issue
d’un diagnostic éducatif. Il est utilisable par toute personne
prenant en charge le malade : médecin, infirmiere, pharma-
cien ou psychologue selon les items explorés. Ce document est
destiné a I’éducation des enfants drépanocytaires de 5-6 ans
quelque soit leur symptomatologie et de leurs parents. En
France, 'ETP dans la drépanocytose commence a se dévelop-
per, notamment dans les centres de référence pour la prise en
charge de cette maladie. En Ile de France, le Réseau Ouest
Francilien de Soins des Enfants Drépanocytaires (ROFSED)
propose également une ETP a domicile et son équipe intervient
dans différents hopitaux de proximité. Cette ETP s’adresse aux
parents et aux enfants a partir de 6 ans (hopital Robert Debré)
ou de 10 ans (hdpital Necker) selon les centres. Cette premiere
proposition de référentiel pourrait faire I’objet d’un travail de
consensus afin de pouvoir le diffuser a tous les centres. L uti-
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lisation de ce référentiel pourrait également favoriser la com-
munication entre les professionnels de santé et plus particulie-
rement entre le médecin hospitalier et le pédiatre de ville ou le
centre de Protection maternelle et infantile (PMI) qui suivent
I’enfant.
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