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Atravers 'Europe et lors du passage des soins
pédiatriques aux soins adultes, des milliers

de jeunes vivant avec la drépanocytose sont
confrontés a des risques pour leur santé,
pourtant évitables, qui rendent le passage & I'age
adulte complexe. Cette période, qui est censée
étre un pas en avant vers 'autonomie, est trop
souvent caractérisée par une fragmentation des
soins, une préparation inadéquate du passage
aux soins adultes et des complications cliniques
qui pourraient étre évitées.

De nombreux jeunes adultes se sentent

isolés, mal préparés, voire en danger, pendant
cette période de transition. Le systéme de
soins pour adultes manque de soignants
formés et de parcours de soins cohérents.?

Un passage entre soins pédiatriques et
adultes mal géré entraine des taux plus élevés
d’hospitalisations, de complications de la
maladie et de désengagement des soins de la
part des personnes atteintes. Dans le cadre

de la drépanocytose, les conséquences sont
particuliérement préoccupantes pour une
population déja confrontée a la stigmatisation,
G des barriéres socio-€conomiques élevées,
entravant leur acceés aux soins et faisant face a
des inégalités systémiques en matiére de santé?

En ce qui concerne I'expérience individuelle
et les parcours de transition, les disparités
européennes sont également frappantes. Alors
que certains centres offrent des programmes
complets et structurés, d'autres sont vecteur
d'inégalités en laissant les familles seules
pour appréhender ce changement complexe.?
La drépanocytose n'est pas seule  poser ce
probléme. Les jeunes atteints de maladies
chroniques et rares sont confrontés & des
obstacles similaires, ce qui fait de la transition
une question urgente et transversale pour les
politiques de santé.*

Pour les décideurs politiques, le besoin
d'investissement et d'action est clair : une transition
de soin précoce, structurée et centrée sur la
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personne améliore les résultats en matiére de
santé individuelle, mais permet également de
réduire le recours aux soins d'urgence et de
protéger les services pédiatriques.2*

Le « Transitions Policy Lab » pour la drépanocytose
a été lancé pour proposer des solutions pratiques
a ce probléme urgent. En rassemblant des
représentants des patients, des cliniciens et

des experts des systémes de santé de plusieurs
pays d’Europe, nous avons élaboré ensemble des
solutions fondées sur I'expérience vécue de la
drépanocytose et les réalités opérationnelles des
systémes de santé a travers le continent. La charte
qui en résulte définit clairement une feuille de
route pour une transition optimale, dont devraient
bénéficier toutes les personnes atteintes de
drépanocytose, ol guelles résident. Cette Charte
décrit les étapes essentielles pour des soins
holistiques, coordonnés et continus.

Nous appelons maintenant les décideurs
publiques, @ tous les niveaux, & agir. Les outils et les
connaissances existent, mais un leadership continu
et des actions ciblées sont nécessaires pour mettre
en place des modéles reconnus comme efficaces
et réduire les différences dans leur application. En
intégrant une procédure de transition structurée
dans les plans nationaux, les parcours spécialisés
et la formation du personnel soignant, nous
pouvons améliorer la qualité des soins pour des
milliers de jeunes vivant avec la drépanocytose,
ainsi qu'établir une nouvelle référence en matiére
de soins pour les maladies chroniques et rares.

Présidents, « Sickle Cell Transitions Policy Lab »

Jenica Leah

Présidente, European Sickle Cell
Federation (ESCF), Royaume-Uni

Dre Mariangela Pellegrini

Responsable du programme
éducatif et des patients,
ERNEuroBloodNet, France

Lora Ruth Wogu

Directrice générale, European
Sickle Cell Federation (ESCF),
Irlande



Section 1

Pourquoi la transition des soins

pédiatrigues aux soins adultes est-
elle importante pour les personnes
atteintes de drépanocytose ?

11
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Qu'est-ce que la drépanocytose ?

La drépanocytose est une maladie du sang
héréditaire mettant en jeu le pronostic vital
qui a été désignée comme une priorité de
santé publique par 'Organisation mondiale
de la Santé (OMS). Elle affecte 'némoglobine,

la protéine présente dans les globules rouges
qui est responsable du transport de 'oxygéne
dans l'organisme. La drépanocytose est

causée par une mutation génétique du géne

de 'némoglobine et entrdine la production
d’hémoglobine anormale. Lhémoglobine
anormale entraine la formation de globules
rouges en faucilles ou en croissant rigides,
moins rondes et souples que la normale.® Ces
globules rouges en forme de faucille peuvent
obstruer le flux sanguin et entrainer des épisodes
douloureux appelés crises vaso-occlusives (CVO),
de 'anémie hémolytique chronique, des Iésion
organiques, et un risque accru d'infections.”®

La drépanocytose est plus fréquente chez les
personnes d'origine africaine et caribéenne. Elle
peut également se manifester dans d'autres
populations ayant des antécédents d’exposition
au paludisme, comme le Moyen-Orient, certaines
parties de I'Inde, la Méditerranée orientale,
'Amérique du Sud et TAmérique centrale®

Bien que la drépanocytose soit considérée
comme une maladie rare en Europe, le nombre
de personnes atteintes de cette maladie
augmente régulierement.”® Le nombre de
personnes atteintes de drépanocytose dans le
monde a augmenté de 41,4 %, de 5,46 millions
en 2000 & 7,74 millions en 2021 En raison de
l'augmentation des mouvements de population
au cours des derniéres décennies, le nombre
de personnes atteintes de drépanocytose

est également en constante augmentation

en Europe® Avec une prévalence européenne
d'environ 30 cas pour 100 000 personnes, la
drépanocytose est la maladie génétique la plus
répandue en France et au Royaume-Uni°

Les progrés réalisés dans le dépistage des
nouvedau-nés, les mesures préventives et

les traitements modificateurs de la maladie
ont significativement amélioré la survie des
enfants atteints de drépanocytose dans

de nombreux pays a ressources élevées.

Des mesures globales telles que la pénicilline
prophylactique, la vaccination et la prévention
des accidents vasculaires cérébraux ont encore
réduit la mortalité et la morbidité!®° Au cours de
la derniére décennie, I'utilisation généralisée

de I'hydroxycarbamide et de 'échange

de globules rouges a permis daméliorer
considérablement I'espérance de vie dans de
nombreux pays européens!®? Par conséquent,
un nombre croissant de personnes atteintes de
drépanocytose passeront des soins pédiatriques
aux soins adultes, ot la maladie continue
d'entrainer des complications significatives.



1.2 Qu’est-ce que la transition ?

Qu’'entendons-nous par transfert ?

Un transfert fait référence au passage des soins pédiatriques aux soins adultes®

Qu’entendons-nous par la transition vers les services de santé et d'aide
sociale destinés aux adultes ?

La transition, cependant, va bien au-deld du transfert des soins d’'un jeune des services pour enfants vers les
services pour adultes. Elle se définit comme « le processus réfléchi, progressif et planifié de transfert d'un jeune
des soins de santé centrés sur l'enfant vers un environnement orienté vers 'adulte et répondant de maniére
compléte aux besoins médicaux, psychosociaux, éducatifs et professionnels de ce jeune »* La transition n'est
pas spécifique a la drépanocytose et représente une période clé pour les jeunes vivant avec une maladie
chronique et de longue durée, alors qu'ils passent a I'dge adulte.

Quand la transition doit-elle avoir lieu ?

Le processus de transition doit idéalement commencer bien avant I'age désigné du transfert, comme indiqué
dans les politiques hospitalieres ou nationales individuelles. Cette approche garantit aux jeunes un soutien
personnalisé et opportun lorsqu’ils passent d’'un cadre de soins & l'autre. Cette approche de la transition
impliqgue de commencer au moins deux ans avant le transfert. Cependant, la planification et l'initiation

de la transition doivent également prendre en compte des facteurs tels que la gravité de la maladie, le
développement du jeune, ses compétences d’'auto-prise en charge et besoins psychosociaux.

Pendant la période critique de transition des Cependant, le probléme posé par une transition

soins pédiatriques aux soins adultes, on observe défaillante reste mal compris en Europe. Laugmentation
une augmentation inquiétante de la mortalité de la mortalité dans ce groupe d'éige a été observée
chez les jeunes adultes de 18 & 26 ans atteints de aux Etats-Unis au cours des 50 derniéres années
drépanocytose. Cette augmentation est en partie (voir Figure 1).* mais les données en Europe restent

due a 'accumulation de Iésions organiques, & des rares. La disponibilité limitée de données scientifiques
complications liées & la progression de la maladie, & et validées signifie que les communautés médicales

un acces inadéquat aux soins, d des modéles de soins et de patients commencent seulement d mesurer
différents dans les établissements pour adultes,  une I'étendue du probléme et identifier les nombreux
adhésion réduite aux médicaments et d de nombreux facteurs systémiques qui y contribuent.

autres facteurs contributifs.

== 1979 (n=301) =~1999 (n=513) == 2017 (n=498)

(%)

éceés

20]

Pourcentage de d

o
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Figure 1: Proportion de décés parmiles personnes atteintes de drépanocytose par groupe d'dge aux Etats-Unis.
Source : Saulsberry et al, 2019
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La transition des soins pédiatriques aux soins adultes  En Europe, le processus de transition a généralement lieu
est un processus continu, et les préparations doivent entre 14 et 25 ans, mais les préparations a la transition
commencer tot. Ce processus vise @ responsabiliser peuvent commencer dés I'age de 11 ou 12 ans, comme
les jeunes en les aidant @ comprendre leur maladie, & recommandé au Royaume-Uni, en Allemagne, en Espagne
connaitre le traitement adapté qu'ils peuvent recevoiretd et en Irlande (voir Tableau 1). Lage de la préparation &

étre pleinement informés du soutien disponible. Il garantit  la transition et du transfert varie considérablement en
€également aux jeunes un rdle de premier plan pour gérer Europe, reflétant les différences de fonctionnement et de
leur maladie au sein du systéme de santé pour adultes,et  ressources entre les systémes de santé, les politiques

communiquer leurs besoins® publiques et la préparation individuelle de chaque jeune.

1.3 Quel est le paysage actuel de la transition

en Europe ?

Certains pays possédent des protocoles

bien établis et des programmes de transition
spécialisés, pourtant la mise en oeuvre et la
qualité de la transition ne sont pas toujours
garanties. Certains pays disposent de directives
de transition spécifiques a la drépanocytose
quand d'autres intégrent la transition dans les
politiques existantes en matiére de maladies
chroniques ou d'autres politiques de santé (voir
également Meilleures pratiques - Elaborer des
politiques et des directives claires). Enfin, d'autres
n‘ont pas de processus établi (voir Tableau 1).

Dans I'ensemble, la maniére dont la transition
en matiére de drépanocytose est intégrée

aux directives officielles, le contenu de ces
directives et leur validation au niveau national
varient considérablement! Malgré les politiques
nationales, leur mise en ceuvre et leur efficacité
« sur le terrain » ne sont pas garanties® C'est ce
qu'illustre le témoignage ci-dessous provenant
du Royaume-Uni, un pays qui a élaboré des
directives cliniques de transition spécifiques a
la drépanocytose, mais dont 'application reste
incertaine.

« Le soutien a été tres insuffisant, voire inexistant.

soutien au college. »
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Elle [la patiente] a recu un appel vidéo de son
infirmiere du co6té clinique mais il n’y a pas eu de

Hayley King, parent d’une patiente atteinte de
drépanocytose, Royaume-Uni ==



Q Passer des directives de transition générales aux directives
spécifiques a la drépanocytose

En Allemagne, une directive de transition générale En Allemagne, des travaux supplémentaires se

des soins pédiatriques aux soins adultes a été sont particulierement penchés sur la transition
élaborée par la Société allemande de médecine dans les maladies rares,” et plus particulierement
de transition (GSTM). Cette directive contient des pour les personnes atteintes de drépanocytose.
recommandations générales couvrant tous les Un consensus a d'abord été élaboré et approuvée
aspects de la transition qui doivent étre pris en par un groupe multidisciplinaire d’experts® On
compte pour tous les patients, indépendamment espere que cette initiative servira de fondement
de la maladiel Cette directive générale a été & un programme de transition spécifique pour
examinée et approuvée en 2021 par toutes les les personnes atteintes de drépanocytose en
sociétés médicales allemandes de référence. Allemagne®2°
Les variations des politiques publiques, systémes et Un mauvais processus de transition peut entrainer
infrastructures de transition contribuent au manque une rupture de soins. Les personnes atteintes de
de consensus sur un processus optimal et formalisé drépanocytose décrient des expériences de soins
pour la drépanocytose en Europe. Les limites entre radicalement différentes, comme un processus de
les soins pédiatriques et les soins adultes, en particulier transition commencé @ un moment inapproprié et
I'dge du transfert, varient considérablement d’'un pays & souvent trop tardif, par exemple au début des études
l'autre et d'une région & l'autre. Il est donc nécessaire de supérieures. Ces personnes se retrouvent ainsi privées
disposer de recommandations pouvant étre adaptées d'un soutien indispensable pendant une période de grand
au niveau national.’ Le systéme de santé pour adultes changement, ce qui a pour effet d'aggraver les disparités
est mal équipé pour faire face a la nouvelle population en matiére de santé et d'impact sur la qualité de vie®

croissante d'adultes atteints de drépanocytose. Bien
que les soins pédiatriques pour la drépanocytose soient
généralement bien coordonnés, complets et assurés par
des spécialistes, les soins adultes peuvent étre moins
intégrés et ne bénéficient pas toujours de personnel
soignant spécialisé. Par conséquent, la responsabilité
de la coordination des soins incombe souvent au jeune
atteint de drépanocytose, ce qui se traduit par des soins
sous-optimaux et mal coordonnés, avec un risque accru
de rupture de soins ou méme de décés.?

« Dans la clinique pour enfants, vous bénéficiez d’un peu plus

de soutien et beaucoup de gens s’intéressent un peu plus a ce
qui se passe avec vous. Mais lorsque vous étes transféré dans
une clinique pour adultes, on attend de vous que vous sachiez
tout sur votre santé. Cela est bien str souhaitable, mais pendant
cette période de transition, cela peut étre un peu déroutant pour
beaucoup de personnes qui ont été longtemps dépendantes
d’autres aidants. »

Joseph Ajayi, Représentant des patients, Irlande B §
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« Mon expérience de la transition a été un peu meilleure [que
celle des autres]. Je pense que nous avons eu quelques réunions
avec I’hopital pédiatrique et que nous avons été présentés aux
services pour adultes, ou nous avons rencontré certains membres
du personnel de I'’équipe de drépanocytose. Nous avons aussi eu
I'occasion de visiter ’hopital pour adultes. »

Daniels Afekhai
Représentant des patients, Irlande | §

« En Allemagne, la sensibilisation nationale a la drépanocytose
n’est pas vraiment présente. Peu de médecins connaissent la
drépanocytose, ce qui signifie que les patients adultes sont
encore traités dans des cliniques pédiatriques. »

Elvie Ngoli
Représentant des patients, Allemagne

« Pour ma part, je n’ai jamais eu de véritable transition. En Suisse,
je pense que nous avions les pires conditions, car il n’y avait

pas de transition. Il s’agissait de passer des soins pédiatriques

a essayer de trouver un spécialiste pour adultes par vous-méme,
ce qui n’était pas facile. Il a fallu beaucoup de temps pour en
trouver un bon, que j’ai encore pour l'instant. »

David-Zacharie Issom,
Représentant des patients, Suisse [E1

. « [Nous devons] éduquer et plaider en faveur de meilleurs soins

en dehors de Paris, dans les petites villes. »

Ousmane Camara,
Représentant des patients, France |l
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10



Tableau 1: Comparaison de I'épidémiologie et des protocoles de transition clinique de la drépanocytose dans certains pays européens

Epidémiologie Protocoles de transition clinique

Nombre de Existe-t-il des Existe-t-il dautres Quand lesrecom- Chronologiede Le généraliste Les soins Les dossiers Le suivi post-
personnes recommanda- recommanda- mandations la transition dans est-il impliqué ? spécialisés médicaux sont- transfert est-il
atteintes de tions cliniques tions qui pour- proposent-elles le cadre des (O/N) sont-ils ils mis @ jour inclus ? (O/N)
drépanocytose |spécifiques ala raient régir la de commencer la directives impliqués ? et transférés

drépanocytose transitiondansla préparationdala (dge en années) (O/N) de maniére

pour la transition? drépanocytose ? transition ? appropriée ?

(O/N) (O/N) (Age en années) (O/N)

16+ (passage
) Oui - maladie enrevued
Royaume-Uni' 17 000 Oui . 1413 15-16; certains Y Y Y Y
chronique

centres peuvent
nécessiter 16)

Oui - maladies

France' 21668 Non 14-16 18 Y Y Y Y
rares
Allemagne " 2000 Aucunetrouvée  Oui-maladie 1116 18 Y Y Y Y
chronique
Italie v 7977 Aucune trouvée Aucune trouvée Inconnu 16-18 - - - -
Varie selon
Espagne 1300 Oui Oui - maladie 12 16-21 les différentes Y v Y
chronique communautés
autonomes

Non - cependant,
les hopitaux

Portugal v 2000 . Oui Inconnu 18-20 N Y Y Y
peuvent avoir leurs
propres protocoles
Gréce Vi 1032 Aucune trouvée Aucune trouvée Inconnu - - - - -
Irlande Vi 600 Oui Oui 12 18-20 Y Y Y Y
Suéde® 584 Aucune trouvée Aucune trouvée Inconnu - - - - -

Sources pour différents pays :' Royaume-Uni : Sickle Cell Disease in Childhood: Standards and Recommendations for Clinical Care.?' France : Recommandations basées sur I'étude DREPADO. Hoegy et al, pas de recommandation officielle HCT/HCT
spécifique & la drépanocytose.?**

Protocole spécifique & la drépanocytose mentionné dans les Recommandations de la société frangaise de pédiatrie, PNDS, page 25.2 Allemagne : Pas de GBP spécifique & la drépanocytose, uniquement la Société allemande de médecine de transition
pour les maladies chroniques.®" Italie : Recommandations basées sur 'étude d’Elli et al,, I'ltalie ne dispose pas d'un GBP spécifique & la drépanocytose ou de HCT spécifique aux maladies chroniques.?*¥ Espagne : Guia de Enfermedad de Células Falciformes
(Guide de bonnes pratiques spécifique & la drépanocytose).?®v Portugal : Données épidémiologiques®'i Gréce : Données épidémiologiques 26 viii Irlande?* Suéde : Données épidémiologiques?



Section 2

Quels sontles éléments d'une

transition optimale ?

Une transition optimale doit garantir un parcours

de soins homogeéne, coordonné et empreint de
compassion qui améliore le bien-étre physique et
mental.? Elle doit étre fluide et sadapter & I'évolution
des besoins du patient tout en apportant un soutien en
cas de crise potentielle dans tous les établissements de
santé et & toutes les étapes du parcours, afin d'assurer
la cohérence et la continuité des soins.

Ces éléments visent a permettre aux décideurs du
secteur de la santé de structurer les systémes de
santé de maniére a améliorer la qualité des soins

et du soutien apportés aux personnes atteintes de
drépanocytose lors de la transition entre les soins
pédiatriques et les soins adultes.Ces éléments
constituent une vision fondée sur des preuves
scientifiques et un consensus d'experts pour combler
I'écart entre les soins pédiatriques et adultes pour les
jeunes atteints de drépanocytose. Bien qu'il puisse
étre difficile d'assurer que tous les éléments sont pris
en compte dans chaque pays, nos recommandations
sont congues pour fournir une référence dans le but
d'améliorer les normes de soins @ travers I'Europe. Les
sections suivantes décrivent comment cette approche
peut devenir réalité, ainsi qu’'une « banque d‘études de
cas » qui fournit des ressources utiles et des exemples
de meilleures pratiques dans le monde entier (voir la
section Meilleures pratiques).

Le « Policy Lab » et le « Lived
Experience Council » appellent
tous les systemes de santé
européens a améliorer la
transition pour toutes les
personnes atteintes de
drépanocytose en assurant les
¢éléments fondamentaux a une
transition réussie.

Charte pour une transition de soins optimale dans la drépanocytose 12



Charte pour des transitions de soins optimales dans la drépanocytose

Eléments d’une transition de qualité des soins pédiatriques aux soins adultes pour les personnes atteintes de drépanocytose

Poser les
bonnes bases

= Sensibiliser les jeunes et leurs familles
et/ou aidants sur la drépanocytose et
sa prise en charge, y compris
I'auto-prise en charge

* Promouvoir I'’éducation sur la
drépanocytose et développer les
compétences culturelles des
professionnels de santé et dans les
autres cadres telle que I'école

* Mettre en ceuvre des politiques et
protocoles clairs, élaborés avec les
cliniciens pédiatriques et adultes, les
jeunes, les parents et les aidants

= Mettre en place une procédure pour
identifier les jeunes en age de
transition et suivre leur progression

= Désigner des navigateurs de transition
pour soutenir les jeunes tout au long
du parcours de transition

OO g,

[ ]
“@® Parents et/ou aidants

o

Préparations préalables @ Soins holistiques

a la transition

Effectuer des évaluations réguliéres dela = Intégrer un suivi psychologique
préparation a la transition, en commencant
au moins 2 ans avant le point de transfert = Assurer la liaison entre l'aide
sociale, I'éducation et 'emploi
Fournir une éducation et des ressources
continues et adaptées aux jeunes etaleur « Qrienterles personnes atteintes
famille et/ou aidants sur la transition et de drépanocytose vers des
évaluer leur état de préparation groupes de soutien qui peuvent

. . L offrir une aide supplémentaire
Elaborer et mettre a jour réguliérement

des plans de soins mobiles
Assurer la liaison entre les EMD, pour les

équipes soignantes pédiatriques et pour
adultes

@) ) @ © @

Les stades se produisent simultanément

0

Soutien
continu
Confirmer la date et la présence a la
premiére consultation adulte

Solliciter le retour des jeunes sur
leur expérience a intervalles
réguliers

Confirmer que le transfert a été
effectué avec le service pour adulte

Assurer un partenariat continu
entre les équipes de spécialistes
pédiatriques et adultes

Assurer un soutien holistique
continu dans les soins pour adultes

9--_______________________________

v

R Point de transfert
— A débuter au moins deux ans avant le point de transfert > auxsoins pour

Personne atteinte

@ £~ A A =~ g8 A
® Equipe soignante pédiatrique
de drépanocytose auip 9 P a

pour adultes

adultes

Equipe soignante 1 Systeme de santé



Section 3

Comment pouvons-nous faire dela
transition optimale une réalité ?

m=m J3.]1. Poserles bonnes bases

« La transition est le résultat d’'un processus qui commence pendant
I’enfance. En veillant a informer les enfants de maniere appropriée, nous
leur permettons de trouver un moyen de faire face a leur maladie chronique
et de prendre leurs soins en charge. Parler avec eux, éviter de les sur-
protéger et prendre en compte leur singularité, leur permet de développer
un sens de 'autonomie et d’assurer une prise en charge plus fluide. »

Gabriella Medin, psychiatre pédiatrique, Espagne T,

« Beaucoup de nos membres ont peur de la transition car il y a un manque
d’information, de communication et d’éducation. C’est pourquoi nous nous
concentrons sur I’éducation thérapeutique pour les patients, les parents et
les aidants. Il est crucial de fournir des informations précises aux patients
des leur plus jeune age, afin qu’ils soient préparés a passer aux soins
adultes le moment venu et de les aider a gérer le changement. »

Mimie Minsiemi Maboloko, représentante des patients, Belgique || i

Il estimportant d'établir des bases solides pour la transition des soins pédiatriques aux soins adultes, avec une
approche structurée, cohérente et proactive, qui garantit que les systémes et les protocoles appropriés sont en
place avant méme la préparation @ la transition.

Au minimum, chaque systéme de santé doit :

Sensibiliser les jeunes et leurs familles et/ou Mettre en ceuvre des politiques et protocoles clairs,
aidants sur la drépanocytose et sa prise en élaborés avec les cliniciens pédiatriques et adultes,
charge, y compris I'auto-prise en charge les jeunes, les parents et les aidants

Promouvoir 'éducation sur la drépanocytose Mettre en place une procédure pour identifier

et développer les compétences culturelles des les jeunes en dge de transition et suivre leur
professionnels de santé et dans les autres cadres progression

telle que I'école o ] o
Désigner des navigateurs de transition pour

soutenir les jeunes tout au long du parcours
de transition

Ces éléments posent les bases essentielles d’'une expérience de transition des soins fluide, coordonnée et centrée
sur les jeunes adultes, leurs familles et/ou aidants, ainsi que leurs équipes soignantes.

Charte pour une transition de soins optimale dans la drépanocytose
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Une éducation précoce sur la drépanocytose est
cruciale pour un parcours de transition réussi. Les
membres du « Lived Experience Council » ont souligné
'importance d’'une éducation précoce et structurée a

la prise en charge de la maladie. Il sagit d'informer

les jeunes atteints pour mieux s'orienter @ travers

des différents systémes de santé, les indicateurs de
santé a suivre et comment gérer sa maladie de fagon
autonome. Des informations sur le planning familial, la
nutrition et la santé physique, ainsi qu'une introduction
claire sur les services de santé adulte sont également
essentiels. Ces connaissances doivent étre renforcées
et développées au fil du temps pour aider les jeunes a
développer leur indépendance, leur autonomie et leur
confiance & un rythme adapté a leur besoins individuels!
Les programmes d’éducation thérapeutique pour les
jeunes atteints de drépanocytose, par exemple Drépéduc,
représentent des cas pratiques intéressants en matiére
d'éducation thérapeutique. lIs fournissent un soutien
multidisciplinaire sur mesure pour aider les jeunes @
mieux comprendre et a gérer efficacement leur maladie.
Atravers des consultations individuelles et des ateliers
de groupe dirigés par des professionnels de santé, les
participants sont conseillés sur les stratégies d'auto-
prise en charge a adopter, les options de traitement et
comment s'orienter dans le systéme de santé.*°

Cette éducation doit également s’étendre aux
familles et/ou aux aidants et aux écoles pour

réduire la stigmatisation et s’assurer que les jeunes
bénéficient d'un environnement favorable qui
encourage I'auto-prise en charge.® Lintégration d'une
éducation thérapeutique structurée dans les parcours de
transition peut renforcer I'autonomie des jeunes atteints
de drépanocytose, améliorer les résultats médicaux d
long terme et favoriser une transition plus fluide vers

les soins adultes. (voir également Meilleures pratiques —
Sensibiliser les jeunes et leurs familles et/ou aidants sur
la drépanocytose et sa prise en charge, y compris l'auto-

prise en charge).

Les professionnels de soins de santé pédiatrique
et pour adultes doivent jouer un role actif dans

la planification de la transition. Pour celq, les
professionnels de soins de santé pour adultes doivent
étre dotés des connaissances médicales et des
compétences culturelles nécessaires pour soigner
efficacement les adultes atteints de drépanocytose.’
Au-deld de I'expertise clinique, une formation ciblée

en matiére de communication efficace, de soins
respectueux des cultures et de préjugés implicites est
essentielle pour améliorer I'expérience et les résultats
des patients. Cependant, les soignants pour adultes
restent peu sensibilisés d la drépanocytose et peuvent
manquer des compétences culturelles et linguistiques
nécessaires pour apporter des soins appropriés et
centrés sur la personne.® || est urgent de mettre

en place des programmes éducatifs complets qui
forment les hématologues pour adultes, les médecins
généralistes et les urgentistes, aux complexités cliniques
de la drépanocytose et aux facteurs socioculturels qui
influencent les standards de soins. Ces programmes
doivent mettre 'accent sur lamélioration des
compétences de communication, la lutte contre les
disparités en matiére de santé et améliorer la confiance
dans le systéme de santé, afin que les jeunes se
sentent entendus, respectés et soutenus tout au long
du processus de transition. En outre, 'é€ducation doit
s'étendre au-dela du cadre clinique pour inclure les
personnes atteintes de drépanocytose, leurs familles
et/ou aidants et le personnel scolaire, en favorisant une
sensibilisation et une compréhension plus large de la
maladie dans les milieux éducatifs, pour permettre un
écosystéme mieux informé et encourageant pendant
cette période critique.3*(Voir également Meilleures
pratiques — Former les professionnels de la santé a la
drépanocytose, y compris a la compétence culturelle).

« En Suede, on a 'impression que [les médecins] ne se soucient pas
vraiment de nous, et qu’ils n’aident pas beaucoup avec la douleur. Mais
quand j’étais au Zimbabwe, je n’avais pas besoin de dire grand-chose parce
que les infirmieres et les médecins savaient déja exactement quoi faire. La
drépanocytose est plus fréquente dans cette région, c’est pourquoi ils sont
plus spécialisés dans son traitement. Les médecins savaient déja quel type
de traitement m’administrer et je n’ai pas eu a demander ou a continuer a
expliquer ma maladie. Mais ici, en Suede, je dois constamment demander
de l'aide. J’ai parfois 'impression qu’ils me négligent. »

Grace Luau, représentante des patients, Suéde g e
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La mise en ceuvre de politiques publiques et de
recommandations claires pour la drépanocytose
permet aux équipes soignantes et aux personnes
atteintes de drépanocytose de mieux appréhender
les procédures a suivre.’' Des protocoles clairs doivent
formaliser les étapes clés, les rdles et les responsabilités
dans le processus de transition. lls peuvent étre élaborés
au niveau de I'népital ou du systéme de santé. lIs doivent
étre élaborés avec la contribution de jeunes atteints de
drépanocytose, de leurs familles et/ou aidants et des
membres de I'Equipe multidisciplinaire (EMD), ainsi qu'étre
basés sur des preuves scientifiques et des meilleures
pratiques internationales.3*® Dans un rapport britannique,
seulement 14,7 % des organisations (comprenant des
soignants généralistes, des spécialistes, des assistants
sociaux et spécialistes de la santé mentale) disposaient
d’'un service de transition qui intégrait activement les jeunes
dans la prise en charge de leurs soins, ce qui générait une
forme de désengagement! Les politiques publiques et
les recommandations doivent étre rédigées de maniére
concise, & un niveau de lecture approprié, et étre traduites
dans les langues couramment parlées dans chaque
population clinique atteinte de drépanocytose.? Rendre
ces recommandations accessibles en les affichant dans
les cliniques ou en fournissant des guides écrits renforce
I'engagement commun en faveur d'une transition réussie.
Les politiques publiques ou recommandations pour la
transition doivent étre partagées avec les jeunes et leurs
familles et/ou aidants au début de l'adolescence, et revues
périodiqguement.? (Voir également Meilleures pratiques -
Elaborer des politiques et des directives claires.)

Un processus systématique de suivi est essentiel
pour garantir que les activités clés telles que
I'éducation des patients, les évaluations de
préparation et les transferts de soins sont
effectués.??® Une documentation structurée dans les
dossiers médicaux ou les registres de patients permet
un suivi proactif et permet aux systémes de santé de
mesurer et d'affiner leurs programmes de transition au
fil du temps. La définition de critéres standardisés et de
mécanismes de suivi pour surveiller les avancées de la
transition facilite l'identification, en temps opportun, des
jeunes approchant I'dge de la transition pour garantir
une planification proactive et cohérente dans 'ensemble
des services.® L'élément de suivi et de surveillance de la
transition des Six éléments fondamentaux de la transition
des soins de santé (Six Core Elements of Health Care
Transition™) de Got Transition, une approche largement
adoptée qui définit les éléments fondamentaux d'un
processus de transition structuré, souligne 'importance
de cette approche structurée dans 'amélioration des
résultats @ long terme pour les patients.?® [déalement,

le suivi devrait étre numériquement intégré et
interopérable, permettant une continuité, par exemple
dans la cas d’'un déplacement d'une région a l'autre, pour
aller a l'université, ainsi que vers de nouveaux pays

(voir également Meilleures pratiques - Suivre les
avancées de la transition).

Il a été démontré que la nomination de navigateurs ou
de coordinateurs de transition facilitait une transition
fluide.*® Ces personnes servent de point de contact
unique et de visage familier pour aider les jeunes atteints
de drépanocytose G communiquer avec leur nouvelle
équipe soignante, organiser des rendez-vous et fournir
des outils pour favoriser ladhérence aux traitements. Les
coordinateurs peuvent faciliter la communication entre les
équipes adultes et pédiatriques, assurent la continuité des
soins et une stabilité indispensables pendant la transition.”??
Des professionnels de santé et des praticiens qualifiés,
notamment des infirmiéres, des travailleurs sociaux,

des médecins et des assistants médicaux, peuvent faire
office daccompagnateurs de patients. Les animateurs
socioculturels et certains patients eux-mémes, quandils
sont formés, peuvent également assumer ce réle. lls sont
souvent recrutés dans les communautés spécifiques

et peuvent instaurer un climat de confiance gréice a leur
compréhension des besoins locaux. Les travailleurs non
professionnels collaborent généralement étroitement
avec des professionnels formés dans le cadre d'une
EMD.® Lorsqu'il est difficile de nommer des navigateurs

de transition pour un soutien en personne, une assistance
adistance, des outils de santé numériques et des
associations de patients peuvent répondre d certains

de ces besoins. (Voir également Meilleures pratiques -
Désigner des navigateurs de transition.)

Une fois ces éléments en place, les systémes de
santé peuvent se concentrer sur la phase suivante :
les préparations préalables a la transition.

« Apprenez a écouter les
patients. Le handicap
invisible est une réalité,

il ne faut pas le négliger. »

Hawa Diakite,
représentante
des patients, France il
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« La planification d’une transition précoce est essentielle et a de nombreux
avantages. Elle permet une responsabilisation précoce, avec l’'acquisition
de nouvelles compétences nécessaires a 'indépendance. Cela permet

une meilleure adhérence aux traitements, une efficacité accrue des
interventions thérapeutiques et du suivi. Il faut parfois des années pour
acquérir de nouvelles compétences et habitudes. C’est pourquoi une
préparation précoce réduit le stress de cette période difficile et permet
d’obtenir de meilleurs résultats en matiere de santé. »

Dr Samah Babiker, hématologue consultante en pédiatrie,

LS L

Royaume-Uni =f=

« J’ai da attendre pendant des heures, dans la douleur, parce qu’ils ne
savaient pas quoi faire de moi. Ils me posaient les mémes questions
encore et encore, et j'étais trop fatiguée pour continuer a expliquer. »

Nedda Al Ammar, représentante des patients, Suéde mm

« La transition n’est pas un [transfert], un changement soudain et brutal.
C’est un processus qui devrait étre lent, progressif et graduel. »

Waly Okouma Leboussi, Représentant des patients, France | I

Les préparations et la planification préalables a la transition doivent commencer le plus tot possible, et au
moins 2 ans avant le point de transfert. Cela offre une certaine flexibilité, permet 'adaptation des approches,

la prise en compte des sensibilités culturelles et I'utilisation d'outils d'évaluation pour aider les jeunes atteints de
drépanocytose et leurs familles et/ou aidants & mieux comprendre comment gérer leur santé et s'orienter dans un
systéme de santé pour adultes qui est complexe.

Au minimum, chaque systéme doit :

Effectuer des évaluations réguliéres de la préparation @ la transition, en commengant au moins 2 ans
avant le point de transfert

Fournir une éducation et des ressources continues et adaptées aux jeunes et d leur famille et/ou aidants
sur la transition et évaluer leur état de préparation

Elaborer et mettre @ jour réguliérement des plans de soins mobiles

Assurer la liagison entre les EMD, pour les équipes soignantes pédiatriques et pour adultes
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L'évaluation de I'état de préparation a la transition
est une premiére étape cruciale dans la préparation
des jeunes aux soins de santé pour adultes. Le
niveau de préparation a la transition doivent étre évalué
régulierement, en commengant par une évaluation de
référence au moins 2 ans avant le point de transfert.
Cette évaluation périodique des compétences clés en
matiére d’auto-prise en charge et de navigation dans

le systéme de santé, ainsi que des facteurs cliniques et
socio-économiques, permettra d'identifier les jeunes
susceptibles de rencontrer des difficultés lors de la
transition et qui ont besoin d’un soutien plus intensif.8
Les résultats de ces évaluations sont utilisés pour
mettre au point des interventions éducatives sur
mesure visant d répondre d des besoins spécifiques,
notamment le renforcement des connaissances, la
confiance en soi et la formation a la défense de ses
propres intéréts. Le calendrier des évaluations dépend
de I'age de la personne et des politiques publiques ou

recommandations locales en matiére de soins de santé.

Différents questionnaires sont actuellement utilisés
dans le monde pour évaluer le niveau de préparation &
la transition chez les jeunes atteints de drépanocytose
(voir également Meilleures pratiques - Effectuer des
évaluations réguliéres de la préparation a la transition,
en commengant au moins 2 ans avant le point de
transfert).®®

Lautonomisation et la capacité G communiquer

ses propres intéréts augmenteront d mesure que
I'éducation sera dispensée et adaptée aux besoins

du jeune adultes en développement. Léducation
individualisée favorise une participation plus importante

¢ la prise de décision en matiére de soins de santé.*®
Cependant, comme la préparation progresse avec
I'dige,*®38 'éducation doit étre continue et sadapter

aux différents stades de développement, aux niveaux
d'éducation et aux phases de transition. Des réévaluations
régulieres de I'état de préparation a la transition et
l'adaptation de 'éducation aux résultats des évaluations
permettent de répondre & I'évolution des besoins, de
réduire I'anxiété et de renforcer la confiance pour une
gestion de plus en plus indépendante de la maladie

(voir également Meilleures pratiques - Autonomiser les
patients et leur famille et/ou les aidants en fournissant une
éducation et des ressources sur mesure). |l est également
essentiel de fournir des informations et un soutien adaptés
aux familles et/ou aux aidants.*® Des informations sur le
processus de transition, sur I'évolution de leur rdle, de la
prise en charge de leur enfant jusqu'd l'accompagnement
de son indépendance, leur connaissance de la maladie,
comme les traitements, les effets secondaires et les
signes d'urgence, sont essentielles .° Les familles et/ou les
aidants doivent également étre informés des centres de
soins pour adultes, des services sociaux et des protocoles
d'urgence disponibles. Pour garantir I'efficacité, '€ducation
et le soutien, il faut prendre en compte la littératie en santé,
les facteurs socioculturels et les besoins linguistiques des
jeunes et de leurs familles et/ou aidants (voir également
Meilleures pratiques - Sensibiliser les jeunes et leurs
familles et/ou aidants sur la drépanocytose et sa prise

en charge, y compris l'auto-prise en charge).

« Je me demande s’il existe un guide pour les parents sur la facon de gérer
la situation avant qu’elle n’arrive. Quand dois-je commencer a parler a mon
enfant ? Cette question a elle seule provoque tant d’anxiété. Quel est le bon
moment pour lui dire qu’il a une maladie s’il ne I’a pas encore réalisé ?

Et ensuite, plus tard, quand il sera plus agé, comment se déroulera cette
transition vers les soins adultes ? Il serait tres utile d’avoir des échanges
d’expériences entre les parents ou des réunions de groupes de familles

ou ce type d’informations est partagé. »

Alonso Soto, parent d’un enfant atteint de drépanocytose,

Espagne =—

« Les parents doivent étre autoris€s a rester avec leurs enfants aux urgences
et a ’hopital [pendant ce processus], méme s’ils ont plus de 18 ans. »

N’dita Okouma Leboussi, parent d’un enfant atteint de

drépanocytose, France | |
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L'élaboration d’'un plan de soins de
santé individuel et mobile, qui serait
conserveé par le jeune, comprenant les
résultats de I'évaluation de I'état de
préparation, ses objectifs et actions
prioritaires, un réesumé médical et

un plan de soins d’'urgence, ainsi
qu’une fiche d’'information sur la
drépanocytose, est essentielle pour
assurer la continuité des soins et une
intégration réussie dans les soins
pour adultes.2#

Ces plans prévoient des soins continus et coordonnés
entre les systémes de santé et d'aide sociale, afin de
répondre aux besoins spécifiques de chaque personne

(voir également Meilleures pratiques - Préparations
préalables a la transition).

Un plan de soins de santé efficace doit :

— Etre mobile : Cela permet aux soignhants ou
travailleurs sociaux d’accéder facilement & des
données complétes sur les patients, ce qui renforcera
la responsabilité professionnelle et 'adaptation rapide
des approches de soins.?*2 Cela permet également
une meilleure appropriation des informations et
du parcours de soins par la personne atteinte de
drépanocytose, ce qui améliore encore I'expérience
vécue et les résultats en matiére de santé.8442

— Inclure la planification d’'un scénario d’'urgence :
Des protocoles détaillés de gestion des situations
d'urgence spécifiques aux personnes atteintes de
drépanocytose, y compris des plans personnalisés
de prise en charge de la douleur, peuvent garantir
des réponses rapides et efficaces de la part de
professionnels de la santé qui ne connaissent pas
la personne atteinte de drépanocytose qu'ils sont
amenés a soigner.*

—Inclure les spécificités relatives au systéme
de santé : Une évaluation réaliste des ressources
disponibles au sein du systéme de santé local de la
personne peuvent identifier les services et les équipes

les mieux adaptés pour soigner les personnes atteintes

de drépanocytose, et permettre une orientation vers
des soins spécialisés.®?

— Disposer d’un cadre d’évaluation : Un cadre structuré

pour évaluer les progres et les résultats a différents
stades de la transition (Evaluations réguliéres de

I'état de préparation & la transition) devrait s‘appuyer
sur 'évaluation de base de I'état de préparation a la
transition, en recueillant des données sur les résultats
des soins cliniques et les aspects psychosociaux de
la transition.*

Une communication efficace entre les EMD
pédiatriques et adultes, ainsi qu'au sein des EMD
adultes, est cruciale. La collaboration avec les
différentes personnes impliquées dans les soins de
la drépanocytose nécessite une communication et

un partage de données réguliers et actifs.?® Cette
communication peut étre améliorée par la mise en ceuvre
d'outils tels que des dossiers médicaux intégrés ou
électroniques. En outre, il convient de prévoir une période
de chevauchement entre les pédiatres et spécialistes
pour adultes, les roles et responsabilités de 'équipe
pédiatrique diminuant parallélement & 'augmentation
des responsabilités de 'équipe adulte, ainsi que des
réunions multidisciplinaires pédiatriques et adultes
réguliéres tout au long du processus de transition. De
nombreux jeunes atteints de drépanocytose et leurs
familles et/ou aidants apprécient une « approche

de transfert conjointe », qui comprend de multiples
interactions en personne avec les deux équipes cliniques
dans un environnement positif et bienveillant.® Il est
également crucial d’établir des dispositions claires en
matiére de soins partagés, ainsi que de désigner une
personne comme contact principal pour les urgences

et les conseils de routine. Léquipe multidisciplinaire
(EMD) adulte doit répondre aux besoins médicaux

et psychosociaux et inclure des hématologues,

des infirmiéres spécialisées, des spécialistes de la
douleur, des psychologues, des neuropsychologues,

des assistants sociaux, des kinésithérapeutes, des
diététiciens et des navigateurs ou coordinateurs de
transition. Une collaboration étroite avec services
d'urgence, les médecins généralistes, les services
sociaux et les associations de patients améliore
davantage la continuité des soins et leur efficacité.*® (Voir
également Meilleures pratiques - Assurer la ligison entre
les EMD, tant pour 'EMD de soins pour adultes que pour
les équipes soignantes pédiatriques et pour adultes.)

Une fois ces éléments en place, les systémes de
santé peuvent se concentrer sur la phase suivante :
Une transition centrée sur la personne.
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('v 3.3. Soins holistiques

« Chaque individu se développe a un rythme différent et peut avoir besoin
d’un soutien qui évolue au cours de son parcours de soin. Il est important
de conserver une approche individualisée plutot qu’universelle. »

Hannah Jerman, infirmiére spécialisée dans la drépanocytose,
] L

Royaume-Uni ==

« Pendant cette période de transition vers 1’age adulte, vers le
commencement de nos études et, en général, vers notre indépendance,
nous sommes soutenus pour gérer les phases aigues de la maladie,

mais pas son impact sur le long terme. [Nous] manquons de soutien
au quotidien. »

Trésor Ntchamba, Représentant des patients, France || |}

Une approche holistique de la transition est essentielle pour gérer le passage des soins pédiatriques aux soins
pour adultes pour les personnes atteintes de drépanocytose. Les soins multidisciplinaires et coordonnés, ainsi
qu’'une approche assurant la liaison entre tous les aspects de la vie des jeunes atteints de drépanocytose peuvent
améliorer leur qualité de vie, réduire les symptdmes de la maladie et améliorer I'efficacité des soins cliniques.

Pour ce faire, chaque systéme doit :
Intégrer un suivi psychologique
Assurer la liaison entre l'aide sociale, 'éducation et I'emploi

Orienter les personnes atteintes de drépanocytose vers des groupes de soutien qui peuvent offrir une aide
supplémentaire

Ces éléments permettront de s'assurer que la transition s'‘adapte véritablement a I'évolution des besoins du jeune
atteint de drépanocytose.
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Un soutien psychologique peut apporter une aide
précieuse aux jeunes atteints de drépanocytose,

a leurs familles et/ou aidants, et permettre une
expérience de transition positive.*® Le soutien peut
inclure une éducation dispensée par les soignants,
des services psychologiques mis a disposition, ainsi
que des interactions entre personnes atteintes

de drépanocytose facilitées par des éducateurs
spécialisés.**Une enquéte internationale menée

auprées d'adolescents atteints de drépanocytose aux
Etats-Unis et au Royaume-Uni a révélé une aggravation
des symptdmes physiques et psychologiques avec

I'age et le niveau d'éducation,*® soulignant la nécessité
d’'une prise en charge psychologique sur mesure. Au
minimum, les jeunes doivent avoir accés a des soignants
spécialisés. Les informations psychosociales devraient
étre partagées entre les équipes pédiatriques et adultes.
Dans l'idéal, des professionnels de la santé mentale
doivent étre intégrés aux équipes soignantes et assurer
un soutien coordonné et interdisciplinaire pour répondre
aux besoins physiques et psychologiques des personnes
atteintes (voir également Meilleures pratiques - Fournir
un soutien en matiére de santé mentale). Cependant,
dans un contexte ol 'accés aux soins de santé mentale
est difficile, un accés a distance, facilité par des services
de soins en ligne, peut étre précieux.

Il est important d’assurer la liaison entre le social,
I'éducation et I'emploi pour relever les défis plus
larges auxquels sont confrontés les jeunes atteints
de drépanocytose.” La collaboration avec les
travailleurs sociaux peut atténuer les déterminants
sociaux de la santé, tels que le logement, la stabilité
financiére et 'accés aux ressources, et faciliter I'insertion
éducative et économique. Un soutien a I'éducation et

a I'emploi doit étre adapté pour permettre aux jeunes

adultes atteints de drépanocytose de réussir leur
parcours professionnel et universitaire.**¢ Les équipes
soignantes et les organisations communautaires
peuvent jouer un rdle crucial dans la liaison entre ces
différents organismes (voir également Meilleures
pratiques - Assurer la ligison entre l'aide sociale,
I'éducation et 'emploi).

Lorientation des jeunes et de leurs familles et/

ou aidants vers des groupes de soutien et des
associations de patients leur permet de bénéficier

d'un soutien supplémentaire, qui fait partie intégrante
d'un processus de transition réussi. Les associations et
autres organisations ancrées dans leur communauté
peuvent jouer un rdle crucial en apportant un soutien,
des conseils et des ressources supplémentaires pour
aider les jeunes et leurs familles et/ou aidants pendant
le processus de transition. En particulier, les interactions
avec d'autres personnes atteintes de drépanocytose
et des « mentors » peuvent offrir des opportunités

et un soutien psychosocial et éducatif aux jeunes
atteints de drépanocytose.®** || est essentiel que les
mentors bénéficient d'une formation et d'un soutien
appropriés afin de pouvoir conseiller de facon informée
et empathique. Toute personne ayant une expérience
vécue de la drépanocytose n'est pas automatiquement
apte @ jouer ce rdle. Un tel engagement pourrait offrir
un soutien indispensable lorsque les personnes sont
confrontées a certaines des difficultés psychosociales
et socio-économiques pendant la période de transition
et l'adolescence (voir aussi Meilleures pratiques -
Assurer un soutien entre pairs).

Une fois ces éléments en place, les systémes de
santé peuvent se concentrer sur la phase suivante :
Finalisation du processus.

« La question, lors du passage d’un service pédiatrique a un service
pour adultes, est de savoir comment équiper ’enfant pour qu’il
devienne un adulte a part entieére, qui maitrise son diagnostic et sa
maladie. D’'une maniere qui ne limite pas ses objectifs de vie, sa capacité
d’accomplissement, a poursuivre ses études, construire une carriere,

fonder une famille. »

Mary Shaniqua, Représentante des patients, Royaume-Uni ==

« N’hésitez pas a former vos proches. Formez-vous et faites valoir vos
besoins pour ce qui est de la drépanocytose. Contactez d’autres patients. »

Awa Touré, Représentante des patients, France | |
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3.4. Soutien continu

©

« Le suivi en services pour adultes est tout aussi important qu’une
préparation rigoureuse a cette transition. La présence d’un visage familier
et d'une personne qu’ils connaissent et a qui ils peuvent s’adresser en cas
de probléme contribue a renforcer la participation des jeunes et la prise en
main de leur santé, tout en améliorant leur pronostic. »

Hannah Jerman, infirmiére spécialisée dans la drépanocytose,
Royaume-Uni =}=

Une approche de suivi structurée et proactive est essentielle pour assurer une transition fluide des soins pédiatriques
aux soins adultes pour les jeunes atteints de drépanocytose. Le cadre de Got Transition™ souligne I'importance d'une
communication, d’'un retour d’expérience et d’'une collaboration continus entre les équipes pédiatriques et adultes afin
d'améliorer la continuité des soins et les résultats pour les patients.?®

Au minimum, chaque systéme doit :

0 Confirmer la date et la présence @ la premiére consultation adulte

Q Solliciter le retour des jeunes sur leur expérience a intervalles réguliers

0 Confirmer que le transfert a été effectué avec le service pour adulte

0 Assurer un partenariat continu entre les équipes de spécialistes pédiatriques et adultes

0 Assurer un soutien holistique continu dans les soins pour adultes

En mettant en ceuvre ces étapes de suivi structurées, les équipes soignantes peuvent réduire le nombre de suivis
manqueés, résoudre rapidement les problémes et améliorer la réussite a long terme de la transition vers les services
pour adultes (voir aussi Meilleures pratiques - Soutien continu).

« [Les professionnels de santé doivent] savoir que nous sommes différents
des autres, faire preuve de prudence et [s’]éduquer pour mieux
comprendre la drépanocytose. La drépanocytose peut étre considérée
comme une force dans la vie [des patients]. »

Zainab Khoma, Représentante des patients, France | i
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Section 4

Quels sontles obstacles ¢ une
transition optimale ?

Charte pour une transition de soins optimale dans la drépanocytose

« Les services pour adultes sont completement différents de la pédiatrie,
et méme avec la meilleure préparation au monde, les patients rencontrent
souvent des difficultés. Les raisons en sont multiples, non seulement a
cause du systeme lui-méme, mais aussi parce que les expériences des
patients et des cliniciens dans des domaines cliniques clés créent souvent
de la négativité et aggravent 'expérience des patients. »

Hannah Jerman, infirmiére spécialisée dans la drépanocytose,

Royaume-Uni ==

S

Obstacles systémiques, culturels et socio-
comportementaux @ une transition optimale

La stigmatisation et le racisme qui sous-
tendent I'expérience globale des patients
atteints de drépanocytose se poursuivent et
peuvent étre exacerbés pendant la transition.”
Les personnes atteintes de drépanocytose
appartiennent souvent d des groupes sociaux
recevant des soins de qualité inférieure. Le
racisme joue fréquemment un réle avec d'autres
sources de stigmatisation liée d la santé dans la
drépanocytose, telles que la maladie et la douleur,
qui peut étre associée & I'usage d'opioides.2%484°
Les préjugés ethniques dans la gestion de la
douleur ont été bien documentés : de nombreux
membres du « Lived Experience Council » ont
déclaré que leur douleur était souvent ignorée
ou insuffisamment traitée, ce qui renforce la
méfiance et limite encore leur recherche de
soins médicaux.®*%°% e rapport « No one is
Listening » (Personne n'‘écoute) de la Sickle Cell
Society au Royaume-Uni a mis en évidence les
attitudes négatives et fréquentes a I'égard les
personnes atteintes de drépanocytose, souvent
sous-tendues par le racisme.?? Le rapport

fait également le constat que ces mauvaises
expériences ont amené de nombreuses
personnes atteinte de drépanocytose @ éviter
les hopitaux, avec des conséquences médicales

parfois graves.?? Ces craintes sont associées

a des sentiments d'isolement, d'anxiété, de
détresse psychologique et a la conviction que le
personnel soignant pour adultes ne fournit pas
des soins adaptés et de haute qualité,*#53%ce
qui contribue a détériorer les relations entre le
patient et 'équipe soignante.?

Les perceptions culturelles de la
drépanocytose jouent également un réle, car la
stigmatisation et la désinformation au sein de
certaines communautés peuvent décourager
les patients a prendre en charge leur maladie
de fagon proactive la prise en charge proactive
de la maladie et mener d un désengagement
vis @ vis de leur équipe soignante. Les membres
du « Lived Experience Council » ont remarqué que,
dans certaines communautés, la drépanocytose
est associée @ la honte et a I'exclusion sociale,

ce qui décourage les familles de parler
ouvertement de la maladie ou de rechercher des
soins appropriés. Dans certaines régions, les
personnes atteintes de drépanocytose peuvent
€galement étre confrontées a des discriminations
conjugales, a des défis liés a 'emploi et d un
isolement social en raison de préjugés sur leur
santé et leur espérance de vie.
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4.2
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La période de 'adolescence et du début de
I'dge adulte est une période ol d'importants
changements socio-comportementaux et de
mode de vie peuvent affecter la fagon dont les
jeunes atteints de drépanocytose gérent leur
santé. Pendant cette période, certains jeunes
ont du mal & donner la priorité & leur maladie,* ce
qui les conduit & tenter de gérer eux-mémes les
complications & domicile plutét que de consulter
un médecin.? Ce désengagement peut générer
une expérience négative des soins de santé et
d’'une méfiance envers les services de soins de
santé pour adultes. Des facteurs tels que des
problémes de capacité cognitive, un manque de
formation et d'information sur la drépanocytose
et des problémes de santé mentale tels que

la dépression ou lI'anxiété peuvent compliquer
davantage le processus de transition.%¢

Il existe également une perception dominante
selon laquelle la drépanocytose n’est pas
trés répandue en Europe. Cela signifie que

peu d'efforts ont été déployés pour suivre

la population atteinte de drépanocytose et
améliorer les services auxquels elle a acces,
malgré une prévalence de la maladie qui
augmente. La drépanocytose est pourtant la
maladie génétique dont la croissance est la plus
rapide au Royaume-Uni et en France™ en raison
de facteurs tels que la migration & partir de pays
ou la prévalence est élevée. Il est nécessaire de
remettre en question ces perceptions et d'aider
les décideurs publiques d prendre des décisions
soutenues par des données fiables quant a
l'allocation des fonds et des ressources, pour
enfin répondre aux besoins non satisfaits des
personnes atteintes de drépanocytose.®’

Obstacles liés au systéme de santé pour une

transition optimale

En Europe, la disponibilité et la mise en
ceuvre de politiques publiques et de
recommandations spécifiques a la transition
et adaptées a la drépanocytose ne sont

pas homogeénes. Si certains pays ont intégré
les soins de transition dans d'autres types

de politiques nationales, il n'existe pas de

cadre européen pour la drépanocytose. Les
recommandations et politiques existantes sont
souvent spécifiques au centre de référence ou
4 une région particuliére, ce qui entraine des
inégalités géographiques dans l'accés aux soins
de transition,??2 une mise en ceuvre imprécise
et des différences en matiére de responsabilité.
Méme lorsqu'il existe des recommandations,
leur mise en ceuvre n'est pas garantie, et les
soins ne sont pas toujours conformes aux
meilleures pratiques. Il est urgent de clarifier les
responsabilités en matiére de mise en ceuvre et
les mécanismes de responsabilisation pour en
améliorer les résultats.622239

De nombreux pays ne disposent pas de
programmes et de ressources dédiés a la
transition dans la drépanocytose, ce qui
complique l'accés des jeunes & un soutien
structuré et continu. Les pratiques de travail
multidisciplinaires, qui sont essentielles pour des
soins coordonnés dans les systémes adultes et
pédiatriques® sont souvent mal remboursées et
donc difficiles & organiser.®®

« Le systeme de santé adulte n’est pas prét a recevoir cette vague de
patients pédiatriques atteints de drépanocytose, il manque de spécialistes

et d’infrastructures. »

Professeure Caterina Minniti,

Hématologiste consultante en pédiatrie, Italie et Etats-Unis I Il

#
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Lapproche des soins et des ressources dans
le systéme adulte est différente de celle du
systéme pédiatrique. Cela nécessite des
investissements pour aménager un espace
adapté pour les jeunes passant aux soins
adultes. Les soins dans le systéme pour adultes
sont plus réactifs que proactifs et préventifs. Il en
résulte souvent un acceés limité aux spécialistes,
une connaissance et une expertise limitées

en matiére de drépanocytose, une mauvaise
compréhension des besoins des jeunes atteints
de drépanocytose, de longs délais d'attente

et une coordination des soins inefficace.659°
Ces problémes contribuent aux inégalités en
matiére de soins de santé, au non-respect des
protocoles, a l'incohérence des traitements et
la méfiance.®** De nombreuses EMD pour adultes
ne disposent pas de liens suffisants avec les
médecins généralistes, l'aide communautaire,
les travailleurs sociaux ou les psychologues
pour fournir le soutien complet nécessaire

aux personnes atteintes de drépanocytose.

En conséquence, des visites non planifiées sont
effectuées dans des centres de soins d'urgence
et les soins sont dispensés par des équipes et
des professionnels de santé qui n'ont pas les
connaissances, les compétences ou I'expertise
nécessaires pour s'occuper des personnes
atteintes de drépanocytose,®' ce qui perpétue
un cycle de soins inadéquat.

De nombreux jeunes adultes atteints de
drépanocytose sont également confrontés
ades problémes financiers et d'assurance
santé pendant la transition.® Méme dans

les pays ou les soins de santé sont universels,
les colits de santé associés peuvent étre
particulierement élevés pendant le processus
de transition,® et 'accés limité & une couverture
de soins ou @ une assurance adéquate peut
constituer un défi supplémentaire. Par exemple,
au Royaume-Uni, la drépanocytose n'est pas
une maladie reconnue comme permettant une
exemption médicale des frais dordonnance.
Cela signifie que les jeunes adultes, une fois
qu'ils atteignent 18 ans, doivent soudainement
faire face & des dépenses telles que les frais
d'ordonnance pour des médicaments essentiels,

alors gu'ils ne disposent que d’'un budget limité.*
De plus, le colit Elevé des déplacements pour
accéder @ des spécialistes appropriés représente
un obstacle supplémentaire @ 'accés aux soins
pourtant nécessaire.?

Les observations du « Lived Experience
Council » montrent que les jeunes atteints

de drépanocytose connaissent mal les
programmes de soutien @ leur disponibilité,
tels que l'aide financiére, I'aide a l'orientation
dans les systémes d’assurance, les
aménagements sur le lieu de travail et les
services de santé mentale. Ce manque
d’information limite leur capacité a accéder
a des ressources essentielles. Méme lorsqu’un
soutien est disponible, il est souvent alourdi par
un processus administratif complexe et des
préjugés en matiere de santé. Cela entraine des
difficultés économiques pour de nombreuses
personnes atteintes de drépanocytose, génere
une insécurité au travail et un isolement social,
exacerbant les problémes de santé mentale tels
que la dépression et I'anxiété.

En France, par exemple, la MDPH (Maison
départementale des personnes handicapées)
apporte une reconnaissance et un soutien
essentiels aux personnes atteintes de maladies
chroniques telles que la drépanocytose,
notamment sous la forme de cartes d'invalidité,
d'allocations et daménagements éducatifs

ou professionnels. Cependant, les jeunes du
LEC francais ont indiqué que le processus de
demande est complexe et nécessite souvent un
soutien proactif de la part des soignants, dont
beaucoup ne sont pas préparés & accomplir ou
désireux de faire. Par conséquent, les groupes
de patients jouent souvent un role essentiel pour
aider les personnes a s'orienter et @ accéder a
ces services.

« Mon premier emploi, je me souviens que j’étais a ’hopital et ma mere
a appelé ma patronne pour lui dire que j’étais a ’hopital. Elle lui a dit ‘Eh
bien, quand sera-t-elle de retour ?’ Pas méme ‘j’espere qu’elle va bien’...
C’est épuisant de devoir [continuer] a s’expliquer tout le temps. »

Cianna Bent, Représentante des patients, Royaume-Uni ==
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Section 5

Le colt de l'inaction

La transition des soins pédiatriques
aux soins adultes reste un maillon
dangereusement faible du systéme
de santé pour les jeunes atteints de
drépanocytose. Alors qu’ils passent
d’'un service al'autre, les jeunes
sont exposés a un risque accru de
complications,' des lacunes dans

les soins spécialisés, une mauvaise
coordination des soins et un manque
de prise en charge proactive de la
maladie, ce qui a de nombreux effets
importants en aval :

— Les jeunes sont laissés pour compte par le
systéme de santé, car ils voient leur état de santé
s’aggraver. Dans de trop nombreux cas, ils sont
victimes d’'une mortalité évitable.?® Limpact
est significatif, notamment en ce qui concerne la
capacité des jeunes @ commencer leur vie active
ou leurs études supérieures.’® Les jeunes atteints
de drépanocytose peuvent finir par avoir un niveau
d'éducation inférieur en raison de jours manqués, ce
qui peut avoir un impact sur leurs revenus plus tard
dans la vie.**En raison de la nature invalidante de
la maladie, 'absentéisme scolaire est un probléme
important pour les jeunes atteints de drépanocytose.t*
Les complications peuvent également affecter la
santé mentale des jeunes, et les exposer @ un risque de
dépression et d'anxiété.é1665

— Les jeunes subissent également un nombre
accru de visites évitables aux urgences' et
d’hospitalisations prolongées, ce qui représente
une charge importante et évitable pour les
systémes de santé. Cela entraine des colts
d'invalidité a long terme et pése sur les budgets
nationaux de santé, ce qui détourne les ressources

des soins préventifs.®® Dans une étude rétrospective
et ouverte menée aux Etats-Unis, il a été observé

que les patients ayant un recours élevé aux services
d'urgence (RSU) connaissaient des colts de santé
trimestriels cumulés significativement plus élevés que
ceux ayant un RSU faible (14 715 USD contre 7 339 USD,
respectivement). Ces codts plus élevés étaient

dus aux frais d’hospitalisation (10 971 USD contre
3543 USD, respectivement) et d'urgence (499 USD
contre 57 USD, respectivement).®” Lamélioration de la
transition entre les soins pédiatriques les soins adultes
permettrait non seulement daméliorer le bien-étre et
atténuer la maladie pour les personnes atteintes de
drépanocytose, mais également d’en réduire le poids
global sur les systémes de santé.®®

— Lincapacité ainvestir dans des soins de transition
proactifs, préventifs et intégrés entraine des
admissions répétées aux urgences, des séjours
prolongés a I’hopital et des colts d'invalidité
along terme. En France, une étude a révélé que
sur 604 hospitalisations associées & une CVO, la
fréquence des CVO était la plus élevée dans le groupe
d'dge de 15 @ 25 ans (la période de transition). Il y a eu
320 hospitalisations d'une durée d'une nuit ou plus,
et 89,9 % d'entre elles ont fait suite d une visite aux
urgences.?®

La prise en charge de ces obstacles aux soins
systémiques exige plus que des ajustements mineurs.
Elle exige une transformation significative de la
politique de santé en matiére de prévention des
complications. En 'absence de réforme urgente et
d'investissement pour les programmes de transition
dans la drépanocytose, les systémes de santé en Europe
continueront de négliger cette population vulnérable,
tout en entrainant une réduction de leur espérance de vie.
Non pas due @ la drépanocytose elle-méme, mais parce
que les systémes de santé actuels congus pour

les jeunes sont défaillants.
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Section 6

Feuille de route

Pour s'assurer que tous les patients atteints de drépanocytose ont la possibilité de
bénéficier d'une transition adaptée a leurs besoins, les membres du « Sickle Cell Policy
Lab » et du « Lived Experience Council » recommandent les actions prioritaires suivantes.

Tous les adolescents et les jeunes adultes atteints drépanocytose méritent de bénéficier
d'une transition fluide, centrée sur la personne, avec une planification appropriée, une
préparation préalable & la transition et des équipes qui vont au-dela des soins cliniques,
avec un suivi continu des progres et une personnalisation du plan de transition.

Pour favoriser une transition optimale...
Tous les systémes de santé doivent pouvoir assurer cette transition, indépendamment
de la localisation géographique.

Les décideurs politiques
nationaux et/ou européens

Les systémes de santé
doivent...

Les personnes atteintes
de drépanocytose et leurs

Les groupes de
défense des patients

Les soignants doivent...

familles et/ou aidants doivent
avoir la possibilité de...

et les organisations
communautaires doivent...

doivent...

— Recevoir une éducation
et des ressources surla
drépanocytose et sa prise en
charge optimale, y compris
l'auto-prise en charge.

— Etre soutenus par un navigateur

claires en matiére de
drépanocytose.

— Fournir un retour sur leur
expérience du processus de
transition, & intervalles définis.

— Commencer a préparer les
jeunes et leurs familles et/
ou aidants @ la transition
le plus t6t possible, en
fonction de la maturité
de la personne.

— Assurer 'éducation et
la sensibilisation d la
drépanocytose et & la
transition, en particulier
dans les écoles et au sein
de la communauté.

drépanocytose. en charge, les attentes
en matiére de soins et la

transition.

— Assumer la responsabilité
du suivi et de I'ajustement
des plans de transition
au niveau du personnel
soignant.

— Prévoir du personnel dédié et

un financement spécifique
aladrépanocytose et dla
transition.

Former tout le personnel aux
protocoles de transition et

de suivi des progrés et de

la qualité de la transition
dans les dossiers médicaux
numeériques.

S'assurer que tous les outils
de collecte de données
sont interopérables dans
différents contextes et
utilisés dans le cadre

des initiatives continues
d'amélioration de la qualité.

Etudier I'utilisation des

outils numériques, de la
télémédecine et d'autres
formes d'assistance @
distance pour améliorer
'accés aux spécialistes et
aux soins dans des contextes
peu pourvus en ressources.

— Reconnditre l'importance
de la transition dans la
drépanocytose dans le
cadre de politiques de santé
plus larges portant sur
les maladies chroniques

Poser les de transition. — Offrir aux patients une — Former les jeunes et leurs aux roles distincts de toutes oules r‘golo‘dies rares.
bonnes _ Contribuer & l'élaboration de éducation sur la maladie familles et/ou aidants sur la les parties prenantes. Lecas ?cheolr)tt', velllerta

; - - i ce que les politiques e
bases politiques et recommandations etun soutien pour gérer la drépanocytose et sa prise Mettre en place un systéme rec%mmon‘()jotioqns de santé

publique soient élaborées
avec la participation des
jeunes et de leurs familles
et/ou aidants.

— Consacrer des fonds ala
mise en ceuvre durable de
toutes les politiques de santé
par le biais de mécanismes
appropriés au sein des
services gouvernementaux
responsables de la santé et
des finances.

— Mettre en place des
politiques publiques visant a
s'attaquer aux déterminants
sociaux de la santé au sens
large et @ lutter contre les
inégalités d'accés aux soins.




— Offrir des ressources
adaptées a la culture
des jeunes atteints de
drépanocytose et de leurs
familles et/ou aidants.

— Commencer @ préparer les

jeunes et leurs familles et/ou
aidants @ la transition le plus
tét possible, en fonction de la
maturité de la personne.

Former les jeunes et leurs
familles et/ou aidants sur la
drépanocytose et sa prise
en charge, les attentes

en matiére de soins et la
transition.

Assumer la responsabilité du
suivi et de l'ajustement des
plans de transition au niveau
du personnel soignant.

Effectuer des évaluations
réguliéres de la préparation a
la transition, en commencgant
au moins 2 ans avant le point
de transfert.

Fournir une éducation
continue surla
drépanocytose, basée sur les
évaluations de préparation.

Elaborer et mettre & jour
régulierement un plan de
soins mobiles.

Prendre en compte les
préférences culturelles tout
au long de la planification de
la transition.

— S'assurer que les plans
de soins et les dossiers
médicaux sont mobiles et
adaptables a différents
centres/pays.

— Assurer la transparence
et la responsabilité des
informations de transition
entre les soignants.

— S'assurer que tous les
programmes disposent d'un
navigateur de transition ou
d'un autre réle de soutien
entierement financé.




Transition
centrée sur
la personne

Finalisation
du processus

— Etre en mesure de jouer un
role plus actif dans leurs
soins de santé.

— Disposer d’'un soutien en
matiére de santé mentale,
s'ils en ont besoin.

— Offrir un soutien continu
aux jeunes atteints de
drépanocytose au seinde la
communauté et tout au long
de leur parcours.

— Mettre en ceuvre et adapter

en permanence le plan de
soins mobiles.

Impliquer les patients et leurs
aidants & chaque étape de

la transition pour s'‘assurer
qu'elle est personnalisée en
fonction de leurs besoins et
exigences individuelles.

Assurer I'accés d une EMD
globale, est entierement
formée @ la prise en charge
des personnes atteintes de
drépanocytose.

Impliquer les médecins
généralistes, les travailleurs
sociaux, les écoles et d'autres
acteurs non médicaux au sein
de 'EMD globale.

Diriger les jeunes et leurs
familles et/ou aidants

vers des associations de
patients et des programmes
d'éducation communautaire.

Fournir un soutien en matiére
desantémentalesinécessaire.

Confirmer la date de la
premiére consultation adulte
et assurer la liaison avec
I'équipe soignante pour
adultes.

— Assurer la liaison au sein et

entre les EMD.

Veiller d ce qu'ily ait une
approche holistique de la
transition, y compris un
soutien @ la santé mentale.

Garantir 'accés @ un soutien
mutuel et financé de maniére
durable.

Assurer l'information et le
partage des ressources
entre les écoles et dautres
milieux non médicaux.




Vous trouverez ci-dessous une liste de termes clés relatifs @ la drépanocytose et d la transition des
soins pédiatriques aux soins adultes.

A

— Adhérence thérapeutique - Mesure dans laquelle
une personne suit le traitement médical qui lui a été
prescrit,y compris les médicaments, les changements
de mode de vie et les visites @ la clinique.

— Autonomisation - Le processus permettant aux
personnes atteintes de drépanocytose de prendre
le contrdle de leur santé, de prendre des décisions
éclairées et de défendre leurs intéréts.

C

— Cadre d’évaluation - Un systéme structureé utilisé
pour évaluer et suivre les progres, les résultats et
les améliorations pendant la transition des soins
pédiatriques aux soins adultes.

— Compétences culturelles et linguistiques - La
capacité des soignants @ communiquer efficacement
et a fournir des soins qui respectent et prennent en
compte les origines culturelles et linguistiques des
patients, en particulier dans des populations diverses
ou qui se déplacent.

— Compétences d'auto-prise en charge - La capacité
des personnes a gérer leurs propres soins de santé¢,
a prendre des décisions éclairées et a naviguer dans le
systéme médical de maniére indépendante, ce qui est
essentiel pendant la transition vers les soins adultes.

— Considérations relatives au systéme de santé
L'évaluation et la compréhension des ressources
disponibles au sein d’'un systéme de santé local, y
compris l'identification des établissements spécialisés
et le processus d'orientation des personnes atteintes
de drépanocytose.

— Coordination des soins - Lorganisation délibérée
des services de soins de santé entre les soignants
pour assurer des soins fluides, continus et efficaces.

— Crise drépanocytaire - Des épisodes douloureux
causés par un blocage du flux sanguin da a la
formation de globules rouges en forme de faucille.

— Crise vaso-occlusive (CVO) - Une complication
douloureuse de la drépanocytose ou des globules
rouges falciformes bloquent les petits vaisseaux
sanguins, limitant le flux sanguin vers les tissus et
provoquant une douleur sévere, généralement dans
les extrémités, le dos ou 'abdomen.

— Cycle Plan-Do-Study-Act (PDSA, ou Planifier-Faire-

Veérifier-Agir) - Un processus d'amélioration de la
qualité utilisé pour tester et mettre en ceuvre des
changements dans la pratique de soins de santé
en planifiant, exécutant, étudiant les résultats et les
ajustant en fonction des conclusions.

— Défense des intéréts - L'acte de soutenir et d’habiliter

les personnes atteintes de drépanocytose a naviguer
dans le systéme de santé, @ accéder aux ressources
et ainfluencer les politiques.

— Directives - Les recommandations officielles qui

décrivent les meilleures pratiques pour soigner et faire
passer les jeunes atteints de drépanocytose des soins
pédiatriques aux soins adultes.

— Disparités en matiére de santé - Les différences

dans les résultats en matiére de santé et 'accés aux
soins entre les différentes populations en raison de
facteurs sociaux, Economiques ou géographiques.

— Dossiers médicaux intégrés - Un systéme qui

combine et centralise les données des patients
provenant de divers soignants, garantissant la
continuité des soins et un acceés facile pour toutes
les parties impliquées.

— Epidémiologie - 'étude de la distribution, des causes

et des effets des affections médicales, telles que la
drépanocytose, dans différentes populations.

Equipe multidisciplinaire (EMD) - Une équipe de
professionnels de santé, comprenant des médecins,
des infirmiéres, des psychologues et des travailleurs
sociaux, qui travaillent ensemble & la prise en charge
de la drépanocytose.

Evaluation de I'état de préparation & la transition
- Un outil ou un processus utilisé pour évaluer la
préparation d'une personne d la transition des
soins pédiatriques aux soins adultes, y compris les
connaissances, les compétences et les besoins en
soutien de la personne.

Evaluation de la préparation - Un outil utilisé pour
évaluer la capacité d'un jeune a gérer ses soins de
santé de maniére indépendante avant de passer
aux soins adultes.
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J

— Jeune adulte - Un jeune entre 'adolescence et 'dge
adulte, généralement en phase de transition entre les
soins de santé pédiatriques et les soins de santé pour
adultes. Les jeunes sont définis par 'TUE comme étant
dgésde15a29 ans™

L

— Littératie en santé - La capacité & obtenir, traiter et
comprendre les informations de santé pour prendre
des décisions éclairées.

M

— Maladie chronique - Une affection @ long terme qui
nécessite des soins médicaux et une prise en charge
continus, comme la drépanocytose.

— Maladie rare - Une affection touchant un faible
pourcentage de la population (moins de 50 personnes
sur 100 000 dans I'UE), comme la drépanocytose dans
certains pays européens.

— Morbidité - La présence d'une maladie ou de
complications liées d la maladie, comme les Iésions
organiques dans la drépanocytose.

— Mortalité - Le taux ou le risque de décés associé a
une affection comme la drépanocytose.

N

— Navigateur de transition - Un professionnel de soins
de santé qui agit comme point de contact, guide les
patients tout au long de leur transition des services de
soins de santé pédiatriques aux services de soins de
santé pour adultes, en assurant la communication et
en apportant du soutien.

o

— Outils d’'amélioration de la qualité - Les méthodes
et stratégies utilisées pour évaluer et améliorer
continuellement la qualité des soins fournis dans les
programmes de transition, y compris la cartographie
des processus, le suivi des données et le cycle PDSA.

P

— Plan de soins de santé mobiles - Un plan de soins
de santé facilement transférable entre différents
soignants, leur permettant d'accéder & des données

complétes sur les patients et garantissant la continuité

des soins dans tous les contextes.

— Planification de la transition - Lapproche
structurée de la préparation des jeunes atteints de

drépanocytose pour une prise en charge indépendante

de leur santé dans un contexte de soins adultes.

— Planification de scénarios d’'urgence - Le processus

de création de protocoles et de plans qui détaillent
la maniére de gérer les situations d'urgence liées a
la drépanocytose, garantissant des soins rapides et
efficaces de la part des soignants.

— Programme de prévention de ’'AVC - Une stratégie

médicale, comprenant le dépistage et le traitement,
visant & réduire le risque d'accident vasculaire cérébral
chez les personnes atteintes de drépanocytose.

— Protocoles d’'urgence - Un ensemble prédéfini de

directives congues pour assurer une gestion efficace
et opportune des situations d’'urgence, spécifiguement
liees d la drépanocytose.

— Services de soutien - Des ressources non médicales,

telles que des groupes de discussion et de soutien
par les pairs, qui aident les personnes atteintes de
drépanocytose et leurs familles et/ou aidants.

Soins adultes - Services de soins de santé congus
pour répondre aux besoins des adultes, généralement
avec des modéles de soins et des responsabilités
différents de ceux des soins pédiatriques.

Soins complets - Une approche pluridisciplinaire de
la prise en charge de la drépanocytose qui comprend
un soutien médical, psychologique et social.

Soins holistiques - Une approche des soins de santé
qui répond non seulement aux aspects physiques
de I'état d'une personne, mais aussi d ses besoins
émotionnels, psychologiques, sociaux et culturels.

Soins pédiatriques - Les services de santé axés sur
les nourrissons, les enfants et les adolescents, offrant
souvent un soutien plus structuré et mieux coordonné
que les soins adultes.

Soins spécialisés - Les soins prodigués par des
professionnels experts dans la prise en charge de
maladies complexes telles que la drépanocytose.

Soutien entre pairs - Un modéle de soutien dans
lequel les personnes atteintes de maladies ou passant
par des expériences similaires s'entraident, offrant un
soutien émotionnel, éducatif et psychosocial pendant
le processus de transition.

— Traitement prophylactique - Les mesures

préventives, telles que les vaccinations ou les
médicaments comme la pénicilline, prises pour réduire
le risque d'infections chez les personnes atteintes de
drépanocytose.

Transition - Le processus consistant d passer des
soins pédiatriques aux soins de santé pour adultes,
impliquant 'éducation, lautonomisation et le transfert
progressif des responsabilités.

Transition centrée sur la personne - Une approche
de la transition qui se concentre sur les besoins
uniques de chaque personne, en intégrant un soutien,
une éducation et une responsabilisation personnalisés
tout au long du processus de transition.

Charte pour une transition de soins optimale dans la drépanocytose 31



Meilleures pratiques

mises en ceuvre.

Description de 'exemple de meilleure pratique

Cette section présente des exemples concrets d’application réussie des principes énoncés dans la présente
charte. Ces exemples servent de référence pour les meilleures pratiques, les défis rencontrés et les solutions

@ Poser les bonnes bases
Sensibiliser les — Le guide de gestion de la maladie destiné aux parents, publié par la Sickle Cell Society, tente d'apporter des réponses aux questions soulevées par Royaume-Uni
jeunes et leurs les parents et de dissiper un grand nombre de mythes et de préjugés sur la drépanocytose.®® Bien qu'il ne mentionne pas spécifiguement la transition,
familles et/ou il S'agit d’'une ressource utile qui informe les parents et les aidants sur la gestion et le traitement, et qui fournit des informations sur les différentes
“i‘!"“ts surla ressources permettant d’assurer le bien-étre émotionnel, I'aide sociale, le soutien éducatif et d'autres aspects permettant d’assurer une prise en
drepc-mocytose et charge optimale.
sa prise en charge,
y compris l'auto- — La Sickle Cell Society a créé le programme Self Over Sickle (SOS), qui comprend des événements, des défis et un podcast, et qui vise & soutenir les
prise en charge transitions pour les jeunes atteints de drépanocytose et leurs familles.
— L'éducation thérapeutique du patient drépanocytaire adulte (Drépéduc) offre une éducation thérapeutique aux personnes atteintes de drépanocytose, | France

visant @ améliorer 'auto-prise en charge et la qualité de vie. Grice & des consultations personnalisées, des ateliers individuels et collectifs et un

soutien continu, une EMD composée de médecins, d'infirmiéres, de physiothérapeutes, de diététiciens et de psychologues permet aux patients

d'acqueérir les connaissances et les compétences essentielles pour gérer efficacement leur maladie.
Promouvoir — Depuis juin 2024, le North Central London Integrated Care System a créé la premiére formation sur la prise en charge de la drépanocytose accréditée | Royaume-Uni
I'éducation surla par le Royal College of Nursing. Il comporte des informations de formation gratuites (vidéos et quiz) qui visent & remédier au manque de sensibilisation
drépanocytose et & la drépanocytose, en apportant un soutien au personnel dans les milieux communautaires et hospitaliers.
les compétences
culturelles chez les — Une consultation-médiation a été mise en place & Paris pour les équipes médicales qui éprouvent des difficultés a mettre en place un plan de France

professionnels de
santé et dans les
écoles

soins pour les personnes atteintes d'une maladie chronique qui comble les fossés culturels entre 'Equipe soignante et la personne et sa famille.
La médiation fonctionne en favorisant un partenariat actif pour éviter les erreurs de communication ou les malentendus. Deux types d'interventions
sont proposeés::

— Une consultation a lieu dans les locaux du service demandeur avec la personne (et ses proches si elle le souhaite), un médiateur culturel et un
médecin formé & l'approche interculturelle.

— Une consultation a lieu au domicile de la personne avec le médiateur culturel.

— Des consultations indirectes sont également proposées sous forme d’'études de situation.




Mettre en ceuvre En France, la Haute Autorité de Santé (HAS) a publié des recommandations de pratique clinigue pour les enfants et les adolescents atteints de drépanocytose | France
des politiques et dans lesquelles elle mentionne que, lors de la transition vers les services pour adultes, il est nécessaire de prendre en compte certains éléments :
g:;:(:)tr“é:z Zt:;es — Temps:iln'y a pas d'dge idéal, car cela dépend de I'état de santé de la personne et de son développement pubertaire. La transition doit commencer
la contribution lorsque la personne est dans une situation clinique stabilisée et quelle a cessé de grandir.
de cliniciens . . e . , . . . p ~ .
pédiatriques et — Degré d'autonomie : la transition vers les services pour adultes n'est efficace que si la personne acquiert la capacité de gérer sa maladie
adultes, de jeunes, indépendamment de son aidant principal et de son équipe, ce qui souligne I'importance d'une préparation préalable a la transition.
de parents et - . . -, N PP .
daidants — Coordination du transfert : la personne doit se rendre dans un centre pour adultes avant la transition compléte et doit bénéficier d’'une prise en
charge pédiatrique-adulte pendant quelques mois au maximum.
Etablir des Le plan de Got Transition™ aux Etats-Unis comprend un suivi et une surveillance. Le processus implique un suivi précis de chaque élément du programme | Etats-Unis
processus pour de transition. Ces informations sont essentielles pour comprendre, au niveau du systéme, comment les services de transition sont fournis, et pour
identifier les jeunes | garantir que toutes les personnes en transition bénéficient d’une transition fluide et sont soutenues par des soins adaptés & leurs besoins spécifiques.
en Gge de transition
et suivre leur
progression
Désigner des — Un protocole d'intervention pour les navigateurs de transition a été développé en 2022 et s'est avéré acceptable a court terme pour les adolescents Etats-Unis
navigateurs de et les jeunes adultes atteints de drépanocytose.
transition pour
soutenir les jeunes — En Allemagne, un « onkolotse » est un contact individuel mis & la disposition des personnes atteintes d'un cancer. Ilincombe & 'onkolotse de guider, Allemagne

tout aulong du
processus de
transition

conseiller et informer les personnes et leurs familles et/ou aidants par le biais du systéme de santé. Lonkolotse consolidera également les plans de
vie et fournira des informations indépendantes sur les droits des patients et les questions sociales. Il est proposé comme option & partir du diagnostic
initial du cancer et agissent en tant que personne/ressource de contact permanente.

(5)

Effectuer des
évaluations
réguliéres de la
préparation a

la transition, en
commeng¢ant au
moins 2 ans avant
le point de transfert

— TIP-RFT est un outil permettant d'évaluer la préparation @ la transition chez les jeunes atteints de drépanocytose. Selon une étude, « L'évaluation
TIP-RFT peut guider les interventions pour améliorer le niveau de préparation & la transition et peut servir de base & la recherche future sur d'autres
variables qui pourraient étre associées au niveau de préparation & la transition »3°

— Ready Steady Go est un programme britannique destiné aux enfants dgés de 11 ans ou plus qui souffrent d'affections médicales de longue durée,
congu pour les aider & passer aux services pour adultes.

— Le questionnaire STARx (Self-Management and Transition Readiness) comporte 18 questions portant sur trois domaines : la communication avec
les professionnels de santé, la connaissance de la maladie et I'auto-prise en charge.”” Il contient des versions pour les parents et les enfants et est
disponible en anglais, en espagnol, en danois, en arabe et en thai#"

— Got Transition™ utilise un formulaire d'auto-évaluation portant sur 26 questions relatives & quatre domaines de la transition : importance et confiance,
ma santé et mes soins de santé, mes médicaments et les compétences souhaitées. Il est également disponible en espagnol.?

Etats-Unis

Royaume-Uni

Etats-Unis




Fournir une
éducation et
des ressources
continues et

— Une initiative ASAFE soutenue par ERN-EuroBloodNet. Des groupes de conversation en ligne sont organisés pour les patients et leurs familles. Il s'agit de

groupes de conversation autour des préoccupations et des sujets soulevés par les participants & chaque rencontre. La conversation est coordonnée par
un hématologue et un psychologue. Les expériences, les ressources qui ont été utiles ainsi que les doutes et les inquiétudes sont partagés.”

Espagne

adaptées aux jeunes Au Royaume-Uni, la Sickle Cell Society fournit de nombreuses ressources permanentes aux jeunes atteints de drépanocytose et a leurs familles. Royaume-Uni
et aleur famille et/ « A parent’s guide to managing sickle cell disease » (Un guide destiné aux parents pour la gestion de la drépanocytose) est une ressource compléte
ou aidants surla contenant toutes les informations pertinentes, un soutien et des indications supplémentaires sur les services et les ressources. % En outre, elle
transition, sur labase organise une série de sessions pour les parents, y compris des ateliers de bien-étre familial et des retraites familiales offrant une éducation & la
de I'évaluation de leur gestion de la maladie.
état de préparation
Elaborer et mettre Le passeport de santé numérique pour la drépanocytose est un projet financé par le NIHR. Léquipe DHP, en collaboration avec le Caribbean and Royaume-Uni
G jour réguliérement African Health Network et des experts en interopérabilité de la communauté OpenEHR, a recu un financement qui permettra la conception rapide,
des plans de soins le prototypage et le développement d’'une plateforme pour les personnes atteintes de drépanocytose, qui sera initialement exploitable en tant que
mobiles service autonome et qui sera ensuite intégrée dans d'autres systémes de planification des soins.

Le Universal Care Plan sur l'application NHS permet aux patients de personnaliser leurs soins futurs en enregistrant leurs préférences concernant

leur traitement. [l permet aux équipes médicales daccéder immédiatement & des informations vitales sur la santé. D'autres outils numériques sont

également utilisés, notamment MyChart. Malheureusement, les outils ne sont pas interopérables, et il est nécessaire de sensibiliser davantage les

jeunes pour qu'ils sachent comment les utiliser.
Assurer la liaison Le projet ECHO (Extension for Community Healthcare Outcomes) est une approche innovante de télémentorat reliant des spécialistes multidisciplinaires | Etats-Unis
entreles EMD, dla a d'autres professionnels de la santé par vidéoconférence, ot ils participent & un programme d’'apprentissage basé sur des études de cas et & des
fois pour FEMD de présentations didactiques régulierement créées par le réseau STORM (Sickle Treatment and Outcomes Research in the Midwest). Les participants & ce
soins "d':"te:s et projet étaient principalement des hématologues pédiatriques et adultes, des soignants pour la drépanocytose de 'EMD et un petit nombre de soignants
pour les équipes généralistes, malgré des efforts de recrutement ciblés.
soignantes
pédiatriques et
pour adultes

@ Soins holistiques

Fournir un soutien — Au Royaume-Uni, les psychologues pédiatriques et adultes sont intégrés dans les EMD de transition. Il existe également des groupes de soutien pour Royaume-Uni
en matiére de les jeunes adultes en age d'effectuer leur transition et un groupe de soutien distinct pour les familles et/ou les aidants au sein du service pédiatrique.
santé mentale Les personnes ayant des problémes de santé mentale connus sont mises en évidence et suivies de prés dans le service pour adultes. Tous les jeunes

adultes ont la possibilité d'avoir un entretien privé avec le psychologue pédiatrique et pour adultes dans la clinique de 'EMD. Les coordonnées du

psychologue, de l'infirmiére pour adultes et des autres professionnels de la santé sont indiquées pour assurer la continuité de la relation. Une période

de grace d'un a deux ans est autorisée aprés la transition, au cours de laquelle les jeunes adultes peuvent contacter des soignants pédiatriques ou

pour adultes, jusqu’d ce qu'ils soient bien intégrés dans le service pour adultes.™

En Espagne, & 'Hopital général universitaire Gregorio Marafion, le modéle d'accompagnement de la santé mentale est le suivant : un psychologue Espagne

est présenté en tant que membre de 'équipe EMD dés la premiére visite au diagnostic. Les parents disposent d'un numéro de té€léphone et peuvent
également lui Ecrire s'ils ont un besoin spécifique entre les visites de routine. Par la suite, il est présent lors de certaines visites médicales tout au long
du suivi si un risque pour la santé mentale a été détecté. Lorsque le patient est admis, le psychologue évalue la situation et décide si une intervention est
nécessaire. Si une personne présente des symptémes psychologiques, un suivi individuel est effectué chaque semaine ou toutes les deux semaines. Ce
modeéle facilite permet de réduire les obstacles a l'accés d l'aide en matiére de santé mentale et les préjugés concernant la santé mentale.




Assurer la liaison Le South East London Sickle Cell Improvement Programme est un programme pilote de deux ans visant & améliorer les services dans tous les Royaume-Uni
entre l'aide sociale, établissements de soins pour de meilleurs soins et résultats de santé pour les personnes atteintes de drépanocytose. Dans le cadre de ce programme,
I'éducation et les services communautaires de six arrondissements du sud-est de Londres (Bexley, Bromley, Greenwich, Lambeth, Lewisham et Southwark) sont
'emploi en cours d'amélioration, notamment par I'accés & davantage d'infirmiéres spécialisées (qui travailleront avec les NHS Trusts locaux), une équipe de

soutien plus large, une aide dans la vie de tous les jours (conseils et soutien en matiére d'allocations sociales et conseils juridiques ; engagement avec

les travailleurs sociaux), un soutien par les pairs (par le biais du programme de mentorat de la Sickle Cell Society) et le développement de ressources

éducatives pour aider les écoles, les lieux de travail et les professionnels de la santé & en savoir plus sur la drépanocytose.
Diriger les Le Whittington Health NHS Trust - NCL Red Cell Community Service dispose d’'un groupe de soutien aux drépanocytaires (Sickle Cell Support Group) Royaume-Uni
personnes atteintes | (crée en 1989) qui se réunit le premier vendredi du mois au Sickle Cell and Thalassemia Centre. Le groupe offre un soutien formel par les pairs, un forum
de drépanocytose pour partager les stratégies d'adaptation, et organise des conférences éducatives sur les services de santé et de soins pour les personnes atteintes de
‘é‘:rs‘;zig;%l;pses drépanocytose et leurs familles et/ou aidants dans la région de Camden/Islington (Londres). Des groupes similaires sont disponibles dans tout le pays.

patients qui peuvent
offrir un soutien
supplémentaire

aux jeunes

Aprés un programme pilote réussi dans I'est de Londres et 'Essex, le programme de mentorat de la Sickle Cell Society destiné aux enfants et aux jeunes
Ggés de 10 a 24 ans atteints de drépanocytose a été étendu @ I'ensemble de la région londonienne. Les membres du programme ont accés d un soutien et a
des conseils gratuits dans le cadre de séances de mentorat individuelles dirigées par des mentors formés qui sont également atteints de drépanocytose.

Soutien continu

Confirmer la date
etla présence

ala premiére
consultation adulte

Solliciter le
feedback des
jeunes sur leur
expérience a
intervalles réguliers

Communiquer
avec le service
pour adultes pour
confirmer que le
transfert a été
effectué

Partenariat continu
entre les équipes
de spécialistes
pédiatriques et
adultes

Le suivi et la surveillance font partie intégrante du plan Got Transition®.2%” Le processus consiste & déterminer exactement le moment oli chaque élément
du programme de transition est mis en ceuvre. Ces informations sont essentielles pour comprendre comment les services de transition sont fournis

au niveau du systéme et pour garantir que toutes les personnes en transition bénéficient d’'une transition plus fluide et sont soutenues par des soins
adaptés a leurs besoins spécifiques.

Le guide comprend des recommandations sur divers outils d'amélioration de la qualité afin daméliorer continuellement le suivi et l'efficacité du
programme. Il explique également comment définir des objectifs clairs pour le systéme de suivi, la cartographie des processus et des recommandations
pour les cycles « Plan-Do-Study-Act ».

Etats-Unis




Le « Sickle Cell Transitions Policy
Lab » a été créé pour favoriser

le changement du systéme de
santé et améliorer les résultats
pour les personnes atteintes

de drépanocytose pendant

la période de transition entre

les soins pédiatriques et les
soins adultes. Sa vision est de
combler ce fossé de maniére
transparente, en garantissant
un parcours de soins continu,
coordonné et empreint de
compassion, qui optimise le bien-
étre mental et physique pendant
cette période critique.

Charte pour une transition de soins optimale dans la drépanocytose

En s'‘appuyant sur la méthodologie du « Policy
Lab », 8 l'initiative a rassemblé des professionnels
de la santé, des décideurs politiques, des
groupes de défense des patients, des patients
et des experts en santé publique en tant que
partenaires égaux. Les membres ont participé

a des discussions virtuelles et en personne,

G des conseils sur I'expérience vécue et a

une séance de type « café du monde »* afin
d'examiner les directives existantes, d'identifier
les lacunes en matiére de services et d'élaborer
des recommandations fondées sur des données
probantes pour divers environnements de soins
de santé en Europe. Deux conseils virtuels et

un conseil en personne sur I'expérience vécue
ont assuré une représentation authentique
enimpliquant des patients, des aidants et des
représentants de toute 'Europe. Ce processus de
collaboration a permis d'identifier les principaux
€léments facilitateurs et les défis a relever, et
d'élaborer un modéle de transition complet

et évolutif. Ce rapport décrit les principaux
obstacles d une transition réussie des soins
pédiatriques aux soins adultes, et présente un
cadre de mise en ceuvre destiné & favoriser

le changement de politique et a optimiser les
services dans les systémes de santé européens.
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