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Introduction 

La drépanocytose est une maladie complexe sur les plans historique et médical, au niveau 

collectif comme au niveau individuel. En effet, jusqu’à la fin du XXème siècle, elle entraînait 

une mortalité infantile foudroyante quasi-constante.  

Le dépistage et la mise en place de mesures simples et standardisées ont bouleversé l’histoire 

naturelle de cette maladie génétique en prolongeant l’espérance de vie des patients. Cela a eu 

pour conséquence l’augmentation de la prévalence de la maladie et la découverte d’une 

pathologie sévère pouvant menacer le pronostic vital par les médecins prenant en charge ces 

patients drépanocytaires devenus adultes. 

Lors d’un stage dans un service prenant en charge des patients drépanocytaires, j’ai découvert 

les aspects médicaux de cette pathologie et les difficultés culturelles, ethnologiques, 

psychologiques et sociales que pouvaient présenter ces patients. Plus tard, lors d’un stage 

d’interne dans le centre spécialisé de prise en charge de cette pathologie au Mali, j’ai observé 

l’importante place accordée à la prise en charge globale et le bénéfice qu’en retiraient patients 

et soignants.  

Dans le contexte de cette maladie émergente, j’ai alors voulu étudier l’organisation de la prise 

en charge des patients drépanocytaires en France ainsi que celle de la Filière de Soins 

Drépanocytose (FSD) du Centre de Compétences (CC) des Maladies Constitutionnelles du 

Globule Rouge et de l’Érythropoïèse (MCGRE) du Centre Hospitalier Universitaire (CHU) de 

Toulouse.  

L’objectif de ce travail était de structurer la prise en charge des patients adultes 

drépanocytaires dans le cadre d’un CC MCGRE et d'évaluer l'apport d'une Consultation Post-

Hospitalisation (CPH) dans la prise en charge de ces patients au CHU de Toulouse. 

Dans la première partie de ce travail consacrée aux généralités, nous ferons quelques rappels 

sur la drépanocytose, son histoire naturelle et ses spécificités épidémiologiques au niveau 

mondial, et nous décrirons l’organisation actuelle de la prise en charge de cette pathologie au 

niveau national.  
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La deuxième partie abordera l’organisation de la FSD au niveau du CHU de Toulouse en 

présentant les aspects historiques, épidémiologiques et les données d’activité médicale du CC 

MCGRE. Nous préciserons l’ensemble des prises en charge spécifiques et des spécialistes 

référents identifiés, ainsi que le réseau paramédical. 

Dans la troisième partie nous présenterons les outils spécifiques mis en place au cours de ce 

travail dans le but d’améliorer la prise en charge globale des patients : 

- Les protocoles rédigés ; 

- Les Consultations Post-Hospitalisations (CPH) initiées ; 

- L’actualisation et la structuration des Bilans Annuels (BA) ; 

- Les communications réalisées sur différents aspects de cette filière. 

Nous conclurons en analysant les bénéfices apportés et les difficultés rencontrées au cours de 

ce travail ainsi que les perspectives de développement de la FSD du CHU de Toulouse. 
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I. Généralités sur la drépanocytose et sa prise en 

charge en France 

A. Quelques notions sur la drépanocytose 

1. Description de la pathologie 

Les syndromes drépanocytaires majeurs (SDM) regroupent un ensemble 

d’hémoglobinopathies constitutionnelles caractérisées par la mutation des deux allèles du 

gène de la chaîne β-globine situé sur le chromosome 11. La transmission génétique de cette 

maladie est autosomique récessive (1). 

La mutation ponctuelle β 6 glu -> val est responsable d’une anomalie qualitative de 

l’hémoglobine avec synthèse d’une hémoglobine anormale, l’hémoglobine S, qui est 

pathognomonique de la drépanocytose : 

- A l’état hétérozygote, cette mutation  ne s’accompagne pas de manifestations cliniques 

et le bilan biologique standard est normal ; 

- À l’état homozygote, la présence d’une quantité majoritaire d’hémoglobine S entraîne 

la polymérisation de l’hémoglobine et la déformation en faucille des globules rouges 

en cas d’hypoxie (2), avec pour conséquence des mécanismes de vaso-occlusion et 

d’hémolyse. 

Dans le cadre des SDM, cette mutation peut être présente sur les 2 gènes, c’est la 

drépanocytose homozygote, ou associée à une autre mutation quantitative (thalassémie) ou 

qualitative (hémoglobinose), c’est la drépanocytose hétérozygote composite (Figure 1). 
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Absence d’hémoglobinopathie : 

Hémogramme normal 

 

 

 
Drépanocytose homozygote : 

Anémie sévère normocytaire 

 

 
Thalasso-drépanocytose : 

Anémie sévère microcytaire 

 

 

 

 
 

 

 
Trait drépanocytaire : 

Hémogramme normal 

 

 

 
Drépanocytose hétérozygote composite : 

Anémie modérée normocytaire 

 

 
Thalasso-drépanocytose : 

Anémie modérée microcytaire 

Figure 1. Schéma simplifié des globules rouges normaux et drépanocytaires, de leurs génotypes et des résultats des hémogrammes correspondants. 
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La drépanocytose, qu’elle soit homozygote ou hétérozygote composite, associe cinq 

composantes : 

- une anémie hémolytique chronique, susceptible de devenir aiguë, voire fatale ; 

- un risque infectieux majoré, dont un risque de sepsis sévère ; 

- un fond permanent de vaso-occlusion ; 

- une vasculopathie artérielle ; 

- une grande variété de complications secondaires (3). 

Cependant, de multiples facteurs peuvent moduler son expression clinique : 

- Les paramètres génotypiques sont primordiaux, car les manifestations aiguës et les 

complications chroniques sont variables en fonction du génotype. Des mutations 

quantitatives, comme les α-thalassémies et les β-thalassémies, ou qualitatives, comme 

les hémoglobinoses C (mutation β 6 glu -> lys) et D (mutation β 121 glu -> gln), 

associées à l’hémoglobinose S, peuvent ainsi moduler l’expression du génotype. Les 

variations haplotypiques, comme la Persistance Héréditaire de l’Hémoglobine Fœtale 

(PHHF), ont également une influence ; 

- Des paramètres phénotypiques ont été décrits chez les patients homozygotes SS, avec 

des patients de type hémolytique et des patients de type vaso-occlusif (4) ; 

- Les paramètres environnementaux ne sont pas négligeables, car ils sont reconnus 

comme des facteurs pouvant déclencher les manifestations aiguës. C’est le cas de la 

température ou de l’état d’hydratation ; 

- Les facteurs émotionnels enfin ont une réelle importance : le stress est un facteur 

déclenchant de crise reconnu et les périodes de fragilité psychologique, sur le plan 

familial, scolaire et/ou professionnel, peuvent bouleverser l’évolution de la pathologie 

(5). 
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2. D’une maladie aiguë de l’enfant à une pathologie chronique de l’adulte 

L’histoire naturelle de la drépanocytose est complexe. La drépanocytose est une maladie 

systémique qui peut atteindre tous les organes. Au cours du dernier siècle, les connaissances 

sur cette pathologie, empreinte de représentations culturelles, se sont cantonnées aux 

manifestations aiguës survenant en pédiatrie d’évolution souvent fatale. Ainsi, dans les années 

1960, Sir John Dacie écrivait : « C’est essentiellement une maladie de l’enfance. En effet, 

relativement peu de patients atteignent l’âge adulte, malgré les soins médicaux. » (6). Cette 

situation est encore d’actualité en Afrique où 50 à 80% des 400 000 enfants qui naissent 

chaque année avec la drépanocytose décèderaient avant l’âge de 5 ans (7). 

Avec l’avènement de l’antibioprophylaxie anti-pneumococcique (8) et de la vaccination, puis 

de la prévention de l’Accident Vasculaire Cérébral (AVC) (9), la mortalité des enfants 

drépanocytaires est devenue marginale dans les pays développés et les services de médecine 

adulte ont découvert ces patients (Figure 2). 

 

Figure 2. Evolution dans le temps de l’âge médian de décès en France en fonction de la prise en charge 

(7–11). 
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L’expression clinique de la drépanocytose est insidieuse et variable dans le temps. Elle se 

manifeste à la fois par des manifestations aiguës bruyantes et par des complications 

chroniques silencieuses (Figure 3). 

 

Figure 3. Représentation des principales complications aiguës (en rouge) et chroniques (en bleu) pouvant 

survenir chez un patient drépanocytaire. 

Les manifestations aiguës sont essentiellement constituées des Crises Vaso-Occlusives (CVO) 

et des Syndromes Thoraciques Aigus (STA). Elles comprennent également des complications 

spécifiques comme le priapisme ou l’AVC par vasculopathie cérébrale. 

Les complications chroniques correspondent à des atteintes organiques pouvant évoluer 

jusqu’à la défaillance complète et pouvant nécessiter une transplantation d’organe. Elles 

s’installent le plus souvent de façon insidieuse et ne s’expriment cliniquement que 

tardivement, à un stade où le risque de séquelles est important. Elles doivent être dépistées de 

façon systématique pour être prévenues et traitées précocement (13). 
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3. Epidémiologie dans le monde et en France 

D’après l’Organisation Mondiale de la Santé (OMS), environ 5% de la population mondiale 

serait porteuse saine d’un gène drépanocytaire ou thalassémique. Ce pourcentage atteindrait 

25% dans certaines régions (3). L’augmentation majeure de la survie des enfants 

drépanocytaires par les récentes améliorations de la prise en charge explique que les 

hémoglobinopathies constitutionnelles représentent un problème de santé émergent (14). 

La drépanocytose se trouve essentiellement dans les populations d’ascendance africaine, mais 

aussi indienne, méditerranéenne ou du Moyen-Orient. Un mécanisme de sélection naturelle a 

en effet entraîné une moindre susceptibilité aux formes graves du paludisme chez les sujets 

hétérozygotes AS, non atteints de SDM mais porteurs du trait drépanocytaire, ayant entrainé 

une survie préférentielle de ces sujets (15,16). De ces régions, la maladie s’est 

progressivement dispersée du fait des mouvements de population, comme le commerce 

triangulaire vers les Amériques, et les migrations économiques au XXème siècle. Ainsi les 

immigrés originaires d’Afrique subsaharienne n’étaient que 20 000 en France lors du 

recensement de 1962, contre plus de 500 000 dans les années 2000 (17). 

En France, la population totale des patients drépanocytaires avait été estimée à près de 9 000 à 

partir de la déclaration en Affection de Longue Durée (ALD) 10 en 2009 (3). Les dernières 

données du Centre National de Référence (CNR) évalueraient cette population à 16 000 

patients en 2014 (données non publiées). Dans une étude Orphanet réalisée à partir de 

données bibliographiques, la prévalence serait de 15/100 000 (18). 

En ce qui concerne l’incidence, 441 enfants drépanocytaires ont vu le jour en France en 2013, 

soit un enfant atteint pour 1 881 naissances. Cela en fait la maladie génétique la plus fréquente 

(19). Cela montre également que la drépanocytose n’est plus une maladie rare à la naissance 

puisque le seuil de maladie rare adopté par l’Union Européenne est déterminé à 1/2 000. 

D’après les dernières données de mortalité publiées dans le Bulletin Épidémiologique 

Hebdomadaire (BEH) en Mars 2015, près de 1 000 décès de patients drépanocytaires ont été 

enregistrés en France entre 1980 et 2010. Au cours de cette période, le nombre de décès est 

passé de 10 à 50 par an et l’âge médian des décès lié à la drépanocytose est passé de 18 à 36 

ans (12). 
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Ainsi, au cours de l’Histoire de cette pathologie, comme au cours de leur histoire personnelle, 

les drépanocytaires souffrent de multiples maux : 

- une maladie sévère menaçant le pronostic vital et entraînant une mortalité infantile 

quasi systématique jusqu’à récemment ; 

- des manifestations aiguës s’exprimant par des douleurs insoutenables pouvant survenir 

à tout moment et nécessitant une prise en charge par antalgiques morphiniques ; 

- des complications chroniques insidieuses pouvant atteindre tous les organes ; 

- une stigmatisation raciale d’une maladie qui n’affecte que les populations 

d’ascendance africaine ; 

- une représentation de toxicomane qui peut être exprimée par les soignants les prenant 

en charge lors des CVO. 

La prise en charge de cette pathologie s’est progressivement organisée pour répondre à ces 

difficultés. 
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B. Organisation de la prise en charge en France 

1. Une priorité de santé publique en France 

La drépanocytose a été reconnue par le Ministère de la Santé comme l’une des 100 priorités 

de la loi de santé publique de 2004, avec deux objectifs : la réduction de la mortalité et 

l’amélioration de la prise en charge et de la qualité de vie des personnes atteintes. Les 

indicateurs retenus pour évaluer ces objectifs étaient le taux de mortalité, le nombre de jours 

d’hospitalisation par malade et par an et le nombre d’unités de sang transfusées (20). 

En Octobre 2008, l’Académie Nationale de Médecine synthétisait la problématique de la prise 

en charge de cette maladie au cours d’une séance thématique consacrée à la drépanocytose et 

intitulée : « La drépanocytose en France en 2008 : les acquis et les nécessités du futur » (21) : 

Les progrès technologiques et thérapeutiques ont modifié profondément le soin et le pronostic de la 

drépanocytose. La prise en charge du malade drépanocytaire est globale, mais différente en période 

aiguë ou crise et en période chronique ou état intercritique dit basal. Elle est complexe, devant assurer à 

la fois la surveillance régulière et la maîtrise des situations aiguës. Le recours à de multiples disciplines 

médicales, compétentes dans la gestion de cette maladie, justifie pleinement la mise en œuvre de centres 

spécialisés pour la prise en charge de la drépanocytose. Ces centres doivent permettre de faire 

progresser le dépistage précoce des complications et de rationaliser les conduites thérapeutiques tant 

pour la crise que pour les complications. 

 

2. Prise en charge des maladies rares 

a) Premier Plan National Maladies Rares 

Le Premier Plan National Maladies Rares 2005-2008 a permis d’organiser la prise en charge 

particulière de ces maladies, présentée dans les Cahiers d’Orphanet de Juin 2009 (22) : 

Le Plan Maladies Rares a permis de structurer l’organisation de l’offre de soins pour les maladies 

rares et d’améliorer sa lisibilité pour les patients, les différents acteurs et les structures impliqués dans 

cette prise en charge. Pour parvenir à cet objectif, le plan a prévu la reconnaissance de structures 

d’excellence scientifique et clinique pour les maladies rares, à travers une démarche de labellisation de 

centres de référence […]. 
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Les centres de référence ont 6 missions : 

- faciliter le diagnostic et définir une stratégie de prise en charge thérapeutique, psychologique et 

d’accompagnement social ; 

- définir et diffuser des protocoles de prise en charge, en lien avec la Haute Autorité de la Santé et 

l’union nationale des caisses d’assurance maladie ; 

- coordonner les travaux de recherche et participer à la surveillance épidémiologique, en lien avec 

l’Institut National de Veille Sanitaire ; 

- participer à des actions de formation et d’information pour les professionnels de santé, les malades et 

leurs familles, en lien avec l’institut national de prévention et d’éducation pour la santé ; 

- animer et coordonner les réseaux de correspondants sanitaires et médico-sociaux ; 

- être des interlocuteurs privilégiés pour les tutelles et les associations de malades. 

 

Deux Centres Nationaux de Référence (CNR) des SDM ont ainsi été créés en 2005 : l’un en 

Région Parisienne, regroupant 8 sites d’expertise de l’Assistance Publique - Hôpitaux de Paris 

(AP-HP), et l’autre aux Antilles / Guyane, regroupant 5 sites. 

Le dispositif des centres de référence a été complété en 2008 par celui des Centres de Compétences. Ils 

ont été identifiés par les centres de références et désignés par les Agences Régionales de 

l’Hospitalisation (ARH) […] Ces centres de Compétences ont vocation à assurer la prise en charge et 

le suivi des patients, à proximité de leur domicile, et à participer à l’ensemble des missions des centres 

de référence. Ils travaillent dans le cadre d’un travail en réseau, permettant ainsi de compléter le 

maillage territorial. 

Concernant la drépanocytose, 14 Centres de Compétences des Maladies Constitutionnelles du 

Globule Rouge et de l’Érythropoïèse (CC MCGRE) ont été labellisés en 2009 (22). 

 

b) Second Plan National Maladies Rares 

Le Second Plan National Maladies Rares 2011-2016 a prévu de compléter ces dispositifs par 

la constitution de filières de santé maladies rares. La filière de santé MCGRE a ainsi été 

identifiée en 2014, avec à sa tête le Professeur Frédéric GALACTEROS du CHU Henri 

Mondor de Créteil (23). 
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3. Mise en place de recommandations nationales  

Le Groupe de Recommandations et d’Étude de la Drépanocytose de l’Adulte (GREDA), 

constitué des Docteurs Jean-Benoît ARLET, Pablo BARTOLUCCI, Anoosha HABIBI, 

François LIONNET, Jean-Antoine RIBEIL et Katia STANKOVIC, a été créé en 2006 sous 

l’égide du CNR des SDM. 

Son objectif était décrit dans le numéro spécial de la Revue de Médecine Interne de la Société 

Nationale Française de Médecine Interne (SNFMI) de Décembre 2009 : « L’objectif [était] de 

mettre à disposition des fiches synthétiques et pratiques accessibles à tout médecin accueillant 

un patient drépanocytaire, afin d’améliorer et d’harmoniser la prise en charge de cette 

pathologie. Le contenu de ces fiches [était] basé sur une recherche bibliographique 

minutieuse, mais [reposait] en grande partie sur un consensus d’experts, tant les études à fort 

niveau de preuve chez l’adulte [étaient] rares. » (5). 

La version actualisée de ces recommandations devrait être publiée en Mai 2015 dans cette 

même revue. 

 

4. Organisation pratique de la prise en charge 

a) Prise en charge ponctuelle 

De nombreux patients adultes, en particulier ceux en situation de migration récente, ne 

consultent que lors des manifestations aiguës de CVO. Le caractère pauci-symptomatique en 

dehors des crises rend en effet difficile l’adhésion au suivi. 

 

b) Suivi au long cours 

La prise en charge des patients drépanocytaires a longtemps été déterminée par des 

paramètres hospitaliers locaux. Selon les parcours et les volontés des professionnels de santé, 

les patients pouvaient ainsi être suivis dans des services différents en fonction du CHU : 

- en Hématologie : la drépanocytose est en effet une hémopathie non maligne. C’est 

toujours le cas au CHU d’Angers ; 

- en Médecine Interne, comme au CNR des SDM du CHU Henri Mondor de Créteil, en 

raison du caractère complexe de cette affection ; 
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- en Médecine Tropicale : les infectiologues ont souvent voyagé, en particulier en 

Afrique, et y ont acquis des compétences de prise en charge de cette pathologie 

« tropicale ». On retrouve toujours cette situation au CHU de Bordeaux ; 

- en Pédiatrie : jusqu’à un passé proche, la drépanocytose était une pathologie 

essentiellement pédiatrique, mal connue de la médecine adulte. Les patients, comme 

les pédiatres, étaient donc réticents à l’idée d’une éventuelle transition. C’était le cas 

jusqu’à récemment à l’Assistance Publique Ŕ Hôpitaux de Marseille (AP-HM). 
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II. Description de la Filière de Soins Drépanocytose 

du CHU de Toulouse 

Dans cette deuxième partie, consacrée à la description de la FSD du CC MCGRE du CHU de 

Toulouse, nous commencerons par aborder les aspects historiques de la création de cette 

filière. Nous poursuivrons avec une analyse des données épidémiologiques disponibles sur le 

CHU de Toulouse. 

Nous nous intéresserons ensuite aux données d’activité médicale, que ce soit pour la prise en 

charge des manifestations aigües ou des complications chroniques. Nous détaillerons 

également les données de mortalité. 

Nous nous attacherons enfin à la présentation du réseau des spécialistes référents dans les 

différentes disciplines médicales et chirurgicales et du réseau des professions paramédicales. 

 



 

36 

A. Généralités sur la Filière de Soins Drépanocytose du CHU de 

Toulouse 

1. Aspects historiques 

a) La situation avant 2009 

La prise en charge des patients drépanocytaires adultes dans le cadre d’une filière de soins ne 

s’est organisée que récemment au CHU de Toulouse. Jusqu’en 2009, les patients étaient suivis 

dans différents services. La répartition se faisait au gré des avis demandés par leurs médecins 

traitants ou des hospitalisations après admission aux urgences dans : 

- le service d’Hématologie du Professeur Michel ATTAL ; 

- le Service de Maladies Infectieuses et Tropicales (SMIT) du Professeur Bruno 

MARCHOU ; 

- le service de Médecine Interne du Professeur Laurent ALRIC ; 

- le service de Médecine Interne du Professeur Philippe ARLET ; 

- le service de Médecine Interne & Immunopathologie Clinique du Professeur Daniel 

ADOUE. 

 

b) La mise en place de médecins référents 

En 2009, le Docteur Alain ROBERT, hémato-pédiatre, a sollicité et obtenu la labellisation de 

CC MCGRE dans le cadre du Premier Plan National Maladies Rares (24). 

En parallèle avec la mise en place du CC porté par la pédiatrie, une filière s’est organisée pour 

la prise en charge des patients à l'âge adulte, filière initiée par le Professeur Daniel ADOUE et 

poursuivie ensuite par le Docteur Pierre COUGOUL, lorsqu'il est devenu assistant puis 

Praticien Hospitalier, avec pour projet hospitalier la responsabilité de la prise en charge des 

patients et de la coordination de cette filière. Les patients qui souhaitaient poursuivre leur 

prise en charge avec d’autres médecins et/ou dans d’autres services pouvaient bien entendu le 

faire, mais leurs Bilans Annuels (BA) étaient de préférence organisé dans le cadre de la FSD, 

afin d’uniformiser la prise en charge spécifique des complications chroniques de la 

pathologie. 
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A partir de 2012, des contacts et des protocoles ont été mis en place avec de multiples 

collaborateurs, et la trame de ce travail a été ébauchée.  

De Janvier à Mai 2014, j’ai pu participer à cette activité ce qui a permis d’augmenter le temps 

médical consacré à ces patients. Nous avons donc pu multiplier les initiatives pour continuer 

de structurer une filière interdisciplinaire (Tableau I). 

Dans le cadre de la réorganisation du CHU, le service de Médecine Interne & 

Immunopathologie Clinique du Professeur Daniel ADOUE a intégré le site de l’Institut 

Universitaire du Cancer de Toulouse Ŕ Oncopôle (IUCT-O), ce qui a modifié à partir de Mai 

2014 la localisation géographique de la prise en charge mais ne modifiait pas les principes de 

l’organisation globale de la prise en charge. 

 

Tableau I. Description des différentes activités réalisées par la Filière de Soins Drépanocytose du CHU de 

Toulouse. 

Manifestations 

aiguës 

- Admission 24h/24 aux urgences, au déchocage, en surveillance 

continue et/ou en réanimation ; 

- Transfert pour hospitalisation traditionnelle en salle dans les services 

de Médecine Interne ou de Maladies Infectieuses ; 

- Transfert pour hospitalisation traditionnelle dans les services de 

spécialités ; 

- Consultations Post-Hospitalisations ; 

- Prise en charge des grossesses de patientes drépanocytaires à la 

maternité Paule De Viguier. 

Complications 

chroniques 

- Consultations de suivi ; 

- Consultations et prises en charge spécialisées ; 

- Bilans Annuels ; 

- Programmes de saignées et échanges transfusionnels ; 

- Cryoconservation de sperme ; 

- Séances d’Éducation Thérapeutique du Patient ; 

- Conseil génétique. 
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2. Aspects épidémiologiques 

a) Matériels et méthodes 

L’analyse épidémiologique de la FSD a été réalisée à partir des données du Programme de 

Médicalisation des Systèmes d’Informations (PMSI) au 31 Décembre 2014, comprenant tous 

les patients drépanocytaires, d’âge supérieur à 16 ans, ayant été vus en consultation au moins 

une fois au CHU de Toulouse depuis 1997. 

L’année 1997 a été choisie comme année de référence, car elle correspondait à la première 

année pour laquelle le logiciel ORBIS®, actuellement utilisé pour les dossiers informatisés des 

patients, avait une trace informatique des admissions au CHU de Toulouse. 

Le recueil des informations n’a pas permis de déterminer à quel moment les patients passaient 

de la cohorte pédiatrique à la cohorte adulte. En effet, il était réalisé sur la base du premier 

enregistrement informatique de chaque patient au CHU. 

 

b) Evolution du nombre de patients dans la Filière de Soins Drépanocytose 

L’évolution annuelle du nombre de patients dans la cohorte adulte suivait une croissance 

régulière depuis 1997 (Figure 4).  

 

Figure 4. Évolution annuelle du nombre de perdus de vue, du nombre de nouveaux patients, de l’effectif 

effectivement pris en charge et de l’effectif cumulé de patients drépanocytaires connus dans la Filière de 

Soins Drépanocytose du CHU de Toulouse. 
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Au total, l’effectif de la cohorte de patients drépanocytaires enfants et adultes est passé de 15 

en 1997 à plus de 250 en 2015, soit une croissance de 1600% en moins de 20 ans. 

 

c) Caractéristiques des nouveaux patients intégrant la filière 

Nous avons voulu analyser les raisons de cette augmentation constante d’effectif. Le nombre 

annuel médian de nouveaux patients était de 8 avec un intervalle inter-quartile [5; 11] et des 

extrêmes de 1 à 16 patients (Figure 5). L’année de référence 1997 n’a pas été prise en compte 

dans l’analyse statistique. 

 

Figure 5. Evolution du nombre de nouveaux patients drépanocytaires au CHU de Toulouse. 

Le nombre de patients provenant de la cohorte pédiatrique était estimé entre 1 et 2 par an, 

d’après les deux référents en pédiatrie et en médecine adulte, mais n’a pas été évalué dans ce 

travail. Ce chiffre devrait fortement augmenter dans les années à venir. En effet, la cohorte 

pédiatrique est constituée d’une centaine d’enfants, soit une moyenne de 5 enfants par tranche 

d’âge d’un an. Par ailleurs, depuis les années 1980, la mortalité infantile est devenue 

inférieure à 1% (13). 

Concernant l’arrivée directe dans la cohorte adulte, 57 nouveaux patients drépanocytaires ont 

été enregistrés entre 2010 et 2014. Les origines géographiques de ces patients (Figure 6) et 

leurs motifs d’arrivée (Figure 7) ont été recensés à partir du premier courrier médical 

enregistré dans leur dossier ORBIS®. 
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Figure 6. Origine géographique des 57 nouveaux patients drépanocytaires adultes arrivés au CHU de 

Toulouse entre 2010 et 2014. 

Considérant les 46 patients pour lesquels l’origine géographique était connue, une grande 

majorité (n=30 soit 65,2%) des nouveaux patients suivis au CHU de Toulouse arrivaient de 

France métropolitaine dans le cadre d’un déménagement. L’immigration ne représentait que 

17,4% des patients (n=7), essentiellement en provenance d’Afrique subsaharienne. 

 

Figure 7. Motif d’arrivée dans la région Midi-Pyrénées des 57 nouveaux patients drépanocytaires adultes 

arrivés au CHU de Toulouse entre 2010 et 2014. 

Près de la moitié des dossiers (43,9%) ne précisaient pas le motif d’arrivée dans la région 

Midi-Pyrénées. Il serait intéressant d’améliorer le recueil de cette donnée afin de pouvoir 

adapter au mieux la prise en charge sociale. 

Considérant les 32 patients pour lesquels le motif d’arrivée était connu, 59,4% des patients 

venaient pour faire des études (n=19) et 25,0% pour un regroupement familial (n=8). Un 

motif médical d’arrivée n’avait été retrouvé que dans une seule situation, chez une patiente 

drépanocytaire centrafricaine ayant fait 4 fausses couches successives. 
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d) Caractéristiques des patients de la Filière de Soins Drépanocytose 

Au 31 Décembre 2014, 155 patients atteints de SDM étaient donc connus dans la FSD : 70 

hommes (45,2%) et 85 femmes (54,8%), soit un sex ratio de 0,82. La médiane d’âge était de 

29,7 ans, avec un intervalle inter-quartile [24,5 ; 36,6]. L’âge minimum était de 16,6 ans et 

l’âge maximum était de 61,4 ans. La répartition a été réalisée par tranche d’âge de 5 ans 

(Figure 8). 

 

Figure 8. Répartition des patients de la cohorte adulte de la Filière de Soins Drépanocytose du CHU de 

Toulouse par tranche d’âge de 5 ans. 

Le nombre peu élevé de patients de la classe d’âge 16 à 20 ans pouvait s’expliquer par une 

transition tardive de la cohorte pédiatrique à la cohorte adulte. 

La moitié des patients (47,8%) avaient un âge compris entre 21 et 30 ans, ce qui correspondait 

à la première génération à avoir bénéficié dans l’enfance de l’antibioprophylaxie anti-

pneumococcique, recommandée à partir de l’année 1986 (8). 

A partir de ces données, il était difficile de prédire l’évolution ultérieure de l’effectif de la 

cohorte. L’évolution de l’espérance de vie des patients au-delà de l’âge de 30 ans était en effet 

non déterminée. 
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B. Données d’activité médicale de la Filière de Soins 

Drépanocytose du CHU de Toulouse 

1. Prise en charge des manifestations aiguës 

Nous avons extrait les données sur les manifestations aiguës à partir de deux sources 

différentes et complémentaires : 

- Les données d’admissions dans les Services d’Accueil d’Urgence (SAU), fournies par 

le Docteur Olivier AZEMA de l’Observatoire Régional des Urgences MIdi-Pyrénées 

(ORUMIP), grâce au PMSI ; 

- Les données d’hospitalisations non programmées des patients suivis dans la FSD, 

recueillies par le Docteur Pierre COUGOUL. 

 

a) Dans les Services d’Accueil des Urgences 

Tous les séjours dans les SAU du CHU de Toulouse survenus entre le 1er Janvier 2007 et le 31 

Décembre 2014, codés dans le PMSI avec un diagnostic principal ou associé correspondant à 

un syndrome drépanocytaire ont été recensés. 

Les codes de la Classification Internationale des Maladies version 10 (CIM-10) utilisés pour 

l’extraction des diagnostics principaux ou associés ont été : 

- D57.0 : « Anémie à hématies falciformes [anémie drépanocytaire] avec crises » ; 

- D57.1 : « Anémie à hématies falciformes [anémie drépanocytaire] sans crise » ; 

- D57.2 : « Affection à hématies falciformes [drépanocytaires] hétérozygote double » ; 

- D57.8 : « Autres affections à hématies falciformes [drépanocytaires] ». 

Le nombre total d’admissions s’élevait à 1018. Après élimination de 27 doublons, dus à la 

réadmission au SAU pour aggravation secondaire en cours d’hospitalisation ou mise en place 

d’une voie d’abord veineux, 991 séjours ont été comptabilisés. 

La grande majorité des patients étaient admis dans le SAU du CHU Purpan, qui totalisait 939 

admissions (94,8%) contre 52 (5,2%) pour le CHU Rangueil. 
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Avec 986 diagnostics, le code D57.0 représentait la quasi-totalité des admissions (99,5%). Les 

5 autres admissions étaient codées D57.1 (n=3) ou D57.8 (n=2). Une étude complémentaire 

sur la validation des codes CIM-10 dans cette pathologie était en cours de réalisation. 

L’évolution annuelle montrait une augmentation régulière du nombre d’admissions dans les 

SAU entre les années 2007 et 2014 (Figure 9). 

 

 

Figure 9. Nombre de séjours pour crise drépanocytaire dans les Services d’Accueil d’Urgence du CHU de 

Toulouse entre Janvier 2007 et Décembre 2014. 

A. Statut PMSI selon la Circulaire Frontière. 

B. Devenir à l’issue du séjour dans les Services d’Accueil d’Urgence. 

 

Les « consultations » et les « hospitalisations » étaient définies d’après la Circulaire Frontière 

du 15 Juin 2010, en fonction de la durée de la prise en charge. 

Les nombres moyen et médian d’admissions annuelles étaient respectivement de 124 et de 

108, avec des extrêmes de 77 admissions en 2007 à 191 admissions en 2013. 
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Au cours de cette période d’étude, on notait l’apparition de consultations de patients 

drépanocytaires dans les SAU, qui passaient de 0,0 à 22,0% entre 2007 et 2014. Concernant le 

nombre de transferts dans un autre service pour hospitalisation, il passait de 75,3% en 2007 à 

47,2% en 2014. 

Plusieurs hypothèses pouvaient expliquer ces deux phénomènes : 

- La protocolisation dans les SAU permet l’amélioration de la prise en charge, une 

antalgie obtenue de façon rapide et une sortie précoce du patient ; 

- L’amélioration de la prise en charge au long cours entraîne la survenue de CVO moins 

sévères ; 

- L’augmentation du nombre de patients aux urgences nécessite de faire des sorties 

rapides au risque d’entraîner des réadmissions précoces. 

Pour conclure à une amélioration de la prise en charge, il fallait démontrer que l’apparition 

des consultations dans les SAU et l’augmentation des sorties directes à domicile ne 

s’accompagnaient pas de réadmissions précoces. 

Nous nous sommes donc intéressés aux 106 consultations (10,7% des séjours). Les patients 

avaient été réadmis au SAU dans la semaine suivante dans 28 cas (26,4%). Les séjours de très 

courte durée semblaient donc peu adaptés aux crises drépanocytaires. 

Nous nous sommes également penchés sur les 365 séjours qui s’ensuivaient d’une sortie à 

domicile (36,8% des séjours). Les patients avaient été réadmis au SAU dans la semaine 

suivante dans 92 cas (25,2%). Les sorties à domicile au décours des crises drépanocytaires ne 

semblaient donc pas adaptées pour les patients drépanocytaires. 

Au total, 151 patients différents ont été admis dans les SAU du CHU de Toulouse au cours de 

ces 8 années. Si l’on rapportait le nombre d’admissions au nombre de patients effectivement 

pris en charge, on retrouvait une moyenne de 1,26 admission par patient par an, avec des 

extrêmes de 0,97 admission par patient par an en 2007 à 1,86 admission par patient par an en 

2013. 

Il était remarquable que seulement 107 de ces patients (69,0%) étaient connus dans le cadre 

de la FSD, c’est-à-dire qu’ils avaient bénéficié d’au moins une consultation ou une 

hospitalisation dans le service du Dr Pierre COUGOUL, médecin référent du CC MCGRE. 
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On enregistrait 931 séjours (93,9%) pour ces patients de la FSD et 60 séjours pour les 44 

patients qui n’étaient pas connus dans la filière. 

Parmi les 107 patients de la FSD, 39 patients (36,5%) avaient présenté au moins 3 admissions 

dans les SAU du CHU de Toulouse au cours d’une année sur les 8 années de l’étude. Cela 

correspondait à un critère d’Hospitalisations Itératives (HI) et à l’indication de traitement de 

fond par HYDROXYURÉE. 

Aucun patient non connu de la FSD ne remplissait ce critère d’HI, c’est-à-dire qu’ils avaient 

tous été admis dans les SAU moins de 3 fois par an. 

Nous avons cherché à comprendre les raisons de ce nombre non négligeable de patients non 

connus dans la FSD. Plusieurs situations ont été retrouvées : 

- des patients « de passage » atteints de SDM et suivis dans un autre centre : 2 en région 

parisienne et 2 dans l’inter-région (Bordeaux et Limoges) ; 

- des patients atteints de SDM suivis dans un autre service du CHU de Toulouse : 2 au 

SMIT, en raison d’une infection VIH, et 1 en hématologie ; 

- des patients atteints d’un syndrome drépanocytaire mineur, d’une autre 

hémoglobinopathie ou d’une enzymopathie du globule rouge : 3 patients avaient des 

traits (2 traits drépanocytaires AS et 1 trait AC) et 1 patient était porteur d’un déficit 

en G6PD ; 

- une erreur de codage : c’était vraisemblablement le cas pour une patiente de 95 ans 

admise au SAU pour décompensation cardiaque sur anémie macrocytaire. 

Le statut des 31 autres patients n’a pas pu être déterminé par défaut d’information. 

Des doutes sur l’organicité des troubles présentés, avec suspicion de mésusage des 

antalgiques, en particulier des morphiniques, dans un contexte de nomadisme médical ont été 

rapportés chez 3 de ces patients. 

Nous avons également voulu déterminer une éventuelle rythmicité trimestrielle du nombre de 

séjours dans les SAU au cours des 8 années de l’étude (Figure 10). Une discrète tendance 

avec des pics de fréquentation dans les SAU pendant les trimestres d’hiver de Janvier à Mars 

semblait se dessiner. 
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Figure 10. Evolution trimestrielle du nombre de séjours pour crise drépanocytaire dans les Services 

d’Accueil d’Urgence du CHU de Toulouse entre 2007 et 2014. 

 

b) En hospitalisation traditionnelle 

Les hospitalisations concernaient 626 séjours (63,2%). Les patients nécessitant une 

hospitalisation étaient transférés dans différents services, essentiellement de Médecine Interne 

et de Maladies Infectieuses (Figure 11). 

 

Figure 11. Répartition des services d’accueil des patients drépanocytaires, après admission dans les 

Services d’Accueil d’Urgence du CHU de Toulouse entre Janvier 2007 et Décembre 2014. 

(IUCT-O = Institut Universitaire du Cancer de Toulouse – Oncopôle ; SMIT = Service de Maladies 

Infectieuses et Tropicales). 
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Les manifestations aiguës ont également été évaluées à partir des données d’hospitalisations 

non programmées recueillies par le médecin référent du CC MCGRE (Tableau II). 

Années  2009 2010 2011 2012 2013 
Nombre de séjours  49 67 62 52 75 
Nombre de patients  29 30 28 25 38 

Durée totale des séjours en jours ND 419 513 386 591 
Durée moyenne des séjours en jours ND ND  ND  7,42 7,88 

Tableau II. Hospitalisations non programmées de patients drépanocytaires adultes de la FSD au CHU de 

Toulouse entre Janvier 2009 et Décembre 2013 

(ND = Non disponible). 

En 2012 et 2013, la durée moyenne des hospitalisations non programmées était stable autour 

d’une semaine.  

 

c) Activité d’avis spécialisé au lit du patient 

Dans le cadre des hospitalisations non programmées et à la demande des médecins prenant en 

charge les patients, le médecin référent de la FSD a initié une activité mobile d’avis spécialisé 

au lit des patients (Tableau III). 

Années  2012 2013 
Avis au lit des patients 26 67 

Tableau III. Description du nombre d’avis donnés par le médecin référent au lit des patients entre Janvier 

2012 et Décembre 2013. 

Cette activité semblait correspondre à un véritable besoin et devrait être amenée à se 

développer, dans le but d’améliorer et d’homogénéiser la prise en charge des patients. Elle 

contribuait également à la formation pratique des internes et des médecins prenant en charge 

les patients drépanocytaires. 
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2. Prise en charge des complications chroniques 

a) En consultation 

Concernant la prise en charge médicale au long cours, nous avons évalué les nombres de 

consultations et d’Hospitalisations De Jour (HDJ) réalisées dans le cadre du CC MCGRE, 

avant l’initiation de ce travail, soit jusqu’en Décembre 2013 (Tableau IV). 

Le nombre recommandé de consultations a été calculé en multipliant par 2 le nombre de 

patients suivis. En effet, les règles de bonne pratique clinique préconisaient la réalisation d’au 

moins une consultation de suivi tous les 6 mois chez ces patients.  

Années 2009 2010 2011 2012 2013 
Nombre de 1ère consultation  ND  17 28 18 21 

Nombre de consultations de suivi 49 41 76 98 141 
Nombre recommandé de consultations 194 216 236 264 282 

Pourcentage réalisé du nombre 
recommandé de consultations 25,3% 26,9% 44,1% 43,4% 57,5% 

Tableau IV. Consultations de patients drépanocytaires réalisées par le médecin référent du CC MCGRE 

entre Novembre 2009 et Décembre 2013 

(ND = Non Disponible). 

Le nombre annuel moyen de nouveaux patients était de 21. Ce chiffre, plus élevé que les 

chiffres évalués à partir de la base de données informatiques du CHU de Toulouse, 

s’expliquait par la différence entre les patients qui étaient suivis par le médecin référent du 

CC MCGRE et les patients qui n’étaient pas suivis dans ce cadre. 

Le nombre total de consultations suivait une croissance linéaire entre les années 2009 et 2013. 

Ces consultations effectives ne représentaient cependant que 25,3 à 57,5% du nombre 

recommandé de consultations. Ces données étaient cependant à pondérer car des consultations 

de suivi avaient pu être réalisées par d’autres médecins que le médecin référent du CC 

MCGRE. 

 

b) En Hospitalisation De Jour 

Concernant les HDJ, le nombre moyen de 28 BA était relativement stable, malgré 

l’augmentation du nombre total de patients (Tableau V).  
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 Années 2009 2010 2011 2012 2013 

Bilans Annuels 29 20 32 25 36 

Séances 16 60 70 82 45 

Tableau V. Activité d’Hospitalisation De Jour réalisée par le médecin référent du CC MCGRE entre 

Novembre 2009 et Décembre 2013. 

Les séances correspondaient à un support transfusionnel globulaire, une saignée ou un échange 

transfusionnel. 

Les BA programmés mais non réalisés, en raison d’une hospitalisation ou d’une mauvaise 

compliance, n’avaient pas été recensés. 

 

3. Données de mortalité dans la Filière de Soins du CHU de Toulouse 

L’analyse de la mortalité survenue chez les patients drépanocytaires adultes recensés dans la 

FSD retrouvait 6 décès entre 2009 et 2014. Tous les décès étaient survenus en cours 

d’hospitalisation au CHU de Toulouse. L’âge médian au décès était de 30,5 ans, avec des 

extrêmes de 21,0 à 54,0 ans. Les causes de décès étaient hépatiques (n=3), neurologiques 

(n=2) et inconnue (n=1). Quatre des 5 décès (80,0%) par défaillance aiguë d’organe étaient 

survenus dans un contexte de complication chronique connue de cet organe, en cours 

d’exploration ou de prise en charge. 
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C. Réseau médical pluridisciplinaire 

1. Mise en place de spécialistes référents 

a) Rationnel 

La drépanocytose est une maladie systémique qui peut se compliquer d’une atteinte de tous 

les organes du corps humain. Les atteintes organiques sont à la fois spécifiques et 

d’installation insidieuse : elles nécessitent d’être gérées par des praticiens ayant une expertise 

particulière dans ce domaine. Il est donc apparu rapidement l’importance d’avoir un 

spécialiste référent dans de nombreuses spécialités médicales et chirurgicales.  

 

b) Modalités de choix des spécialistes référents 

La mise en place des spécialistes référents s’est faite de façon progressive et s’est adaptée en 

fonction des spécialités et des habitudes de prise en charge : 

- Dans certaines spécialités, comme la néphrologie, la neurologie ou la pneumologie, 

des médecins s’étaient intéressés depuis de nombreuses années à la prise en charge de 

patients drépanocytaires : ils ont endossé le rôle de spécialistes référents de façon 

naturelle. 

- Dans d’autres spécialités, comme l’hépato-gastro-entérologie ou la rhumatologie, le 

rôle de médecin référent a été proposé à un praticien volontaire, après accord du chef 

de service. 

Dans un certain nombre de spécialités, aucun référent n’a été déterminé. La prise en charge 

s’organise en fonction des disponibilités des médecins. 

Pour chaque spécialité médicale, chirurgicale et biologique, nous détaillerons les principales 

indications pour lesquelles un recours à un spécialiste est nécessaire, le médecin ou le 

chirurgien spécialiste considéré référent et les éventuels protocoles mis en place sur le plan 

local. 
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2. Description spécialité par spécialité 

a) Médecine Interne  

La drépanocytose est une maladie systémique pour laquelle la vision globale des internistes 

permet d’assurer un suivi optimal. Par ailleurs, les services de Médecine Interne étaient 

particulièrement sollicités en cas de nécessité d’hospitalisation pour CVO. 

Cette prise en charge s’est effectuée préférentiellement dans le service de Médecine Interne & 

Immunopathologie Clinique des Professeurs Daniel ADOUE & Odile BEYNE-RAUZY, mais 

aussi dans les services de Médecine Interne des Professeurs Laurent ALRIC et Laurent 

SAILLER et Philippe ARLET. 

Les BA des patients drépanocytaires étaient réalisés dans l’unité mutualisée d’HDJ du 

pavillon Sénac. A compter de Mai 2015, ils sont réalisés sur le site de l’IUCT-O. 

 

b) Maladies Infectieuses et Tropicales 

Historiquement, le SMIT du CHU de Toulouse a été une unité d’hospitalisation de patients 

présentant des CVO et le service assurant le suivi de quelques patients drépanocytaires ce 

d’autant que les infections sont l’une des composantes majeures de la drépanocytose. Elles 

font partie des causes de CVO, mais aussi des complications de l’asplénie fonctionnelle. 

Celle-ci peut apparaître dès le jeune âge chez les enfants drépanocytaires, en particulier dans 

les suites de séquestrations spléniques aiguës. Un protocole de prise en charge dans le service 

de maladies infectieuses et tropicales a été rédigé par Noémie GAUDRÉ sous la 

responsabilité du Docteur Pierre COUGOUL et validé en réunion de service (Annexe 1 : 

Protocole de prise en charge des patients drépanocytaires dans le Service de Maladies 

Infectieuses et Tropicales du CHU de Toulouse). 

Par ailleurs, le Centre de Vaccinations Internationales (CVI) a été sollicité de façon ponctuelle 

pour la vaccination de patients drépanocytaires partant dans des zones d’endémie de 

paludisme ou de fièvre jaune. Dans le cadre du Diplôme Universitaire (DU) « Pathologies 

Exotiques et des Voyages », Stella ROUSSET, interne en Diplôme d’Études Spécialisées 

(DES) de Médecine Interne, a soutenu en Mai 2015 son mémoire intitulé « Conseils au 

voyageur drépanocytaire ». Son travail devait être prolongé par la réalisation de deux 

documents pratiques, l’un à l’usage des patients et l’autre à l’usage des médecins. 
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c) Urgences 

Les admissions de patients drépanocytaires dans les SAU sont fréquentes, en raison de la 

survenue de manifestations aiguës, en particulier de CVO. 

Après plusieurs échanges avec les médecins des urgences et la responsable de l’unité Accueil 

Médico-Chirurgical (AMC) du SAU du CHU Purpan, le Docteur Sophie FERNANDEZ, un 

protocole de prise en charge diagnostique et thérapeutique a été rédigé (Annexe 2 : Protocole 

Diagnostique et Thérapeutique de la drépanocytose dans les Services d’Accueil d’Urgence du 

CHU de Toulouse) , validé et mis à disposition de tous les médecins faisant des gardes dans 

les SAU du CHU Purpan à partir de Janvier 2014 sur le logiciel URQUAL® (cf. paragraphe 

III.B.2). Une formation complémentaire a été réalisée par le Docteur Pierre COUGOUL pour 

les urgentistes le 12 Février 2013. 

De plus, un triptyque spécifique pour les patients drépanocytaires a également été mis en 

place (Annexe 3 : Triptyque spécifique pour l’admission d’un patient drépanocytaire dans les 

Services d’Accueil d’Urgence du CHU de Toulouse) et utilisé de Février 2013 à Avril 2014. 

Son objectif était de permettre aux urgentistes de collecter toutes les informations 

spécifiquement nécessaires à la prise en charge d’une CVO. Cet outil n’a pas pu être intégré 

au moment de l’informatisation de l’observation médicale. 

Les retours ponctuels en ont été très positifs. Au cours d’entretiens informels, les urgentistes 

comme les patients notaient une réelle amélioration de la prise en charge aux urgences depuis 

la mise en place de ce protocole. Une comparaison entre la prise en charge proposée dans le 

protocole et la prise en charge effective, de type Évaluation des Pratiques Professionnelles 

(EPP) pourrait être envisagée dans les années à venir. 

 

d) Réanimation 

La prise en charge en réanimation peut être nécessaire à plusieurs moments au cours d’une 

hospitalisation pour CVO : 

- Dès l’admission : en cas de critères de gravité, de difficultés de prise en charge 

antalgique ou d’accès veineux difficile ; 

- En cours d’hospitalisation : en cas d’apparition de complications, en particulier de 

Syndrome Thoracique Aigu (STA). 
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A partir de Mai 2014, en cas de nécessité de prise en charge dans une structure réanimatoire, 

les patients étaient pris en charge de façon préférentielle dans le service de Soins Continus de 

l’IUCT-O. 

Les Docteurs Béatrice RIU-POULENC et Élodie BRUNEL, PH d’Anesthésie-Réanimation, 

se sont particulièrement intéressées à la problématique de la prise en charge antalgique des 

patients drépanocytaires. Elles ont respectivement participé à la réflexion du Comité de LUtte 

contre la Douleur (CLUD) du CHU Purpan sur la mise en place d’un protocole (Annexe 4 : 

Protocole de gestion de la crise drépanocytaire par le Comité de LUtte contre la Douleur du 

CHU de Toulouse) en 2013 et à la réunion du CLUD de l’IUCT-O en Novembre 2014. 

 

e) Anesthésie 

La prise en charge péri-opératoire des patients drépanocytaires nécessite des précautions 

particulières, en raison du risque de déclenchement d’une CVO ou d’un STA au cours ou au 

décours de la prise en charge chirurgicale. 

Depuis les années 2000, suite à plusieurs cas de complications péri-opératoires à l’issue 

dramatique, toute l’équipe d’anesthésie du CHU de Toulouse s’est progressivement formée 

aux règles de précautions chez ces patients à risque. L’organisation d’érythraphérèses pré-

opératoires s’est ainsi généralisée en coopération avec les équipes d’anesthésie, le Docteur 

Daniel BLOOM de l’Etablissement Français du Sang (EFS) et le Docteur Pierre COUGOUL. 

Les objectifs de taux d’hémoglobine, d’hémoglobine A et d’hémoglobine S étaient fixés en 

fonction du génotype du patient et du risque de chaque chirurgie. 

 

f) Neurologie 

La prise en charge neurologique de la drépanocytose s’intéresse essentiellement à la 

prévention et à la prise en charge des AVC ischémiques par sténose des artères du polygone 

de Willis ou hémorragiques par rupture de Moya-Moya ou d’anévrisme. 

Au 31 Décembre 2014, 10 patients de la FSD (6,5%) étaient ainsi connus pour un antécédent 

d’AVC : 6 patients étaient suivis de façon aléatoire par divers neurologues du CHU, 2 patients 
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étaient perdus de vue pour cause de déménagement et les 2 derniers patients étaient décédés 

d’AVC hémorragiques. 

Le Docteur Nathalie NASR, MCU-PH (Maître de Conférence Universitaire Ŕ Praticien 

Hospitalier) de Neurovasculaire, a progressivement assuré la coordination de la prise en 

charge sur le plan neurologique, en particulier chez les patients présentant une vasculopathie 

cérébrale. Plusieurs travaux de recherche clinique étaient en cours sur ce sujet : 

- La recherche d’une association entre Echo-Doppler Trans-Crânien (EDTC) 

pathologique et AVC chez le patient drépanocytaire adulte ; 

- La recherche d’une association entre EDTC pathologique et vasculopathie cérébrale à 

l’Angiographie par Résonance Magnétique (ARM) dans cette même population ; 

- L’évaluation de la fréquence des anévrismes intracrâniens asymptomatiques sur les 

ARM des patients drépanocytaires adultes. Leur prévalence semblait en effet plus 

importante que chez les adultes non drépanocytaires mais n’était pas connue. 

Un descriptif de ces travaux avait été rédigé et transmis au Comité d’Éthique de la Recherche 

du CHU de Toulouse pour avis (Annexe 5 : Protocole de l’étude « Neurodrep »). 

Les patients présentant des neuropathies, en l’occurrence une patiente ayant présenté une 

forme neurologique de sarcoïdose et un patient ayant présenté un syndrome de Guillain Barré, 

étaient quant à eux suivis par le Docteur Pascal CINTAS. 

 

g) Neuroradiologie 

Au cours de ce travail, la réalisation systématique d’une Imagerie par Résonance Magnétique 

(IRM) et d’une ARM cérébrale a commencé à être mise en place pour tous les patients, dans 

l’objectif de dépister les patients atteints de vasculopathie cérébrale. L’analyse de l’intérêt de 

cet examen dans cette indication était en cours. 

 

h) Pneumologie 

Dans le cadre de la drépanocytose, la prise en charge pneumologique est essentiellement 

basée sur la prise en charge de l’HyperTension Artérielle Pulmonaire (HTAP). Un tableau de 

poumon chronique drépanocytaire avait également été décrit dans la littérature (25). 
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En cas de symptomatologie respiratoire ou en cas de CVO ou de priapisme à déclenchement 

nocturne, une oxymétrie nocturne à domicile et des Epreuves Fonctionnelles Respiratoires 

(EFR) étaient proposées. Les patients atteints d’HTAP étaient orientés vers les Docteurs 

Laurent TETU et Grégoire PRÉVOT au CHU Larrey pour la suite de la prise en charge. 

 

i) Cardiologie 

La cardiopathie drépanocytaire est une pathologie relativement mal définie. Elle serait 

caractérisée par une dilatation des 4 cavités, et chez certains patients par une perfusion de 

réserve anormale, une dysfonction diastolique et une surcharge martiale cardiaque (26). 

Avant ce travail, une Échocardiographie Trans-Thoracique (ETT) était réalisée tous les ans, 

essentiellement dans le cadre du dépistage de l’HTAP. Au cours de l’année 2014, un nouveau 

protocole a été proposé, en collaboration avec l’équipe de Cardiologie du CHU Rangueil : 

- La poursuite de la réalisation d’une ETT de référence par le Docteur Nathalie 

SOULETIE, médecin référent régional de l’exploration échographique de l’HTAP ; 

- Un dosage du BNP annuel. 

En cas d’apparition ou d’aggravation de la symptomatologie fonctionnelle, d’élévation du 

BNP ou d’anomalie échocardiographique, les patients étaient orientés en consultation avec les 

Docteurs Mathieu BERRY, CCA de Cardiologie, ou Olivier LAIREZ, MCU-PH de 

Cardiologie. En cas de suspicion d’HTAP, un cathétérisme cardiaque droit était réalisé. 

À partir du début de l’année 2015, le Docteur Olivier LAIREZ a complété ce protocole par la 

mesure du strain lors de chaque ETT. Cette mesure évalue la déformation du myocarde, ce qui 

pourrait permettre de dépister les patients à risque d’évolution vers des complications 

cardiaques. À la date d’écriture de ce travail, ces données étaient en cours de recueil. 

La réalisation d’un test de marche de 6 minutes systématique au cours du BA, validé comme 

indicateur d’HTAP et de fonction cardio-pulmonaire (27), était en cours de réflexion. 
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j) Hépato-Gastro-Entérologie 

Les complications digestives de la drépanocytose sont fréquentes, en particulier au niveau 

hépatique, avec : 

- une possible infection post-transfusionnelle par le Virus de l’Immunodéficience 

Humaine (VIH), l’hépatite B et/ou l’hépatite C ; 

- un risque d’hémochromatose secondaire aux transfusions sanguines itératives ou à 

l’hémolyse chronique ; 

- la survenue de maladies auto-immunes ; 

- un tableau d’hépatopathie chronique spécifique sans étiologie retrouvée. 

Les patients étaient adressés dans le service de Médecine Interne du Professeur Laurent 

ALRIC en cas d’anomalies du bilan hépatique, en particulier dans les situations de cytolyse 

et/ou de cholestase persistantes à distance d’une CVO. Ils étaient pris en charge par lui-même 

ou par le Docteur Mathieu GUIVARCH, CCA dans le service. Une biopsie hépatique par voie 

trans-jugulaire pouvait être réalisée dans le cadre du bilan étiologique. 

 

k) Chirurgie digestive 

La drépanocytose s’accompagne fréquemment d’une pathologie lithiasique vésiculaire, en 

raison des lithiases pigmentaires secondaires à l’hémolyse chronique. La cholécystectomie 

peut être proposée en traitement curatif ou en traitement prophylactique. 

Une splénectomie pouvait s’avérer nécessaire dans certaines situations, en particulier chez les 

patients atteint d’un SDM de génotype Sβ° ou Sβ+. 

Chez les patients non cholécystectomisés, l’échographie abdominale était réalisée de façon 

systématique lors du BA. En cas de visualisation de lithiase vésiculaire, qu’elle soit associée à 

des signes de complications ou non, le patient était adressé au Docteur Maël CHALRET du 

RIEU dans le service de Chirurgie Digestive pour information et organisation d’une 

cholécystectomie prophylactique. Cette prise en charge pouvait être différée pour les patients 

présentant d’autres problématiques organiques ou refusant toute prise en charge chirurgicale. 

En cas de nécessité d’intervention splénique, les patients étaient également adressés en 

consultation avec le Docteur Maël CHALRET du RIEU. 



 

57 

l) Néphrologie 

Parmi les complications chroniques de la drépanocytose, la néphropathie est probablement la 

plus insidieuse. Elle s’installe en effet en plusieurs étapes : 

- Une hyperfiltration glomérulaire tout d’abord, avec augmentation anormale de la 

clairance de la créatinine ; 

- Une protéinurie ensuite, avec l’apparition successive d’une microalbuminurie, puis 

d’une macroalbuminurie ; 

- Une réelle altération de la fonction rénale enfin, avec diminution de la clairance de la 

créatinine, pouvant évoluer, à terme, jusqu’à l’insuffisance rénale terminale. 

La prise en charge néphrologique et l’éducation spécifique à la néphroprotection était réalisée 

depuis plusieurs années par le Docteur Antoine HUART. 

 

m) Urologie 

Les complications urologiques de la drépanocytose sont principalement liées à la survenue de 

priapismes prolongés ou répétés. 

Lors des consultations et des BA, les drépanocytaires de sexe masculin étaient 

systématiquement interrogés sur la survenue de priapismes. 

Un traitement de l’épisode, à base d’ÉTILÉFRINE, pouvait leur être proposé. En cas de 

priapisme prolongé, c’est-à-dire d’une durée supérieure à une heure, il leur était conseillé de 

consulter directement aux urgences du CHU Rangueil afin de bénéficier d’une prise en charge 

urologique spécifique. 

Cette modalité de recours à un urologue dans des conditions d’urgence n’avait pas permis 

d’identifier un spécialiste référent. 

 

n) Rhumatologie 

Sur le plan rhumatologique, la drépanocytose n’est pas uniquement associée à des 

manifestations aiguës comme les CVO. Elle peut également entraîner des complications 

rhumatologiques chroniques, en particulier l’ostéonécrose aseptique. 
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Par ailleurs, certains patients drépanocytaires peuvent présenter des pathologies 

rhumatologiques non formellement associées à la drépanocytose comme la goutte, la 

polyarthrite rhumatoïde ou le lupus érythémateux systémique. 

Un avis spécialisé pouvait s’avérer nécessaire à la prise en charge. Le Docteur Yannick 

DEGBOE, CCA de Rhumatologie au CHU Purpan, avait accepté d’endosser le rôle de 

rhumatologue référent. 

 

o) Chirurgie orthopédique 

Les CVO peuvent se compliquer d’ostéonécrose aseptique, en particulier au niveau de la tête 

fémorale et de la tête humérale. Le principal facteur de risque d’ostéonécrose aseptique est 

l’hyperviscosité, situation fréquemment retrouvée chez les patients avec un génotype SC ou 

Sβ+. 

En cas de plaintes fonctionnelles à type de douleur articulaire chronique, les patients 

bénéficiaient d’une évaluation radiologique, puis étaient orientés en consultation avec l’un des 

chirurgiens de l’équipe du Professeur Paul BONNEVIALLE, pour évaluation et discussion 

des indications de prise en charge chirurgicale. 

 

p) Hématologie biologique 

Le diagnostic biologique du SDM est un préalable indispensable à la prise en charge des 

patients atteints de SDM. Les recommandations françaises de 2009 préconisaient l’étude 

génotypique de l’hémoglobine pour caractérisation des gènes α et β dans le bilan initial de 

tous les patients (5). Le Plan National de Dépistage et de Soins (PNDS) de 2010 soulignait la 

nécessité d’une étude moléculaire des gènes de globine, dès qu’une ambigüité diagnostique 

apparaissait, malgré les données de l’étude de l’hémoglobine des parents (1). 

Avant ce travail, aucun patient suivi au CHU de Toulouse n’avait bénéficié de cette analyse 

génétique. Après discussion entre biologistes et cliniciens et avec prise en compte de 

considération médico-économique, nous avons opté pour réaliser cette analyse du gène de 

l’hémoglobine dans des circonstances de doute diagnostique, en particulier en cas de 

splénomégalie et/ou de microcytose évoquant une thalassémie associée à l’hémogobinose S. 
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Le CHU de Toulouse avait le privilège de pouvoir compter sur les compétences du Docteur 

Frédérique DUBOIS, PH d’Hématologie Biologique de l’Institut Fédératif de Biologie (IFB) 

et titulaire du DU SDM de l’Université Paris-Est Créteil depuis l’année 2014. Elle réalisait 

l’interprétation des électrophorèses de l’hémoglobine et des recherches d’enzymopathies du 

globule rouge. 

 

q) Etablissement Français du Sang 

Certains patients nécessitent des échanges transfusionnels dans un contexte de complication 

aiguë (AVC, STA, CVO d’une durée supérieure à 8 jours…) ou de complication chronique 

(vasculopathie cérébrale drépanocytaire). 

Les échanges transfusionnels pouvaient être réalisés de façon manuelle, au lit du patient par 

une séquence saignée / transfusion, ou de façon automatisée à l’EFS. 

Le Docteur Daniel BLOOM était le référent « Érythraphérèse » au niveau de l’EFS de 

Toulouse. Il réalisait les érythraphérèses tous les vendredis sur le site de l’EFS Purpan, avec 

un créneau le matin et un créneau l’après-midi. 

Il assurait également les conseils transfusionnels dans des situations aiguës, comme l’allo-

immunisation post-transfusionnelle, ou pour l’organisation de la prise en charge si besoin 

d’érythraphérèse pré-opératoire. 

Avant la mise en place de cette FSD, 2 drépanocytaires adultes bénéficiaient 

d’érythraphérèses régulières, c’est-à-dire toutes les 6 semaines, dans des contextes de 

vasculopathie cérébrale. Deux patientes supplémentaires se sont jointes à ce programme, l’une 

en 2014 et l’autre en 2015, en raison de la découverte d’une sténose vasculaire cérébrale au 

décours du dépistage de la vasculopathie cérébrale par EDTC et IRM / ARM cérébrale. 
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r) Génétique 

La drépanocytose est une pathologie dont la transmission se fait de façon autosomique 

récessive. 99% de la population pédiatrique atteignant désormais l’âge adulte, les 

problématiques de procréation et de risque de transmission deviennent donc des questions 

primordiales pour les patients. 

La consultation de conseil génétique devrait avoir lieu, dans l’idéal, en pré-conceptionnel. En 

cas de grossesse à risque, c’est-à-dire lorsque les deux conjoints sont atteints d’un SDM, d’un 

trait drépanocytaire et ou d’une thalassémie, les propositions qui peuvent être faites sont : 

- la sélection embryonnaire ; 

- le diagnostic anténatal ; 

- l’Interruption Médicale de Grossesse (IMG) en cas de fœtus atteint de SDM. 

Au CHU de Toulouse, le conseil génétique était assuré de façon ponctuelle par différents 

professionnels de santé : 

- Docteur Marie-Pierre CASTEX, hémato-pédiatre, pour les parents d’enfants 

drépanocytaires et les parents d’enfants diagnostiqués porteurs du trait drépanocytaire 

lors du dépistage néonatal ; 

- Docteur Pierre COUGOUL, pour les adultes drépanocytaires ; 

- Mme Laetitia MONTEIL, conseillère en génétique (cf. paragraphe II.D.2.b) pour les 

femmes enceintes dépistées porteuses saines du trait drépanocytaire. 

Concernant les patients suivis pour SDM, il était discuté de le proposer de façon systématique 

lors du BA. 

 

s) Centre d’Étude et de Conservation des Ovocytes et des Spermatozoïdes 

La prise en charge des patients drépanocytaires peut nécessiter l’introduction d’un traitement 

de fond par HYDROXYURÉE, chimiothérapie à risque d’infertilité masculine et de 

malformations fœtales. 

Une rencontre a eu lieu à l’automne 2014 entre le Docteur Nathalie MOINARD, PH de 

Biologie au Centre d’Étude et de Conservation des Ovocytes et des Spermatozoïdes (CECOS) 

et Noémie GAUDRÉ. 
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Il était notable qu’aucune des paillettes cryoconservées depuis 1995, date de la 

recommandation de l’utilisation d’HYDROXYURÉE dans la drépanocytose, n’avaient été 

utilisées pour une démarche de Procréation Médicalement Assistée (PMA). Une situation 

d’infertilité masculine était déjà survenue, chez un patient traité par HYDROXYURÉE depuis 

plusieurs années, qui avait finalement choisi une procédure d’adoption. Un second patient, 

traité depuis l’adolescence, n’avait pas bénéficié de la procédure de cryoconservation. Il a été 

réorienté vers le CECOS. 

Il a été acté que le Docteur Nathalie MOINARD évaluerait systématiquement les patients 

masculins avant introduction d’un traitement par HYDROXYURÉE. Un prélèvement de 

sperme serait réalisé pour analyse et cryoconservation. En pratique, 2 à 4 séances de recueil 

étaient nécessaires selon la quantité et la qualité du sperme et des spermatozoïdes. 

 

t) Gynécologie-Obstétrique 

La prise en charge gynéco-obstétricale sur le CHU de Toulouse concernait essentiellement le 

suivi des grossesses chez les patientes drépanocytaires. 

Un protocole de prise en charge spécifique avait été réalisé. Tous les dossiers étaient discuté 

dans le cadre d’une Réunion de Concertation Pluridisciplinaire (RCP) mensuelle « Médecine 

Interne & Grossesse ». A partir d’un certain terme, les consultations étaient réalisées en 

alternance par le Docteur Pierre COUGOUL et par l’équipe du Professeur Olivier PARANT, 

obstétricien référent. 

 

u) Andrologie 

Chez les drépanocytaires de sexe masculin, des épisodes de priapismes itératifs peuvent 

survenir, dont la principale complication est l’apparition d’une impuissance définitive. 

En cas de plainte de dysfonction érectile, chez un patient présentant un priapisme ou non, une 

consultation d’andrologie dans le service de Médecine de la Reproduction du Professeur 

Louis BUJAN était proposée. 

 



 

62 

v) Pédiatrie 

En France métropolitaine, depuis l’année 2000, les bébés nés d’un ou de deux parents évalués 

à risque de transmission de la drépanocytose par les professionnels de santé de la maternité 

sont dépistés dans les 3 premiers jours de vie. En cas de diagnostic de SDM, ils sont pris en 

charge dès les premiers mois. 

A Toulouse, l’association régionale de dépistage présidée par le Professeur Jean-Pierre 

OLIVES, dépendante de l’Association Française pour le Dépistage et la Prévention des 

Handicaps de l’Enfants (AFDPHE) a réalisé 52 215 dépistages de drépanocytose à la 

naissance entre le 1er Janvier 2010 et le 1er Décembre 2014. 

1605 électrophorèses anormales (3,1%) ont été retrouvées : 

- 38 SDM (2,4%), dont 28 SS ou Sβ-thalassémies et 10 SC ; 

- 2 β-thalassémies (0,1%) ; 

- 228 suspicions de SDM (14,2%) ; 

- 3 autres homozygotes ou hétérozygotes composites (0,2%) ; 

- 1 334 hétérozygotes (83,1%). 

Le CC MCGRE a été défini dans le service d’Hémato-Pédiatrie du Docteur Alain ROBERT. 

Le Docteur Marie-Pierre CASTEX assure le suivi des enfants drépanocytaires jusqu’à la 

consultation de transition, aux alentours de 18 ans. Cette consultation, associant le pédiatre 

référent et le drépanocytologue adulte référent a pour vocation de faciliter l’éprouvant passage 

à la médecine adulte. 

 

w) Oto-Rhino-Laryngologie 

Dans les recommandations nationales de la prise en charge de la drépanocytose, une 

consultation dans le service d’Oto-Rhino-Laryngologie (ORL) est préconisée dans différentes 

situations : acouphènes, surdité brusque, priapisme ou vertiges. 

Malgré notre sollicitation, l’organisation de la prise en charge par un chirurgien référent n’a 

pas pu être mise en place. Les consultations d’ORL se faisaient donc majoritairement par les 

internes du service. 
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x) Ophtalmologie 

La consultation ophtalmologique doit être réalisée de façon systématique et annuelle pour le 

dépistage, le diagnostic et le traitement de la rétinopathie drépanocytaire. 

En raison de difficultés de communication et de longs délais d’obtention de rendez-vous 

auprès du Centre de la Rétine du service d’Ophtalmologie, il a été décidé que, dans le cadre 

du dépistage, la prise en charge ophtalmologique pouvait être réalisée en ville par 

l’ophtalmologue du patient. La nécessité du fond d’œil était précisée sur l’ordonnance. 

Lorsque les patients avaient un génotype SC, ce qui représente un risque accru de 

complications ophtalmologiques avec une prévalence de 50% de rétinopathie drépanocytaire 

(28), ou qu’ils présentaient une rétinopathie avérée, ils étaient adressés de façon préférentielle 

au Centre de la Rétine du CHU Purpan, pour organisation d’une angiographie à la 

fluorescéine et discussion d’un traitement par laser. 

 

y) Addictologie 

Les patients drépanocytaires ont une image de toxicomanes. Cela semblait être une évidence 

pour les médecins ou les Infirmières Diplômées d’État (IDE) travaillant dans les services 

d’urgences et d’hospitalisation d’aval avec lesquels on abordait la question des patients 

drépanocytaires. 

En partant du même constat, une étude avait été réalisée en 1997 aux Etats-Unis sur la 

conception des médecins : 53% des urgentistes et 23% des hématologues pensaient que plus 

de 20% des patients drépanocytaires étaient toxicomanes. Les conséquences de ces 

représentations étaient la prise en charge par des doses insuffisantes d’opioïdes, qui 

entraînaient des demandes supplémentaires et renforçaient les conceptions de mésusage (23). 

Jusqu’à récemment, l’équipe d’addictologie du Centre Dide n’avait que peu été sollicitée dans 

le contexte de la drépanocytose : 

- En 2011, le Docteur Marie CREQUY était intervenue pour un patient qui avait un 

comportement faisant craindre un mésusage des opiacés qui lui étaient administrés. 

- Une addiction au TRAMADOL avait été mise en évidence chez une autre patiente. 
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La difficulté de cette prise en charge, dans les quelques situations où l’addiction a 

effectivement été mise en évidence, résidait dans la nécessité d’une démarche volontaire du 

patient. L’hospitalisation pour CVO ne semblait pas un moment propice pour aborder ce sujet. 

Suite à la réunion réalisée à l’IUCT-O en Novembre 2014, le Docteur Nicolas 

FRANCHITTO, chef du service d’Addictologie Clinique a proposé de rencontrer des patients. 

Il avait été envisagé de réaliser ces rencontres dans le cadre des BA. Cela n’avait pas encore 

pu être mis en place en Avril 2015. 

 

z) Psychiatrie 

La pathologie psychiatrique a été peu étudiée dans la drépanocytose. 

Des comportements limites ou déviants ont pu être mis en évidence chez certains patients en 

cours d’hospitalisation. Suite à la réunion du CLUD de l’IUCT-O en Novembre 2015 (cf. 

III.A.1.d), le Docteur Julie RIEU, psychiatre de l’équipe de Psychiatrie de l’IUCT-O, s’était 

proposée pour évaluer les patients en cas de besoin. 
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D. Réseau paramédical de prise en charge globale 

1. Réunions d’information et formations 

De nombreuses réunions du CC MCGRE ont été organisées avec les professionnels 

paramédicaux (Annexe 6 : Réunions organisées dans le cadre de la Filière de Soins 

Drépanocytose). En effet, ceux-ci avaient besoin d’informations plus approfondies sur cette 

pathologie qu’ils n’avaient, pour la plupart, jamais rencontrée dans le cadre professionnel. 

Certains ont également pu bénéficier de formations spécifiques à la problématique de la 

drépanocytose (Annexe 7 : Formations assurées par les médecins référents du Centre de 

Compétences MCGRE ou réalisées par des membres de la Filière de Soins Drépanocytose). 

 

2. Description, corps de métier par corps de métier 

a) Prise en charge sociale 

Une réunion a été organisée avec la cadre du service social du CHU Purpan et les assistantes 

sociales des services de Maladies Infectieuses, de Médecine Interne et de Rhumatologie du 

CHU Purpan. Au cours de cette réunion, les difficultés spécifiques de cette pathologie sur le 

plan social ont été présentées, en particularité concernant les problématiques de parent 

célibataire, de prise en charge par la Maison Départementale des Personnes Handicapées 

(MDPH) ou d’accès à une régularisation administrative, à un logement décent et/ou à une 

couverture sociale. La nécessité d’organiser la prise en charge sociale au niveau du CHU a 

également été prise en compte, en raison notamment de la difficulté d’évaluation des patients 

par des acteurs sociaux extérieurs ne connaissant pas les aspects de fluctuation de cette 

pathologie au cours du temps. Le temps nécessaire a été évalué par la cadre du service social à 

un mi-temps. 

Les assistantes sociales ne sont donc intervenues que de façon ponctuelle, à deux reprises lors 

de l’hospitalisation d’une mère de famille isolée, pour laquelle les enfants ont dû être placés 

en urgence par les services départementaux de Protection de l’Enfance, et lors de la prise en 

charge d’une jeune patiente en situation irrégulière et sans domicile, qui avait présenté une 

CVO après une nuit passée à la gare. 
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b) Conseil génétique 

Le conseil génétique des patients a été délégué par l’équipe du service de Génétique à Mme 

Laetitia MONTEIL, conseillère en génétique. 

A partir de Janvier 2014, les consultations de conseil génétique réalisées dans le cadre des 

hémoglobinopathies ont été faites en duo, avec Mme Laetitia MONTEIL pour les aspects 

génétiques et Noémie GAUDRÉ pour l’abord clinique, autant que cela pouvait se faire en 

fonction de leurs plannings respectifs. Cette complémentarité était fort appréciée, autant par 

les deux professionnelles de santé concernées, que par les patients. 

 

c) Éducation Thérapeutique du Patient 

Mme Patricia PANNIER, IDE diplômée d’ETP travaillant dans l’unité mutualisée d’HDJ des 

Médecines où se réalisait les BA a souhaité initier une démarche d’ETP (cf. paragraphe 

III.D.4). Elle a pu bénéficier d’un aménagement de son planning sur l’unité par sa cadre de 

santé Mme Sandra FAURÉ : elle a donc été positionnée de façon préférentielle le jour de 

réalisation des BA. 

 

d) Prise en charge de la douleur 

L’Unité Douleur Aigüe (UDA) du CLUD faisait, depuis quelques années, partie du panorama 

des professionnels de santé intervenant auprès des patients drépanocytaires hospitalisés. Ces 5 

infirmières représentaient des points de repère pour les patients drépanocytaires qui pouvaient 

à chaque admission être hospitalisés dans des services différents. 

Sur un plan organisationnel, un protocole CLUD « Protocole de gestion d’une crise 

drépanocytaire » a été mis en place après de multiples réunions entre l’équipe de la FSD et 

l’UDA (Annexe 4 : Protocole de gestion de la crise drépanocytaire par le Comité de LUtte 

contre la Douleur du CHU de Toulouse). 
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e) Prise en charge psychologique 

La nécessité de soutien psychologique dans un contexte de pathologie chronique et complexe 

comme la drépanocytose semble évidente. Fort de ce constat, les demandes d’intervention de 

psychologues étaient fréquentes par les médecins et les équipes prenant en charge les patients 

drépanocytaires hospitalisés pour CVO. 

Cependant, après quelques expériences peu concluantes d’intervention en cours 

d’hospitalisation, il a vite été perçu que les circonstances du premier contact avec la 

psychologue étaient primordiales pour mettre en place une relation de confiance et envisager 

un suivi à court, moyen ou long terme. 

C’est dans ce contexte que Mme Nathalie ANDRÉ, psychologue attachée du SMIT, exerçant 

dans l’unité mutualisée d’HDJ du pavillon Sénac, s’est intéressée à cette problématique. Avec 

l’accord du Professeur Bruno MARCHOU, elle a pu bénéficier d’une vacation hebdomadaire 

pour assister et/ou participer aux CPH et à l’entretien médical réalisé au cours du BA. Il s’est 

avéré que la réalisation de ces consultations en duo était bénéfique pour les patients mais 

également pour les professionnelles de santé. 

Au cours de l’année 2014, une seule patiente drépanocytaire a bénéficié d’un suivi, qu’elle a 

ensuite suspendu devant l’amélioration de son état médical et psychologique, et qu’elle a 

repris quelques mois plus tard. Entre Janvier et Avril 2015, une seconde patiente a bénéficié 

d’un entretien, avant d’être réadressée vers une structure de soutien psychologique à 

proximité de son domicile dans un département limitrophe. Deux autres jeunes patients en 

situations sociale et psychologique précaires ont également sollicité un entretien avec la 

psychologue, dont ils avaient entendu parler au cours de leurs BA respectifs. 

Par ailleurs, Mme Joëlle FOUROUX, psychologue attachée au SAU du CHU Purpan a 

également été informée sur la FSD. Quelques interventions ont permis de mettre en évidence 

que la prise en charge psychologique au SAU s’orientait d’avantage vers le soutien d’équipes 

soignantes en difficulté. 

A l’IUCT-O, Mme Houaria BENGROUBA psychologue de l’équipe de Soins de Support a 

également pu rencontrer quelques patients en cours d’hospitalisation. 
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E. Partenaires extérieurs 

La mise en place de cette FSD a fait appel à de multiples collaborations avec des partenaires 

extérieurs au CHU de Toulouse. 

 

1. Partenaires médicaux 

Le CNR des SDM du CHU Henri Mondor de Créteil a participé sous de multiples aspects à ce 

travail de mise en place d’une FSD : 

- L’information et la formation des professionnels de santé du CHU à travers le DU 

SDM, le Certificat Universitaire SDM et la journée du réseau des psychologues ; 

- Une expertise dans les situations cliniques difficiles ; 

- La réalisation du génotypage des gènes α et β globine en cas de doute sur le diagnostic 

génétique ou de thalassémie associée. 

Les médecins des Centres Hospitaliers (CH) périphériques de la Région Midi-Pyrénées, voire 

des départements limitrophes, ont été de précieux relais de proximité. En effet, les patients 

drépanocytaires adultes pouvaient être hospitalisés à proximité de leur domicile en cas de 

CVO simple. En cas de complication, un avis téléphonique était souvent demandé et un 

transfert du patient au CHU de Toulouse pouvait être organisé. L’organisation d’une journée 

d’information sur la FSD du CHU de Toulouse, à l’intention des médecins exerçant dans les 

services d’Hématologie, de Maladies Infectieuses, de Médecine Interne, de Médecine 

Polyvalente et/ou ou d’Urgences des CH périphériques était prévue pour le 2nd semestre de 

l’année 2015. Cette rencontre a pour objectif d’améliorer la communication et le partage 

d’informations sur cette pathologie et les spécificités de sa prise en charge. 

Les médecins traitants ont également été des partenaires majeurs de la prise en charge globale 

des patients. Cependant, la communication n’était pas optimale, de la FSD vers les médecins 

traitants, comme des médecins traitants vers la FSD. Afin d’améliorer cette collaboration, un 

document d’information a été réalisé au début de l’année 2015 par le Docteur Pierre 

COUGOUL (Annexe 8 : Fiche d’informations à l’attention des médecins traitants de patients 

drépanocytaires suivis dans la Filière de Soins Drépanocytose) et était en attente de diffusion. 
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2. Partenaires associatifs 

Drépa 31, l’association des patients drépanocytaires de la Haute-Garonne, et de façon plus 

générale de Midi-Pyrénées, a été présente aux différentes réunions du CC MCGRE. Le CC 

MCGRE l’a soutenue dans ses actions. Il a en particulier diffusé l’information concernant les 

journées organisées de façon annuelle le 19 Juin, pour honorer la journée mondiale contre la 

drépanocytose. Il a également informé les patients de la mise en place de groupes de parole 

trimestriels, dont la première séance s’est tenue le 27 Mars 2014 à l’Hôpital Pierre Paul 

Riquet (PPR) sur le thème « La drépanocytose et moi ». 

L’association a par ailleurs souhaité être associée à ce travail par la tenue d’un stand 

d’information le 19 Juin 2015, jour de la soutenance de cette thèse d’exercice à la Faculté de 

Médecine de Purpan. 

 

3. Partenaires sociaux 

La MDPH a participé à la journée d’information sur la drépanocytose du 19 Juin 2012. Cette 

rencontre a été organisée en partenariat entre Drépa 31 et le CC MCGRE. Les bénéfices de 

cette collaboration ont été bilatéraux : 

- Du côté des patients, cette journée a permis de les informer sur les aides sociales et 

professionnelles auxquelles ils pouvaient prétendre, comme l’Allocation Adulte 

Handicapé (AAH), la Reconnaissance de Qualité de Travailleur Handicapé (RQTH) et 

le tiers-temps pour les scolaires et les étudiants ; 

- Du côté de la MDPH, la formation spécifique des interlocuteurs a permis une prise en 

compte des spécificités des incapacités fluctuantes dans le temps de la drépanocytose 

et a facilité le traitement personnalisé des dossiers en Haute-Garonne. 

 

4. Partenaires éducatifs 

Les structures éducatives prenant en charge de jeunes patients drépanocytaires pouvaient 

devenir des partenaires majeurs de leur prise en charge. La collaboration avec les éducateurs 

spécialisés a été d’une importance capitale dans la situation d’un jeune mineur étranger isolé 

et d’une jeune immigrée sans domicile fixe. 
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III. Outils spécifiques mis en place pour améliorer la 

prise en charge globale des patients et étude des 

Consultations Post-Hospitalisations 

Cette troisième partie a pour objectif de présenter les outils mis en place au cours de ce travail 

dans le cadre du CC MCGRE, afin d’améliorer la prise en charge globale des patients 

drépanocytaires suivis dans la FSD du CHU de Toulouse. 

Nous nous intéresserons aux protocoles rédigés sur différentes thématiques afin 

d’homogénéiser la prise en charge des patients. 

Nous présenterons les CPH mises en place dans le cadre de l’étude « Drép’ersonnalisation ». 

Nous décrirons également l’organisation des BA dans le cadre de la FSD. 

Nous citerons enfin les communications réalisées à partir de cette FSD et publiées ou 

présentées dans des congrès. 
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A. Protocoles de prise en charge 

De multiples protocoles de prise en charge diagnostique, thérapeutique ou organisationnelle 

ont été mis en place au cours de ce travail, en collaboration avec les services impliqués. 

 

1. Protocole « Synthèse Drépanocytose » 

Des fiches de synthèse clinique avaient été réalisées depuis 2009 par le Docteur Pierre 

COUGOUL pour des patients présentant de nombreuses complications. 

Une nouvelle fiche a été formalisée en Novembre 2014 par Noémie GAUDRÉ et validée en 

Décembre 2014 par le Docteur Pierre COUGOUL (Annexe 9 : Fiche de « Synthèse 

Drépanocytose » des patients suivis dans la Filière de Soins Drépanocytose du CHU de 

Toulouse). Elle était remplie à partir de Janvier 2015 pour l’ensemble des patients 

drépanocytaires réalisant leur BA de drépanocytose dans l’unité mutualisé d’HDJ du pavillon 

Sénac du CHU Purpan. Elle pouvait ensuite être mise à jour à chaque consultation ou à 

chaque hospitalisation ultérieure du patient. 

Cette fiche individualisée « Synthèse Drépanocytose » était destiné à l’ensemble des 

professionnels de santé prenant en charge un patient drépanocytaire sur le CHU de Toulouse. 

Elle était mise à leur disposition dans le dossier informatisé du patient dans le logiciel 

ORBIS®, sous l’onglet « Synthèse Drépanocytose ». 

À la demande du patient, cette fiche personnalisée pouvait lui être remise pour faciliter des 

démarches administratives ou médicales. Elle avait également pour vocation de lui servir de 

dossier médical à l’occasion de vacances ou d’un déménagement. 

 

2. Protocole de prise en charge diagnostique et thérapeutique des Crises Vaso-

Occlusives dans les Services d’Accueil d’Urgence du CHU de Toulouse 

Un protocole concernant la prise en charge antalgique au cours des CVO avait été rédigé en 

2007 par le Docteur Marie TUBÉRY. 
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Le protocole de prise en charge diagnostique et thérapeutique des CVO dans les SAU du 

CHU de Toulouse a été mis en place à la demande du Docteur Sophie FERNANDEZ, 

responsable de l’unité d’AMC du SAU du CHU Purpan (Annexe 2 : Protocole de prise en 

charge diagnostique et thérapeutique des Crises Vaso-Occlusives dans les Services d’Accueil 

d’Urgence du CHU de Toulouse). 

Il a été rédigé par Noémie GAUDRÉ, a été validé par les Docteurs Pierre COUGOUL et 

Sophie FERNANDEZ et a été utilisé à partir de Janvier 2014 dans tous les SAU du CHU de 

Toulouse. 

En complément de ce protocole, les urgentistes étaient invités à compléter le « Triptyque 

Drépanocytose », une observation médicale spécifique pour les patients drépanocytaires 

(Annexe 3 : Triptyque spécifique pour l’admission d’un patient drépanocytaire dans les 

Services d’Accueil d’Urgence du CHU de Toulouse). Celui-ci a été utilisé de Février 2013 à 

Avril 2014. Malheureusement il n’a pas pu être intégré au moment de l’informatisation de 

l’observation médicale en Avril 2014. 

 

3. Protocole de gestion d’une crise drépanocytaire du Comité de LUtte contre la 

Douleur 

Ce protocole a été initié en début d’année 2013 à la demande de l’équipe de l’UDA, devant 

les difficultés de prise en charge antalgique des patients drépanocytaires au cours des CVO et 

les disparités de prise en charge entre les services (Annexe 4 : Protocole de gestion de la crise 

drépanocytaire par le Comité de LUtte contre la Douleur du CHU de Toulouse). Sa rédaction 

a eu lieu entre l’été 2013 et l’été 2014 et a nécessité de nombreuses réunions entre les 

membres de l’UDA et les membres du CC MCGRE. Il a été validé par le CLUD à l’automne 

2014 et est devenu accessible sur le site intranet du CHU de Toulouse en Décembre 2014. 

De façon complémentaire, ce protocole était destiné à être décliné en tant que protocole de 

prescription sur ORBIS ME, accessible par le code « PR CLUD Drépanocytose ». Au 30 

Avril 2015, cette prescription informatisée standardisée était en cours de mise en place par le 

Docteur Bérengère BACHELET, pharmacienne. 
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4. Protocole de prise en charge des patients drépanocytaires dans le Service de 

Maladies Infectieuses et Tropicales 

Ce protocole a été rédigé à la demande du SMIT à l’occasion de la mise à jour 2013 de leurs 

protocoles de prise en charge (Annexe 1 : Protocole de prise en charge des patients 

drépanocytaires dans le Service de Maladies Infectieuses et Tropicales du CHU de Toulouse). 

Il a été rédigé par Noémie GAUDRÉ et a été présenté et validé en réunion de service au 

SMIT. Il a été intégré au cahier de protocoles des internes de garde au SMIT. 

 

5. Protocole de prise en charge des patients drépanocytaires à l’Institut 

Universitaire du Cancer 

Un protocole a été réalisé par le Docteur Pierre COUGOUL pour la prise en charge à l’IUCT-

O en cas de CVO (Annexe 10 : Protocole de prise en charge des patients drépanocytaires à 

l’Institut Universitaire du Cancer de Toulouse). 
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B. Étude « Drép’ersonnalisation » et Consultations Post-

Hospitalisations 

1. Présentation de l’étude « Drép’ersonnalisation » 

L’étude « Drép’ersonnalisation » a été construite sur le principe d’une cohorte prospective 

dynamique. La population source était la file active de patients atteints de SDM suivis dans le 

cadre du CC MCGRE. La population cible de cette étude était constituée des patients 

drépanocytaires présentant des HI. Le caractère itératif des hospitalisations était défini par la 

survenue de plus de 3 hospitalisations de plus de 24 heures pour CVO par an. Ce seuil a été 

choisi car il est considéré comme critère de gravité de la pathologie avec indication 

d’initiation d’un traitement de fond (11). 

L’objectif de cette étude était d’analyser l’efficacité des CPH sur la diminution du nombre 

d’hospitalisations non programmées chez les patients avec HI (Annexe 11 : Protocole de 

l’étude Drép’ersonnalisation). 

 

2. Contexte de création des Consultations Post-Hospitalisations 

Ce type de CPH existe au Centre de Recherche et de Lutte contre la Drépanocytose (CRLD) 

du CHU de Bamako au MALI. Dans cette structure ambulatoire qui suit plus de 4 000 patients 

drépanocytaires de la capitale malienne et de ses environs, des consultations  intitulées « post 

hospit » sont proposées de façon systématique aux patients pris en charge pour CVO dans 

l’unité d’HDJ. Ces consultations sont fixées 7 jours après la sortie définitive du patient pour 

permettre une réévaluation précoce. 

Dans le contexte du CC MCGRE, la justification de ces CPH s’appuyait sur le constat de la 

faible adhésion des patients drépanocytaires aux consultations de suivi, qu’elles soient 

trimestrielles ou semestrielles, et aux BA. L’impression des drépanocytologues était que cette 

inobservance était particulièrement importante pour les patients avec HI. 

Nous souhaitions donc évaluer si la proposition d’une consultation à brève échéance après 

chaque admission aux urgences, suivie ou non d’une hospitalisation, permettait de renouer 

avec le suivi au long cours de cette pathologie chronique aux complications insidieuses. 
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3. Patients et méthodes 

Sur le plan pratique, ces consultations ont été réalisées par Noémie GAUDRÉ, sous la 

responsabilité du Docteur Pierre COUGOUL, sur le plateau des consultations mutualisées du 

pavillon Sénac. Une vacation hebdomadaire de 3 consultations, d’une durée de 1 heure 

chacune, a été dédiée à cette activité. 

Le nombre de consultations attendues correspondait au nombre annuel moyen d’admissions 

pour CVO dans les SAU du CHU de Toulouse de 2007 à 2014, soit 124 (cf. paragraphe 

II.B.1.a). 

Les deux principaux services de prise en charge des CVO, qu’étaient l’AMC du SAU du 

CHU Purpan et le service de Médecine Interne & Immunopathologie Clinique, ont été 

informés de ce travail via leurs responsables, le Docteur Sophie FERNANDEZ et le Docteur 

Pierre COUGOUL. Les autres services accueillant les patients au cours des CVO, comme le 

SMIT, les services de Médecine Interne du Professeur Laurent ALRIC et du Professeur 

Laurent SAILLER en ont été informés lorsqu’ils signalaient que des patients drépanocytaires 

étaient hospitalisés dans leurs unités. 

 

4. Résultats  

a) Description des programmations 

Entre le 1er Janvier et le 31 Décembre 2014, 42 vacations d’une demi-journée ont été 

ouvertes, soit un total de 126 créneaux. Sur ces créneaux, 63 consultations ont été 

programmées, soit un taux de remplissage de 50,0%. Cela représentait 50,8% des 

consultations attendues sur cette période. 

Parmi ces consultations programmées, 55 consultations (87,3%) concernaient 32 patients 

atteints de SDM, et 8 consultations (12,7%) concernaient 7 patients atteints d’une autre 

hémoglobinopathie : un trait drépanocytaire AS (n=6) ou une hémoglobinose E (n=1). 

Dans la suite de cette analyse, nous ne nous sommes intéressés qu’aux 55 consultations 

programmées chez des patients atteints de SDM. 
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Nous avons tout d’abord voulu vérifier si ces programmations correspondaient effectivement 

à des CPH. Pour cela, nous avons éliminé les consultations qui n’avaient pas été programmées 

après une hospitalisation non programmée et celles qui avaient un délai depuis la dernière 

hospitalisation non programmée supérieur à 2 mois, ce qui était le cas pour 11 consultations 

(20%). 

Au total, 44 CPH (80%) ont donc bien été programmées après une hospitalisation pour CVO 

d’un patient atteint de SDM. Les hospitalisations pour crise drépanocytaire justifiant ces CPH 

avaient eu lieu dans différents services (Tableau VI) : 

- 61,4% des patients étaient adressés par les services de Médecine Interne et Maladies 

Infectieuses ; 

- 34,1% des patients étaient adressés par les SAU ; 

- 4,5% étaient adressés par d’autres services de spécialités. 

Service d’hospitalisation non programmée Effectif : n (%) 

Services de Médecine 

Interne et Maladies 

Infectieuses 

Médecine Interne du Pr ADOUE 18 (40,9%) 

Médecine Interne du Pr ALRIC 6 (13,6%) 

Médecine Interne du Pr SAILLER 2 (4,5%) 

Maladies Infectieuses et Tropicales 1 (2,3%) 

Urgences 15 (34,1%) 

Cardiologie 1 (2,3%) 

Chirurgie digestive 1 (2,3%) 

Tableau VI. Répartition des services selon le nombre de Consultations Post-Hospitalisations qu’ils ont 

programmé. 

Le délai médian entre la sortie d’hospitalisation et la programmation de la CPH était de 11,5 

jours, avec un intervalle inter-quartile [6 ; 14] et des extrêmes de 1 à 53 jours. 
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b) Description des consultations post-hospitalisations réalisées 

Parmi les 44 CPH programmées, 20 consultations n’ont pas été honorées. Seulement 24 CPH 

ont donc été réalisées, soit un taux de compliance de 54,5%. Les motifs de non réalisation des 

CPH programmées étaient : 

- 11 annulations pour cause inconnue (55,0%) ; 

- 6 annulations pour réhospitalisations (30,0%) ; 

- 3 annulations pour erreur ou oubli du rendez-vous (15,0%), qui ont été refixés et 

réalisés une semaine plus tard. 

Il n’y avait pas de différence statistique entre les délais de rendez-vous des CPH réalisées et 

ceux des CPH non réalisées (p=0,758). 

 

c) Description des patients 

28 patients ont bénéficié d’au moins une programmation de CPH. Le nombre médian de CPH 

par patient était de 1, avec un intervalle inter-quartile [1 ; 2] et des extrêmes de 1 à 6. 

Parmi ces patients, 11 (39,3%) étaient considérés comme présentant des HI à partir des 

admissions au SAU comptabilisées entre 2009 et 2013. 

Tous les patients (100,0%) réhospitalisés au moment de la CPH faisaient partie de ce groupe 

de patients drépanocytaires avec HI. 

 

5. Discussion 

L’analyse des résultats des CPH permet de mieux comprendre le fonctionnement de la FSD et 

d’envisager les axes de travail prioritaires. 

Alors que 156 admissions dans les SAU du CHU de Toulouse ont été comptabilisées lors de 

l’année 2014, seulement 44 (28,2%) ont été ensuite suivies de la programmation d’une CPH.  

Le taux de remplissage des créneaux de consultations était de 50,0%. Plusieurs explications 

ont été avancées pour expliquer ce faible taux : 
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- La perte d’information au moment de l’informatisation de l’observation médicale dans 

les SAU. En effet, le triptyque spécifique qui avait été mis en place n’a pas pu être 

intégré à la nouvelle observation médicale ; 

- La communication insuffisante avec les prescripteurs. L’information avait été 

transmise uniquement via le médecin du service référent pour cette pathologie au 

niveau du SAU du CHU Purpan et du service de Médecine Interne & 

Immunopathologie Clinique. Ceux-ci avaient pour mission de la diffuser à l’ensemble 

des prescripteurs. Il semblait probable que cette information n’ait pas été 

suffisamment répétée et répercutée, à la phase initiale de l’étude, comme à chaque 

changement de semestre lorsque de nouveaux internes intégraient les services ; 

- Le déménagement du service de Médecine Interne & Immunopathologie Clinique à la 

même période a modifié les lieux de prise en charge des complications aiguës et du 

suivi chronique ; 

- Les patients qui sortaient des urgences la nuit et le weekend se voyaient remettre le 

numéro de téléphone de la consultation  pouvaient ne pas prendre de rendez-vous. 

Le taux de compliance brut aux CPH était de 54,5%. Ce taux passait à 63,2% si l’on ne 

considérait pas les CPH annulées pour réhospitalisation du patient. Concernant ces 

réhospitalisations, elles représentaient 30,0% des CPH qui n’avaient pas été honorées. Dans la 

littérature, les taux de réadmissions pour CVO ont été évalués à 16,0% à 1 semaine et à 50,0% 

à 1 mois (30). 

Tous les patients qui ont été réhospitalisés de façon précoce étaient des patients connus pour 

présenter des HI dans les années précédentes. Le seuil de 3 hospitalisations annuelles permet 

donc bien de déterminer un groupe de patients à risque de réhospitalisations précoces dans les 

suites d’une admission dans les SAU. 

L’hypothèse initiale de diminution des hospitalisations non programmées grâce aux CPH, 

chez ces patients avec HI, n’a pas pu être vérifiée. En effet, il semblerait que les patients avec 

HI aient également été moins compliants que les patients sans HI à ce suivi. 

En revanche, l’hypothèse selon laquelle les patients les plus souvent hospitalisés seraient les 

plus réfractaires à un suivi chronique régulier, que ce soit par des consultations de suivi, ou 

par des CPH, semblait se confirmer dans ce travail. L’absence de participation de ces patients 

avec HI, au suivi régulier et aux CPH en particulier, rendait donc difficile la mise en place des 
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mesures de prévention des crises, que ce soit via des programmes d’ETP ou via un traitement 

de fond. 

Ces CPH ont cependant, à de nombreuses reprises, été l’occasion d’initier la question de 

l’introduction d’un traitement de fond avec le patient. Le nombre de traitements de fond 

directement initiés grâce à ces consultations n’a pas pu être déterminé car l’acceptation de ce 

traitement pouvait nécessiter plusieurs consultations ultérieures de suivi et un bilan pré-

thérapeutique pouvait s’avérer nécessaire. 

 

6. Perspectives 

Afin d’améliorer le suivi des patients drépanocytaires, ces résultats nous ont permis 

d’envisager plusieurs actions. 

 

a) Du côté des patients 

Le dépistage annuel des patients avec HI, via le PMSI, pourrait être un moyen d’attirer 

l’attention sur ces patients à risque élevé de réhospitalisations après une CVO et de leur 

prescrire sans délai un traitement de fond, comme prévu dans les recommandations (5,11). 

La mise en place d’un programme d’ETP pourrait également permettre d’améliorer l’adhésion 

des patients au suivi et de développer leurs compétences sur leur propre prise en charge. 

 

b) Du côté des soignants 

L’organisation de sessions semestrielles d’information directe des prescripteurs sur 

l’existence et l’objectif des CPH pourrait permettre d’en augmenter le nombre. La mise à jour 

du triptyque et son intégration dans l’observation médicale informatisée des SAU pourrait 

également permettre de focaliser l’attention des urgentistes sur les spécificités des CVO. 
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C. Organisation des Bilans Annuels 

1. Présentation des Bilans Annuels 

Les explorations effectuées au cours du BA des patients drépanocytaires suivaient les 

recommandations nationales de 2009 (5). Une fiche spécifique avait déjà été créée par le 

Docteur Pierre COUGOUL et a été actualisée en fonction de ces recommandations (Annexe 

12 : Explorations réalisées au cours du Bilan Annuel pour les patients de la Filière de Soins 

Drépanocytose). 

Des explorations complémentaires ont été réalisées de façon spécifique : 

- Depuis 2006, le service de neurosonologie du CHU de Toulouse réalisait des EDTC 

non seulement aux enfants comme les recommandations internationales le préconisent 

(8), mais aussi aux adultes drépanocytaires. Des travaux complémentaires de 

recherche clinique étaient en cours pour analyser les résultats de ces explorations 

neurovasculaires. 

- A partir de Janvier 2014, nous avons également ajouté un auto-questionnaire 

généraliste de qualité de vie : « The Short Form 36 Heath Survey Ŕ Version 2 » (SF-36 

v2) (Annexe 13 : Short Form 36 Ŕ Version 2), qui avait déjà été étudié dans cette 

population en Arabie Saoudite (31), au Brésil (32) et en Jamaïque (33). 

- Au cours de l’année 2014, une IDE formée en ETP a rencontré un échantillon de 20 

patients venant à l’HDJ pour réaliser leur BA et leur a proposé un questionnaire afin 

d’évaluer les éventuels besoins dans ce domaine. 

 

2. Nombre de Bilans Annuels réalisés 

Au cours de l’année 2014, seulement 53 BA ont été réalisés chez les 117 patients 

drépanocytaires (45,3%) ayant consulté ou ayant été hospitalisés au CHU de Toulouse. 

Plusieurs éléments que nous avons déjà analysés dans ce travail peuvent apporter une part 

d’explication à ce faible résultat : 

- la faible adhésion des patients drépanocytaires au suivi au long cours ; 

- l’absence de temps médical dédié à cette activité chronophage. 
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3. Impact de la programmation d’une Consultation Post-Hospitalisation sur la 

réalisation du Bilan Annuel 

Nous avons analysé l’impact de la programmation d’une CPH sur la réalisation du BA, que 

les patients soient venus ou non à cette CPH. Le jour de la CPH, 12 des 28 patients qui 

avaient bénéficié de la programmation d’une CPH (42,9%) n’avaient encore jamais réalisé de 

BA de drépanocytose dans le cadre de la FSD (Figure 12). 

 

Figure 12. Antériorité de Bilan Annuel chez les 28 patients ayant bénéficié de la programmation d’une 

Consultation Post-Hospitalisation. 

Dans l’année qui a suivi la première CPH programmée, 21 patients (75,0%) ont bénéficié 

d’un BA (Figure 13). 

 

Figure 13. Délai de réalisation du Bilan Annuel des patients drépanocytaires après la programmation de 

leur première Consultation Post-Hospitalisation. 
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Parmi les 7 patients (25,0%) qui n’ont pas bénéficié de BA dans l’année qui suivait la 

première CPH réalisée, 1 patiente ne s’était pas présentée à l’HDJ qui avait été organisée, 1 

patient nous avait signalé qu’il allait déménager dans la région parisienne et 1 patiente est 

décédée avant la réalisation du BA qui avait été programmé. 

Nous avons comparé ces données à celles des 88 patients de la FSD qui avaient été admis au 

CHU de Toulouse mais qui n’avaient pas bénéficié de programmation de CPH sur cette même 

période du 1er Janvier au 31 Décembre 2014. Seulement 32 (36,4%) avaient bénéficié d’un 

BA. La différence était significative (p<0,001). 

En synthèse, la programmation d’une CPH était associée de façon significative à la réalisation 

du BA et donc à un meilleur suivi des patients. Cette consultation semblait bien le lieu et le 

moment idéal pour faire le point sur la maladie, vérifier la date du dernier BA et programmer 

le suivant. Ces consultations mériteraient donc d’être pérennisées avec un créneau de 

consultation dédié. 

 

4. Evaluation des questionnaires 

a) Evaluation de la qualité de vie 

Le questionnaire de qualité de vie SF-36 v2 a été proposé à tous les patients atteints de SDM 

venant à l’HDJ des Médecines pour leur BA. Quarante patients y ont répondu sur les 53 

patients ayant bénéficié d’un BA en 2014 (75,5%). 

Les questionnaires ont été confiés à l’équipe de Mme Florence SORDES, co-responsable du 

Master 2 Professionnel Psychologie de la Santé du Département Psychopathologie clinique / 

Psychologie de la Santé / Neurosciences de la Faculté de Psychologie du Mirail pour analyse 

des résultats, dans le cadre du partenariat réalisé pour l’étude Drép’ersonnalisation. 

Les données ont été analysées par 2 étudiantes. Les résultats n’étaient pas disponibles à la 

date d’écriture de ce travail. 
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b) Evaluation des besoins en Education Thérapeutique du Patient 

Mme Patricia PANNIER, IDE de l’unité mutualisée d’HDJ du pavillon Sénac, titulaire du DU 

ETP a également pu mettre à profit l’HDJ pour BA pour réaliser un questionnaire 

préliminaire, afin d’évaluer les besoins des patients en terme d’ETP (Annexe 14 : 

Questionnaire d’Éducation Thérapeutique du Patient réalisé au cours du Bilan Annuel des 

patients drépanocytaires). 

Parmi les lignes directrices de ce travail, nous avons cherché à comprendre les raisons qui 

expliquaient la faible adhésion au suivi au long cours de ces patients. Une synthèse 

préliminaire a été réalisée après le recueil de données chez 20 patients. L’un des principaux 

résultats était l’absence de connaissance des complications de la drépanocytose chez 90,0% 

des sujets interrogés, alors même qu’ils étaient considérés comme compliants, puisqu’ils 

s’étaient présentés à leur BA. La méconnaissance des complications de la drépanocytose, 

autres que la survenue de CVO, par les patients drépanocytaires était un frein certain à la 

compliance et à l’adhésion au suivi entre les crises. Il y a donc une nette marge de progression 

dans ce domaine avant la réalisation des BA de façon exhaustive comme recommandé par le 

GREDA (5). 

La mise en place d’un réel programme d’ETP pour améliorer les connaissances des patients 

sur l’évolution de la maladie à l’âge adulte et les objectifs du suivi au long cours s’avère 

indispensable pour les patients drépanocytaires. 

 

5. Synthèse des bilans annuels 

L’analyse des données recueillies à partir des BA montrait que seulement 45,7% des patients 

drépanocytaires suivis au CHU étaient à jour de leur suivi, que la programmation de CPH 

améliorait le taux de réalisation de ces BA et que la mise en place d’un programme d’ETP 

était indispensable à la prise de conscience des patients sur la nécessité d’être suivi au long 

cours. 

 



 

84 

D. Communications 

Plusieurs communications affichées ont été réalisées par les acteurs du CC MCGRE et 

présentées lors des congrès de la SNFMI : 

- « Anémie chez une drépanocytaire, un cas rare : la séquestration splénique aiguë » en 

Décembre 2010. 

- « Drépanocytose et grossesse : l’expérience du CHU de Toulouse » en Juin 2012. 

Dans le cadre des sessions de l’AJI (Association des Jeunes Internistes), une communication 

orale a été réalisée par Noémie GAUDRÉ, en séance plénière du 69ème congrès de la SNFMI, 

qui a eu lieu à Bastia du 18 au 20 Juin 2014. Cette communication a été faite avec l’appui du 

Docteur Emmanuelle BERNIT du CNR des Thalassémies de l’AP-HM. Elle s’intitulait 

« Prise en charge du patient drépanocytaire, de l’enfant à l’adulte » et rentrait dans le cadre de 

la thématique « Anémie et Médecine Interne ». 

Une seconde communication orale a été faite par Noémie GAUDRÉ au 71ème congrès de la 

SNFMI, qui a eu lieu à Besançon du 10 au 12 Juin 2015. Cette communication s’intitulait 

« Tous les patients se présentant aux urgences pour crise vaso-occlusive sont-ils 

drépanocytaires ? Étude rétrospective au CHU de Toulouse ». Un article reprenant les 

données de cette dernière était en cours d’écriture. 
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Discussion 

Les patients drépanocytaires sont atteints d’une affection grave, avec des manifestations 

aiguës bruyantes pouvant mettre en jeu le pronostic vital à chaque hospitalisation non 

programmée. Mais les expériences récentes nous ont rappelé que la mortalité de cette 

pathologie chez l’adulte était essentiellement due aux complications chroniques qui peuvent à 

la fois être prévenues, dépistées et prises en charge. 

Les internistes ont, dans cette prise en charge au long cours, un rôle important à jouer de par 

l’essence même de leur spécialité, qui est la vision globale d’un patient atteint d’une 

pathologie complexe. Le rôle du CC MCGRE est donc majeur dans l’organisation de la prise 

en charge diagnostique et thérapeutique de ces patients. 

Cependant cette prise en charge ne peut s’imaginer qu’en collaboration avec les spécialistes 

d’organes, en raison des multiples atteintes d’organes spécifiques de cette maladie, et avec 

l’ensemble des professions paramédicales, en raison des multiples implications de cette 

maladie dans les domaines culturels, éducatifs, génétiques, psychologiques et sociaux. 

L’homogénéisation de la prise en charge spécifique des patients drépanocytaires engendrée 

par ces projets a toutefois eu des effets inattendus. Le regain d’intérêt des spécialistes 

d’organes et des professions paramédicales pour cette pathologie, son histoire naturelle, sa 

physiopathologie, ses conséquences et/ou sa prise en charge thérapeutique a entraîné de facto 

pour les patients un surcroit de consultations et d’explorations complémentaires. Le rôle du 

médecin référent dépasse alors celui du soin direct et prend toute sa place de coordination 

pour accompagner le patient dans cette démarche de prise en charge au long cours et l’aider à 

hiérarchiser les soins apportés et les prises en charge diagnostique et/ou thérapeutique 

proposées. 

Pour assurer la pérennisation de ce travail et afin de répondre aux difficultés de la prise en 

charge globale de ces patients, nous proposons une fiche de synthèse des missions d’un 

coordinateur de FSD (Annexe 15 : Missions d’un coordinateur de Filière de Soins 

Drépanocytose). 
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Le principe actuel de financement par tarification à l’acte rend cependant peu lisible les 

activités de synthèse et d’organisation. De plus, la diminution des manifestations aiguës, et 

donc des hospitalisations non programmées, grâce à l’amélioration de l’adhésion 

thérapeutique et de la prise en charge au long cours, apporte un bénéfice évident pour les 

patients mais entraîne une diminution d’activité sur le plan économique. Les prévisions qui 

peuvent être faites sur l’évolution des cohortes de patients drépanocytaires dans les années à 

venir permettent cependant d’imaginer que cette diminution d’activité par patient pourrait être 

compensée par la majoration de l’effectif. 

Ce travail a été réalisé dans des circonstances de contraintes budgétaires, avec la nécessité de 

fonctionnement à moyens constants pour chaque service. Le manque de temps et de personnel 

disponible pour la réalisation de nouveaux projets est à prendre en considération. 

Toutes les actions initiées ont ainsi été réalisées grâce à la motivation des personnels et des 

équipes du CHU de Toulouse impliqués. De nombreux projets sont encore en cours. 

L’amélioration du service médical rendu, reconnue à la fois par les patients, l’association de 

patients et les professionnels de santé, a permis de valoriser le travail effectué par chacun. 

L’organisation de cette filière de prise en charge globale et interdisciplinaire a nécessité un 

investissement considérable en temps et en énergie. Lors des multiples échanges 

téléphoniques et rencontres nécessaires à la mise en place de ce projet, un réel intérêt a été 

montré par l’ensemble des professionnels de santé contactés. Cet engouement pour une 

pathologie complexe, grave et difficile à prendre en charge a permis la mise en place de cette 

filière. Malgré les difficultés, la grande majorité des professionnels du CHU de Toulouse n’a 

pas hésité à s’intéresser, à s’informer et à se former sur cette problématique, chacun dans son 

champ de compétence, pour ensemble essayer d’améliorer les choses pour le bien des patients 

drépanocytaires. 

La structuration de la prise en charge permet également d’envisager à terme le développement 

d’une dimension universitaire de recherche et d’enseignement dans le cadre de cette 

pathologie et des missions du CHU. 

 



 

87 

Conclusion 

L’objectif de ce travail était de structurer la prise en charge des patients adultes 

drépanocytaires dans le cadre d’un CC MCGRE, avec les ressources d’un CHU de province. 

Quelques notions générales sur la drépanocytose nous ont permis de comprendre comment 

cette pathologie génétique est passée d’une simple maladie monogénique du globule rouge à 

une pathologie systémique chronique complexe. Nous avons découvert les caractéristiques 

épidémiologiques et les progrès thérapeutiques récents qui font de cette pathologie une 

maladie émergente, reconnue comme priorité de santé publique et enjeu majeur pour l’avenir. 

Nous nous sommes ensuite spécifiquement intéressés à la FSD du CHU de Toulouse, reconnu 

comme CC MCGRE depuis 2009. La même année, la publication de recommandations 

nationales et la désignation locale d’un médecin référent avaient posé les bases de cette filière. 

L’initiation de ce travail dans le contexte de la réorganisation du CHU de Toulouse a 

nécessité des adaptations successives de la FSD. Les implications médicales, génétiques et 

psycho-sociales de la maladie ont progressivement pu être prises en compte grâce à la mise en 

place de spécialistes référents et d’une équipe paramédicale spécifique. 

La présentation des différents outils mis en place dans le cadre de ce CC MCGRE a permis 

d’analyser leurs effets bénéfiques sur la prise en charge globale et au long cours de la 

drépanocytose au CHU de Toulouse et d’imaginer des projets complémentaires. 

Le challenge à relever dans le domaine des hémoglobinopathies est immense. Ce travail 

s’inscrit dans un contexte dans lequel « il est […] particulièrement important de poursuivre la 

structuration du réseau de drépanocytose en France » (34) dans l’optique du développement 

des connaissances physiopathologiques et des pistes thérapeutiques. Avec la dynamique 

engendrée par ce travail, le CHU de Toulouse pourrait avoir un rôle à jouer sur la réflexion 

nationale en cours sur l’organisation des CC MCGRE. 
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Annexes 

Annexe 1 : Protocole de prise en charge des patients drépanocytaires dans 

le Service de Maladies Infectieuses et Tropicales du CHU de Toulouse 
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Annexe 2 : Protocole de prise en charge diagnostique et thérapeutique des 

Crises Vaso-Occlusives dans les Services d’Accueil d’Urgence du CHU de 

Toulouse 
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Annexe 3 : Triptyque spécifique pour l’admission d’un patient 

drépanocytaire dans les Services d’Accueil d’Urgence du CHU de Toulouse 
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Annexe 4 : Protocole de gestion de la crise drépanocytaire par le Comité de 

LUtte contre la Douleur du CHU de Toulouse 
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Annexe 5 : Protocole de l’étude « Neurodrep » 

TITRE 
« NEURODREP » 

Evaluation de la vascularisation cérébrale par Echo-Doppler Trans-

Crânien chez l’adulte drépanocytaire. 

MEDECINS 

PORTEURS DE 

L’ETUDE 

Noémie GAUDRÉ : Interne en DES de Médecine Interne 

Dr Nathalie NASR : Explorations neurovasculaires / Clinique des AIT 

et des AVC mineurs du CHU de Toulouse 

MEDECIN ASSOCIE 
Dr Pierre COUGOUL 

Responsable du Centre de Compétences (CC) des Maladies 

Constitutionnelles du Globule Rouge et de l’Érythropoïèse (MCGRE) 

JUSTIFICATION / 

CONTEXTE 

La vasculopathie cérébrale est une complication fréquente et grave de la 

drépanocytose. La prise en charge diagnostique et thérapeutique de 

cette pathologie, chez les patients adultes atteints de Syndrome 

Drépanocytaire Majeur (SDM), n’est actuellement pas déterminée. 

L’Imagerie par Résonance Magnétique (IRM) et l’Angiographie par 

Résonance Magnétique (ARM) sont des examens qui permettent de 

faire un état des lieux anatomique de la vascularisation cérébrale et sont 

recommandés de façon systématique dans les recommandations 

françaises 2015 de prise en charge de la drépanocytose chez l’adulte. 

La réalisation d’un Echo-Doppler Transcrânien (EDTC) consiste à 

évaluer la vascularisation cérébrale sur le plan fonctionnel. Cet examen 

a prouvé son efficacité dans le dépistage du risque d’Accident 

Vasculaire Cérébral (AVC) chez l’enfant drépanocytaire jusqu’à 15 ans, 

permettant une intensification de la prise en charge et une réduction de 

l’incidence des événements neurologiques. Cependant, cet examen n’a 

pour l’heure pas été évalué chez l’adulte et sa place dans le suivi des 

patients adultes reste à définir. 

L’unité de neurosonologie des Explorations Fonctionnelles 

Neurovasculaires du CHU de Toulouse est une plate-forme de référence 

nationale pour l’évaluation de la vascularisation cérébrale par EDTC et  

l’enseignement de la neurosonologie. 
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OBJECTIFS 

Objectifs principaux :  

- Recherche d’une association entre EDTC pathologique et AVC chez 

l’adulte drépanocytaire. 

- Recherche d’une association entre EDTC pathologique et anomalies à 

l’ARM, chez les patients ayant eu une IRM / ARM encéphalique. 

- Evaluation de la prévalence des anévrismes intra-crâniens, rapportée 

élevée chez l’adulte drépanocytaire. 

SCHEMA DE LA 

RECHERCHE 

Etude rétrospective permettant d’analyser les dossiers neurovasculaires 

de patients drépanocytaires adultes pris en charge dans la Filière de 

Soins Drépanocytose du CHU de Toulouse. 

CRITERES 

D’INCLUSION 

Population source : Patients atteints de SDM, recensés au Centre de 

Compétences, ayant été admis au CHU de Toulouse entre le 23 Février 

2014 et le 31 Décembre 2014. 

Nous distinguons les « Cas » et les « Témoins drépanocytaires » : 

- Cas : Patients ayant présenté AVC avant le 23 Février 2014 à un âge 

supérieur à 15 ans. 

- Témoins drépanocytaires : Patients n’ayant pas d’antécédent d’AVC. 

CRITERES 

D’EXCLUSION 
- Patients ayant présenté un ou des AVC à un âge inférieur à 15 ans. 

TRAITEMENTS / 

STRATEGIES / 

PROCEDURES 

- Réalisation d’un EDTC dans le cadre du bilan annuel des patients 

drépanocytaires : exploration habituellement  réalisée depuis 2006 dans 

le cadre des soins courants dans l’unité d’Explorations Fonctionnelles 

Neurovasculaires du CHU de Toulouse. 

- Réalisation d’une IRM et d’une ARM cérébrale pour un état des lieux 

anatomique de la vascularisation cérébrale, d’après les 

recommandations françaises du Groupe de Recherche et d’Etude de la 

Drépanocytose de l’Adulte de 2015. 

CRITERES DE 

JUGEMENT 

- Association entre EDTC pathologique et AVC chez le drépanocytaire 

adulte. 

- Association entre EDTC pathologique et vasculopathie à l’ARM chez 

le drépanocytaire adulte. 

- Fréquence des anévrismes intra-crâniens asymptomatiques sur les 

ARM des drépanocytaires adultes. 
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NOMBRE DE 

PATIENTS 

L’ensemble des patients atteints de SDM de la Filière de Soins 

Drépanocytose du CC des MCGRE du CHU de Toulouse est éligible à 

cette étude. Au 31 Décembre 2014, cela représente 155 patients. 

DUREE DE L’ETUDE 

- Les EDTC sont réalisés dans le cadre du bilan annuel du patient 

depuis le 1er Janvier 2006. 

- Les IRM et ARM cérébrale sont réalisées dans le cadre du bilan initial 

neurologique depuis le 1er Janvier 2014. 

- L’étude des dossiers et l’analyse des résultats sont prévues pour 

l’année 2015. 

ANALYSE 

STATISTIQUE 

Les variables qualitatives seront décrites par des pourcentages. Les 

variables quantitatives seront décrites par des médianes et par des 

intervalles inter-quartiles. 

La sensibilité et la spécificité de l’association entre EDTC pathologique 

et AVC et entre EDTC pathologique et anomalie à l’ARM seront 

calculées. 

Deux courbes ROC seront réalisées, pour déterminer à l’EDTC les 

seuils de vitesses systoliques (Vs) et moyennes (Vm) associées d’une 

part à l’AVC et d’autre part aux anomalies à l’ARM. 

RETOMBEES 

ATTENDUES 

Les retombées attendues de cette étude sont, dans le cas où les 

anomalies EDTC étaient associées à l’AVC du drépanocytaire adulte, la 

mise à disposition d’un outil nouveau de dépistage et de prévention de 

l’AVC chez ces patients, à l’instar de ce qui a été fait chez l’enfant. 

INFORMATION ET 

CONSENTEMENT 

Les patients sont informés de la réalisation de ces explorations non 

invasives, dans un but de dépistage de la vasculopathie cérébrale dans 

le cadre des soins courants. 
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Annexe 6 : Réunions organisées dans le cadre de la Filière de Soins 

Drépanocytose 

 Réunion n°1- 24 Septembre 2013 

Cette réunion, organisée dans le SAU du CHU Purpan, était une réunion d’information qui 

s’adressait aux différents responsables des services de Maladies Infectieuses, de Médecine 

Interne, de Pédiatrie et d’Urgences, ainsi qu’au CLUD. Après une brève introduction générale 

sur la FSD, le projet « Drép’ersonnalisation » a été présenté. 

 

 Réunion n°2 – 7 Janvier 2014 

L’objectif de cette deuxième rencontre était d’apporter une information spécialisée au 

personnel médical et paramédical pouvant être amené à intervenir dans la FSD. L’assistance 

était composée d’une assistante sociale, d’une biologiste, d’une diététicienne, d’IDE de 

l’UDA, de psychologues et d’une urgentiste. 

 

 Réunion n°3 – 29 Septembre 2014 

Cette réunion avait été proposée à l’ensemble des acteurs du CC MCGRE pour leur présenter 

quelques-uns des travaux déjà initiés dans le cadre de la FSD. Trois thèmes ont été abordés : 

- L’exploration de la vascularisation cérébrale par le Docteurr Nathalie NASR, MCU-

PH de Neurovasculaire ; 

- Le protocole CLUD de gestion d’une crise drépanocytaire par Sylvie ARROUZÉ, IDE 

référente des patients drépanocytaires de l’UDA ; 

- Un point d’étape sur le projet « Drép’ersonnalisation » par Noémie GAUDRÉ. 

 

 Réunion n°4 – 15 Novembre 2014 

Cette réunion a eu lieu à l’IUCT-O dans le cadre du CLUD, en collaboration avec le CLUD 

de Purpan. Elle s’intéressait principalement à la prise en charge antalgique des patients 

hospitalisés pour CVO. La mise en place de réunions régulières pour créer des Protocoles 

Personnalisés d’Antalgie (PPA) accessibles dans le dossier médical informatisé de chaque 

patient a été proposée. 
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Annexe 7 : Formations assurées par les médecins du Centre de 

Compétences MCGRE ou réalisées par les membres de la Filière de Soins 

Drépanocytose 

 

Formations internes 

Depuis la mise en place du CC MCGRE, plusieurs formations internes ont eu lieu, 

initialement dans le cadre du service de Médecine Interne & Immunopathologie Clinique, puis 

à la demande des autres spécialités : 

- Formations semestrielles sur la drépanocytose pour les internes en stage dans le 

service de Médecine Interne & Immunopathologie Clinique. 
Formations assurées par le Docteur Pierre COUGOUL 

- Formation des IDE du service de Médecine Interne & Immunopathologie Clinique. 
Formation assurée par le Docteur Pierre COUGOUL 

- Session thématique sur la Drépanocytose au cours interrégional de DES interrégional 

de Médecine Interne. 
Formation coordonnée par le Professeur Daniel ADOUE, les 12 & 13 Mars 2010 

- « Poumon & Drépanocytose » à l’attention des internes du service de Pneumologie. 
Formation assurée par les Docteurs Pierre COUGOUL et Laurent TÊTU, en Janvier 2012 

-  « Présentation générale sur la drépanocytose » dans le cadre du staff hebdomadaire du 

service d’Hématologie. 
Formation assurée par le Docteur Pierre COUGOUL, en Janvier 2012 

- Discussion autour de cas cliniques sur le thème « Foie & Drépanocytose » dans le 

service d’Hépato-Gastro-Entérologie. 
Formation assurée par Mathieu GUIVARCH, DES d’Hépato-Gastro-Entérologie, en Janvier 2013 

- « Présentation générale sur la drépanocytose » dans le cadre du staff hebdomadaire du 

SAU du CHU Purpan. 
Formation assurée par le Docteur Pierre COUGOUL, le 12 Février 2013 

- « Les hémoglobinopathies » à l’attention des internes de Médecine Interne, dans le 

cadre du DES régional de Médecine Interne. 
Formation assurée par Noémie GAUDRÉ, avec l’appui du Docteur Pierre COUGOUL, le 2 Juillet 2013 

- « Allo, c’est pour un drépano… » à l’attention des internes du SMIT, dans le but 

d’améliorer la prise en charge des patients drépanocytaires hospitalisés. 
Formation assurée par Noémie GAUDRÉ, le 13 Février 2014 
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- « Présentation générale sur la drépanocytose » à l’attention des services de Médecine 

Interne & Immunopathologie Clinique, de Réanimation et du CLUD de l’IUCT-O. 
Formation assurée par le Docteur Pierre COUGOUL, en 2014 

- « Complications ostéo-articulaires de la drépanocytose » à l’attention des internes de 

Rhumatologie, dans le cadre du DES interrégional de Rhumatologie. 
Formation assurée par le Docteur Pierre COUGOUL, le 27 Mars 2015 

- « Complications cardio-vasculaires de la drépanocytose » à l’attention des internes de 

Cardiologie, dans le cadre du DES interrégional de Cardiologie. 
Formation assurée par le Docteur Pierre COUGOUL, le 17 Avril 2015 

Une autre formation interne sur le thème de la « Néphropathie drépanocytaire » était en cours 

d’organisation à l’attention des internes de Néphrologie, dans le cadre du DES interrégional 

de Néphrologie. 

 

Formations externes 

- Le Docteur Frédérique DUBOIS (biologiste) et Noémie GAUDRÉ ont réalisé le DU 

SDM organisé au CNR des SDM du CHU Henri Mondor lors de l’année universitaire 

2013-2014; 

- Mme Nathalie ANDRÉ (psychologue) a participé à la première journée du Réseau des 

Psychologues de la Drépanocytose organisée au CNR des SDM du CHU Henri 

Mondor le 26 Juin 2014; 

- Noémie GAUDRÉ a participé à la journée de Recherche Clinique sur la 

Drépanocytose de l’Hôpital Tenon de l’AP-HP le Vendredi 4 Octobre 2014 ; 

- Le Docteur Pierre COUGOUL, Noémie GAUDRÉ et une IDE de l’HDJ de l’IUCT-O 

ont participé à la journée interrégionale de la Drépanocytose, organisée le Vendredi 28 

Novembre 2014 à Moissac ; 

- Les Docteurs Pierre COUGOUL et Frédérique DUBOIS ont assisté au congrès de 

l’European School of Haematology sur « Haemoglobin disorders » à Barcelone les 23 

& 24 Janvier 2015 ; 

- Le Docteur Pierre COUGOUL a assisté au congrès « Sickle Cell Disease 

Preceptorship » les 2 et 3 Février 2015 au CHU Necker de l’AP-HP ; 

- Noémie GAUDRÉ réalise de Mai à Octobre 2015 un semestre en inter-CHU au CNR 

des SDM du CHU Henri Mondor de Créteil ; 
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Annexe 8 : Fiche d’information à l’attention des médecins traitants des 

patients de la Filière de Soins Drépanocytose du CHU de Toulouse 
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Annexe 9 : Fiche de « Synthèse Drépanocytose » des patients suivis dans la 

Filière de Soins Drépanocytose du CHU de Toulouse 
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Annexe 10 : Protocole de prise en charge des patients drépanocytaires à 

l’Institut Universitaire du Cancer de Toulouse 
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Annexe 11 : Protocole de l’étude « Drép’ersonnalisation » 
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Annexe 12 : Explorations réalisées au cours du Bilan Annuel des patients de 

la Filière de Soins Drépanocytose du CHU de Toulouse 
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Annexe 13 : Questionnaire Short Form 36 – Version 2 
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Annexe 14 : Questionnaire d’Education Thérapeutique du Patient réalisé 

au cours du Bilan Annuel des patients de la Filière de Soins 

Drépanocytaires du CHU de Toulouse 
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Annexe 15 : Missions d’un coordinateur de Filière de Soins Drépanocytose 

 

ACTIVITES DESCRIPTION 

COORDINATION DE LA 
FILIERE 

- Gestion administrative du Centre de Compétences des 

Maladies Constitutionnelles du Globule Rouge et de 

l’Érythropoïèse ; 

- Poursuite de la mise en place de protocoles ; 

- Organisation de rencontres à l’intention des partenaires 

extérieurs (médecins traitants, médecins hospitaliers des 

Centres Hospitaliers périphériques, associations de patients,…). 

HOSPITALISATIONS DE 
JOUR 

- Hospitalisations De Jour pour Bilan Annuel ; 

- Hospitalisations De Jour pour séances. 

CONSULTATIONS 

- Consultations de suivi semestriel ; 

- Consultations d’urgence ; 

- Consultations Post-Hospitalisations. 

EQUIPE MOBILE 

Appui à la prise en charge au cours des hospitalisations non 

programmées (dans les Services d’Accueil des Urgences et de 

Médecine Interne, en Réanimation et à la Maternité). 

EDUCATION 
THERAPEUTIQUE DU 

PATIENT 
Séances hebdomadaires d’Education Thérapeutique du Patient 

ENSEIGNEMENT 
Formations à l’intention des étudiants et des professionnels de 

santé des différentes spécialités concernées. 

RECHERCHE 

- Poursuite des travaux initiés dans le domaine de la 

vasculopathie cérébrale et de la cardiopathie ; 

- Initiation de projets de recherche fondamentale en 

collaboration avec des équipes INSERM / CNRS 

(hémodynamique cérébrale, lipidomique,…). 
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