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Santé psychique lors de maladies chroniques
pendant I'enfance et I'adolescence

La prévalence des maladies chroniques et des handi-
caps pendant I'enfance et 'adolescence atteint en
Suisse env. 6-10%P. Pour ces enfants et leurs familles,
mais aussi la société ils représentent un défi a vie. Les
personnes concernées se voient confrontées pendant
toute leur existence a de nombreux enjeux et risques
pour leur santé, elles doivent donc étre considérées
comme particuliérement vulnérables. Pour les parents
et tous les membres de la famille, la maladie chro-
nique peut représenter une énorme charge physique,
émotionnelle, psychique et financiére?.

Les données pour la Suisse a ce sujet ont été consi-
dérées comme insuffisantes ces derniéres années a
maintes reprises3®. Des études et communications
actuelles sur le Rapport national sur la santé 2020 de
I'Observatoire suisse de la santé (Obsan)? essaient de
pallier a ce probleme, pour contribuer a une prise en
charge des maladies chroniques et des handicaps et
une politique de santé basées sur I'évidence.

Bien que les maladies chroniques ne soient pas
forcément associées a une issue fatale, le diagnostic
d’'une maladie dont la guérison n’est pas certaine sur
le plan médical est vécu, par presque toutes les per-
sonnes touchées, comme une crise sévere®. Cela aug-
mente la pression sur les disciplines médicales pour
qu'elles adaptent les approches de prise en charge et
en développent de nouvelles. Le poids supporté varie
en fonction du caractere spécifique et de I'évolution
de la maladie, et exige donc un éventail tres large de
compétences.

Longtemps les questions sur la maniere de gérer
la maladie et de s'adapter a la vie avec une maladie
chronique n'ont été que peu considérées. Alors que
le domaine de I'oncologie connait ces dernieres an-
nées d'importants progres dans la recherche sur la
gestion de la maladie (coping) et le soutien psycholo-
gique, avec pour conséquence un accompagnement
standardisé par des psycho-oncologues, pour de nom-
breuses autres maladies chroniques le soutien psy-
chologique n'est aujourd’hui que marginal voire
inexistant.

Au vu de ce fait, il n'est pas étonnant de consta-
ter une prévalence élevée de troubles psychiques au-

tant chez les adultes que les enfants avec une mala-
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die chronique®®. Les comorbidités psychiques et psy-
chiatriques associées a des maladies somatiques
comme le diabéte, des affections cardiaques et hé-
matologiques sont par ailleurs tres variées®!V.

Reconnaitre des troubles du comportement et
émotionnels est particulierement difficile pendant I'en-
fance et I'adolescence, le développement évoluant ra-
pidement et de maniére tres variable d'un enfant a
I'autre. En outre de nombreux troubles sont de nature
temporaire ou peuvent étre interprétés comme étant
typiques pour un certain age'?. Les troubles du déve-
loppement social et/ou émotionnel se laissent néan-
moins attribuer en gros a deux sphéres: externalisa-
tion ou internalisation'. Alors que le processus d'ex-
ternalisation, comme I'agressivité ou les troubles de
I'attention, est dirigé vers I'extérieur, c'est a dire vers
I'entourage, l'internalisation comprend des symp-
témes inhérents a la personne, comme le retrait so-
cial ou les comportements d'évitement!®14,

Des études avec des adultes ainsi que quelques-
unes avec des enfants suggerent qu'il y a un lien si-
gnificatif entre maladie chronique et troubles d'inter-
nalisation, comme p.ex. les dépressions ou symp-
tdmes dépressifs et les troubles anxieux®'®. Les
données pédiatriques de plus de 300 études, incluant
plus de 30'000 patients souffrant d'une maladie so-
matique chronique, y compris I'asthme, le diabéte et
les cancers, ont été analysées dans le cadre de deux
métaanalyses.

Elles mettent en évidence une augmentation
moyenne significative des troubles anxieux et symp-
tdmes dépressifs dans la population observée en
comparaison avec des pairs en bonne santé®”), |l n'est
pas clair si la méme relation existe entre maladie
chronique et des troubles externalisés. Ici les don-
nées concernant des adolescents avec des maladies
chroniques varient. Certaines études ne montrent
pas de corrélation directe claire mais une relation in-
directe entre troubles internalisés et externalisés, in-
dépendamment de la maladie somatique chronique
sous-jacente!?,

D'autres études montrent une prévalence légere-
ment élevée de comportements a risque, TDA-H et
consommation de drogues par les patients chronique-
ment malades comparé aux jeunes du méme age en
bonne santé?02b,
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Evolution du traitement de I'hémophilie

Alors que parmi les maladies chroniques pédiatriques
faisant I'objet de communications on cite des affec-
tions métaboliques, cardiovasculaires, allergiques, au-
to-immunes, neurologiques et certaines maladies et
handicaps congénitaux, I'hémophilie congénitale est
I'exemple d'une maladie moins analysée. L'hémophi-
lie est un trouble de la coagulation, héréditaire x-chro-
mosomique, causé par différentes mutations des
genes codant les facteurs VIII (hémophilie A) et IX
(hémophilie B). La prévalence étant de 1:5000 nais-
sances males pour I'némophilie A et de 1:30'000 pour
I'hnémophilie B, vivent en Suisse actuellement environ
750 personnes concernées de sexe masculin??.

Du point de vue clinique et fonctionnel, la gravité
de la maladie est définie d'apres I'activité du facteur
impliqué (sévere <1%, modérée 1-5%, légere 5-40%)?.
L'hémophilie sévere se manifeste typiquement chez
le nourrisson. Le risque d’hémorragie intracranienne
déja pendant la période néonatale est faible mais
non-négligeable (1-4%), la tendance aux saignements,
p.ex. apres une prise de sang capillaire ou des inter-
ventions périnatales au moyen d'instruments (p.ex.
forceps, ventouse), néanmoins accrue.

La majorité des nourrissons manifeste les pre-
miers symptomes souvent pendant le deuxieme se-
mestre de vie, p.ex. suite a des traumatismes banaux
(enrampant ou en marchant). Des saignements spon-
tanés, classiquement dans des articulations, muscles
ou parties molles sont possibles. Les formes plus dis-
cretes d’'hémophilie sont parfois détectées plus tard,
I'enfant ne devenant symptomatique que lors d'une
intervention chirurgicale, d'une extraction dentaire ou
d'un traumatisme majeur??. En général le diagnostic
est posé en raison d'une anamnese familiale sugges-
tive et/ou dans le cadre d'investigations suite a une
hémorragie excessive.

Alors qu'auparavant, faute de traitements adé-
quats, 'hémophilie menait au décés prématuré ou a
I'invalidité suite aux hémorragies articulaires répé-
tées, durant ces sept dernieres décennies nous avons
vécu d'importants progres thérapeutiques. lls vont du
remplacement des facteurs de coagulation manquants
par I'administration de sang entier ou de plasma dans
les années 19502, 'isolation des facteurs de coagu-
lation plasmatiques animaux d'abord (en 1955)%, hu-
mains (en 1961)?7, la synthése de facteurs recombi-
nants dans les années 1990 aux préparations non ba-
sées sur des facteurs de coagulation disponibles
actuellement et les essais en cours avec la thérapie
génique 23V,

Alors qu'autrefois le traitement des patients hé-
mophiles se concentrait essentiellement sur la prise
en charge des hémorragies, il s'agit actuellement de
prévenir les saignements et leurs complications (a long
terme), selon la présentation clinique dans le cadre
d'une thérapie «a la demande» ou prophylactique. Les
complications les plus importantes étaient et sont tou-
jours, outre le risque accru d’hémorragies, les atteintes
articulaires aigués ou chroniques suite aux saigne-
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ments répétés, avec pour conséquence une restric-
tion des activités physiques et sociales. Surtout pen-
dant les années 1980 on déplorait des infections a HIV,
HCV et HBV associées aux traitements339,

Hémophilie et santé psychique

En raison du caractére chronique de la maladie, du
nombre de comorbidités et des limitations des acti-
vités sociales durant les décennies passées, dues a
des causes somatiques mais aussi a I'inquiétude pa-
rentale (p.ex. concernant le sport), I'hémophilie est
un bon exemple de I'interaction entre santé physique
et bien-étre psychosocial. Comme déja décrit pour les
maladies chroniques en général, on constate aussi
chez les patients hémophiles une prévalence élevée
de troubles d'internalisation comparé a la population
générale?.

Dans toutes les tranches d'age ont été décrits sur-
tout des symptémes dépressifs jusqu'a la dépression
sévere et des troubles anxieux plus fréquents que chez
les groupes contréles. On a néanmoins constaté éga-
lement une prévalence élevée de troubles externali-
sés comparé aux groupes controle, comme p.ex. le
TDA-H39 et la consommation de drogues®®. Une mé-
taanalyse exhaustive actuelle sur les troubles de la
santé psychique de personnes hémophiles a examiné
28 études datant des trois derniéres décennies et
comprenant 2926 participants (hémophilie A et B),
dont au moins 50% en age pédiatrique3¥.

A été évaluée la prévalence de dépressions et
troubles anxieux (internalisation) et de TDA-H (exter-
nalisation). La prévalence des troubles mentionnés
s'est avérée élevée par rapport a une population
controle sans maladie somatique. Malgré des progrés
sensibles du traitement de I'hémophilie pendant les
trois derniéres décennies, la dépression, I'anxiété et
le TDA-H restent un probleme et la prévalence n'a pas
diminué sensiblement avec les traitements dispo-
nibles actuellement.

Comme pour de nombreuses autres maladies
chroniques, il n'est pas clair quels facteurs in-
fluencent dans quelle mesure le développement de
troubles psychiques chez les personnes hémophiles.
Une hypothese veut que de nombreux facteurs so-
cio-économiques se superposent aux facteurs soma-
tiques: parents surprotecteurs, chdmage, peur de
I'avenir, le poids du traitement (disponibilité de trai-
tements, injections répétées, transport des médica-
ments) se mélent aux restrictions de I'activité quo-
tidienne ainsi qu'aux douleurs chroniques ou hémor-
ragies fréquentes®”.

En se basant sur cette hypothése on s'attendrait
a une diminution de la prévalence des troubles psy-
chiques en paralléle aux progrés thérapeutiques consi-
dérables et a I'amélioration de la situation socio-éco-
nomique, alors que d'aprés des études récentes cela
ne semble pas étre le cas. En outre il ne semble pas
exister de corrélation entre des comorbidités soma-
tiques précises et I'augmentation des troubles psy-
chiques: la prévalence de ces troubles reste p.ex. la
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méme chez les patients hémophiles avec ou sans
HIV34, [l faut néanmoins préciser que les études ana-
lysées n'ont pas examiné ces effets en fonction de
I'age. Reste également ouverte la question de l'in-
fluence directe de I'hémophilie sur 'apparition de
troubles psychiques.

Certains auteurs se concentrent particulierement
sur les possibles facteurs extérieurs influencant la
qualité de vie des patients hémophiles®®. Parmi ces
facteurs, les conditions socio-économiques et la dis-
ponibilité des soins, les relations sociales et I'implica-
tion dans la vie scolaire et professionnelle pourraient
jouer un role fondamental. Un autre facteur impor-
tant pendant I'enfance est la relation parents-enfant.
A notamment été démontrée une relation entre I'an-
xiété parentale et 'augmentation des troubles inter-
nalisés et externalisés chez I'enfant®*D. Le contréle
et l'intrusion excessifs sont les comportements pa-
rentaux dictés par la peur qui semblent influencer le
plus le psychisme de I'enfant. Cette relation semble
se renforcer et donc étre encore plus significative chez
les garcons®.

Importance de la santé psychique pour

le traitement et le pronostic de 'hémophilie
Une connaissance approfondie de la dynamique entre
hémophilie et santé psychique décrite ci-dessus est
fondamentale, les problemes psychiques pouvant
avoir de graves répercussions sur la qualité de vie de
ces patients. Il a en effet été mis en évidence que des
dépressions peuvent mener a un relachement de la
compliance thérapeutique et engendrer ainsi un cercle
vicieux qui affecte le contrdle de la maladie*?. La peur
joue également un réle important, son accentuation
pouvant amener a une perception accrue de la dou-
leur, qui représente a son tour une des complications
majeures de I'hémophilie*®. Le TDA-H est associé a
une incidence élevée de comportements a risque
comme l'abus d'alcool ou de drogues ainsi qu'a un
risque élevé de traumatismes*®.

De ce fait il est d'une importance primordiale de
tenir compte de l'influence des troubles psychiques
sur la santé en général et sur la qualité de vie des pa-
tients avec une hémophilie. On devrait donc appro-
fondir les études sur les facteurs influencant ces
troubles afin de mieux comprendre la relation entre
hémophilie et santé psychique et pouvoir 'influencer
plus efficacement.

Une approche permettant d'améliorer la santé
psychique des jeunes avec une hémophilie consiste
par exemple a développer des moyens de formation
appropriés pour les parents ainsi qu'une information
et formation adaptées a I'age pour les enfants concer-
nés. La prise de conscience des processus de percep-
tion, d'évaluation et décisionnels peut contribuer
considérablement a la gestion de la maladie et a en-
courager les patients et la famille.

La promotion de la perception de soi, de son corps
et de ses symptoémes, de la faculté a agir de maniére

autonome ainsi que la conception de systemes de per-
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fusion adaptés a I'enfant/adolescent et de pro-
grammes internet interactifs pour la documentation
des traitements de substitution, sont actuellement
des objectifs dans le cadre de la prise en charge in-
terdisciplinaire en hématologie, physiothérapie et ra-
diologie (et de I'industrie pharmaceutique). Encore in-
suffisante et irréguliere est dans la plupart des cas la
prise en charge psychosociale, qui devrait étre pro-
posée systématiquement aux patients et a leurs fa-
milles et qui devrait étre adaptée aux besoins indivi-
duels des personnes concernées et de leur entourage.
Un rdle primordial joue dans ce contexte l'identifica-
tion ciblée des facteurs limitant les perspectives d'ave-
nir individuelles des jeunes hémophiles et leur sépa-
ration du domicile familial.

A cette fin des programmes réguliers adaptés a
I'age et aux différentes phases de vie, assortis d'une
documentation empirique de leur efficacité seraient
souhaitables. lls devraient aussi assurer la transition
entre pédiatrie et médecine de I'adulte, pour pouvoir
faire face aux défis d'une médecine adulte marquée
par la responsabilité individuelle.

Des études sont actuellement réalisées a I'Hopi-
tal de I'lle et par les Services psychiatriques univer-
sitaires de Berne pour éclairer les relations entre hé-
mophilie et maladies psychiques en fonction de I'age.
Il s’agit de trouver des stratégies permettant d'y ré-
pondre de maniere adéquate. L'objectif est de décrire
les besoins spécifiques et les défis inhérents a la prise
en charge des patients jeunes et plus agés avec une
hémophilie et d'adapter l'offre de soins en consé-
quence. Les enfants, adolescents et adultes malades
chroniques nécessitent des offres de soins spécifiques
allant au-dela de I'offre ordinaire proposée par le sys-
teme de santé, qui tiennent compte des besoins par-
ticuliers des différentes tranches d'age, depuis la pé-
riode néonatale jusqu'a I'age avancé, et respectent les
différents aspects de la maladie, qu'ils soient soma-
tiques, psychiques ou sociaux.
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