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Introduction

La prévalence et la complexité croissantes des maladies chroniques interpellent le systéme
de santé a chaque échelle territoriale et requierent son évolution dans toutes ses dimensions
préventives, curatives et médico-sociales et ce, en lien avec le champ social.

Conformément aux plans maladies chroniques et maladies rares, I’Agence Régionale de Santé en lle
De France intégre les maladies chroniques dans ses missions prioritaires. Elle décline dans le Plan
régional de Santé (2011-2016) (16), le PRAPS (15) et le SROS, les constats régionaux et les objectifs a
atteindre.

La notion de parcours de santé a renforcer y est largement développée faisant ainsi évoluer les
modalités des Plans Régionaux de Santé Publique, les derniers étant davantage centrés sur des
approches thématiques voire populationnelles.

Par conséquent, modéliser le parcours de santé d’'une maladie chronique paraissait I'une des
méthodologies idoines a adopter afin de disposer d’un outil, transposable a d’autres maladies
chroniques, contributif pour I’Agence de I'aide a la décision, et prélude a la conception et la mise en
ceuvre d’un projet de territoire et de son animation territoriale.

Nous proposons de présenter dans cet article quelques éléments de cette modélisation.

Un travail expérimental transversal

La direction de I'offre de soins et la direction de la stratégie de I’ARS se sont rejointes autour
de l'intérét de construire des méthodologies spécifiques afin d’étayer les différents SROS et
programmes obligatoires. Ainsi la proposition d’aborder la modélisation de parcours de santé de
personnes atteintes d’'une maladie chronique a été retenue comme travail expérimental de I’Agence.

La premiere étape portait sur le choix a opérer parmi les maladies chroniques. Il devait
prendre en compte la faisabilité de modéliser un parcours de santé représentatif afin de disposer
d’un outil méthodologique applicable a d’autres pathologies chroniques.

Suite de la constitution de I'outil méthodologique, la deuxieme étape a pour objectif de définir et
mettre en ceuvre un projet de territoire a) transversal aux directions métiers, direction de la stratégie
et délégations territoriales de I’ARS IDF, b) adoptant une nouvelle gouvernance entre maitrise
d’ouvrage et maitrise d’ceuvre, c) devant améliorer les dispositifs d’action et de mobilisation
existants (développer des actions innovantes répondant aux réels besoins des patients et de leurs
proches) et d) devant renforcer les connaissances (développer des études et des recherches

pluridisciplinaires, voire une recherche translationnelle).



Comme tout projet de territoire, il se doit de renforcer I'efficience du systéme de santé en
fluidifiant le parcours de santé des patients atteints, notamment en optimisant la coordination des
acteurs et I'orientation vers les ressources appropriées.

L’évaluation permettra de juger de la faisabilité et de la pertinence d’un tel travail.

Le choix de la drépanocytose

La drépanocytose est une maladie autosomique récessive due a la présence dans les globules
rouges d’une hémoglobine (Hb anormale S remplagant I'Hb normale A, polymérisant en milieu
désoxygéné). Chez les porteurs de deux genes pathologiques (homozygotes composites SC et Béta
thalassémiques) peuvent apparaitre des manifestations trés polymorphes : une anémie hémolytique
chronique maximale chez les SS ; des complications vaso-occlusives et/ou ischémiques aigues (crises
douloureuses ostéo-articulaires, syndromes thoraciques aigus, accidents vasculaires cérébraux,
priapisme...); infectieuses par hypoplénisme; des atteintes chroniques organiques (cardio
pulmonaires, rénales, hépatiques) mettant en jeu le pronostic vital ; des complications mettant en
jeu le pronostic fonctionnel : rétinopathie proliférante, ostéonécrose (9, 11).

La drépanocytose fait partie de la classification des maladies rares mais, en IDF, elle présente une
prévalence importante.

Le dépistage néonatal (2), la prise en charge précoce et standardisée qui en découle, permettent a
tous les enfants atteints de SDM dépistés d’atteindre I'age adulte (3). Les progrés médicaux ont
également fait reculer I'espérance de vie (20).

La drépanocytose fait partie des ALD (ALD 30).

Pour engager un travail expérimental et transversal a I’Agence, la drépanocytose apparaissait
comme la maladie idoine notamment par:

= Le poids de la maladie en IDF : la prévalence est en croissance réguliere par les naissances
(250 naissances/an d’enfants drépanocytaires en IDF vs 400 en France), 'espérance de vie
qui augmente, les flux migratoires, (environ 11000 adultes et enfants atteints en IDF),

= La mise en jeu du pronostic vital de I'enfant du a un manquement dans la prise en charge,

= La variabilité de [I'expression clinique, les comorbidités et la mortalité fortement
dépendantes de la qualité de la prise en charge et, indirectement, de I'information dispensée
a tous les niveaux du parcours de santé,

= La douleur drépanocytaire qui est « exemplaire» a la fois: a) dans sa spécificité
(aigue/chronique), b) son intensité extréme, c) I'invalidité qu’elle induit (violence des crises,
dégradation de la qualité de vie), d) I'urgence vitale qu’elle indique, e) les résistances micro
et macrosociales qu’elle suscite, f) l'introduction de techniques non médicamenteuses
gu’elle rend nécessaire,

= La nécessité de renforcer « 'empowerment » des patients et de leurs proches par des
actions en éducation pour la santé et en éducation thérapeutique,

= Limportance de l'impact socio-écologique dans la qualité de vie, le pronostic vital et
fonctionnel,

= Les enjeux qu’elle mobilise: sociétal (cristallisation des stigmatisations liées a I'origine
ethnique (4)), sociaux, culturels, psychologiques,



= Les dispositifs territoriaux de premier et de deuxiéme recours a renforcer et/ou a
restructurer,

. — N . , s
La motivation des centres hospitaliers pour travailler avec I’Agence afin d’améliorer le
parcours des patients et de leurs proches,

= Globalement, la dimension circonscrite de la drépanocytose au regard des différents recours
et territoires impliqués.

Le préalable

Un état des lieux, préalable a tout travail, devait étre réalisé. Il a été mené par le
département synthése et territoires de la direction de la stratégie (L. Roux) et s’est déroulé entre fin
2012 et début 2013. Il comportait des entretiens visant a recueillir les avis des professionnels de
santé (médecins, psychologues, infirmieres), des patients (adultes, adolescents), des proches
(parents, grands-parents), des associations et des chercheurs et ce, sur plusieurs territoires (75, 78,
93, 94). Les entretiens visaient a recueillir toutes les données concernant le parcours de santé des
enfants comme des adultes (médicales, épidémiologiques, sociologiques, psychologiques,
anthropologiques). Une revue de la littérature a été menée en paralléle.

L'état des lieux aboutit a un diagnostic de I'existant co-construit avec les acteurs et les
patients.

Modéliser le parcours de santé : un outil d’aide a la décision

Afin de modéliser un outil méthodologique d’aide a la décision, les critéres suivants sont a
prendre en compte : a) I'outil doit pouvoir étre transposable a d’autres maladies chroniques, b) il doit
permettre de construire et de mettre en ceuvre un projet de territoire et sa corollaire, une
gouvernance territoriale spécifique et ¢) deux modélisations doivent recouvrir les périodes de
I’enfance et I'age adulte.

Depuis quelques années, pléthore de modéles, notamment anglo-saxons, ont été construits
afin de modéliser des parcours de santé avec |'objectif de les optimiser tout en jouant la carte de
I’efficience. Citons le modele « Kaiser permanente », trés prisé, qui a été repris par 'ANAP et le
cabinet Antares pour les parcours de santé des personnes agées (1). Il propose de segmenter les
populations en fonction du niveau de risque et, pour le niveau le plus complexe, d’'introduire un
gestionnaire de cas.

Les définitions de ce qu’est ou doit étre un parcours de santé ne sont pas toujours
identiques. Ainsi on confond souvent parcours de santé et parcours de soins (qui fait partie du
premier) et la promotion de la santé comme la dimension palliative y sont rarement intégrées.

Nous proposons de définir les constituants du parcours de santé d’enfants et d’adultes et d’y
apporter plusieurs critéres : a) la structuration en quatre niveaux, b) l'intégration des différents
niveaux de risque spécifiques a la maladie, c) lidentification d’invariants structurels, d)
I'identification de mesures invariantes, et e) la prospective. Dans cette présentation schématique,
nous ne différencierons pas le parcours d’un enfant de celui d’un adulte.

] Pour aborder le parcours de santé dans sa globalité, il convient de le structurer par les
quatre niveaux d’approche de la santé : promotion de la santé, prévention, curatif et palliatif.



Le niveau promotion de la santé est entendu tel qu’il est défini dans la charte d’Ottawa (6). Il
comprend les déterminants psycho-sociaux de la santé qui, parfois, comportent une iatrogénie
inductrice de comorbidités pour un malade chronique. Ainsi le logement ou I'hébergement, s’ils ne
présentent pas les caractéres suffisants de sécurité et de salubrité, peuvent impacter fortement sur
la santé mentale comme sur la santé physique (saturnisme, problémes respiratoires..) ou ne pouvoir
répondre a certains besoins : par exemple, les drépanocytaires ne peuvent subir le stress physique
gu’un logement froid induit, sous peine de subir une crise vaso-occlusive.

Pour les personnes devant recourir au Samu social pour leur hébergement, la gestion de leur maladie
ou de celle de leurs enfants devient tres compliquée : changement fréquent d’hotel, impossibilité de
cuisiner ou de conserver les aliments etc. La malnutrition en est souvent le corollaire et améne de
jeunes meres a s’endormir lors de séances d’ETP (Etat des lieux, ROFSED (13, 17)). Elles ne peuvent
alors intégrer les informations nécessaires au suivi de leur enfant drépanocytaire, fondamental pour
prévenir d’éventuelles comorbidités et/ou agir en conséquence. Tous les experts interviewés lors de
I’état des lieux ont souligné qu’un nombre tres important de familles atteintes par la drépanocytose
subissait une situation de précarité.

Dans toute situation, santé et social sont intriqués, plus ou moins suivant le degré de vulnérabilité
sociale. On peut parler d'implémentation réflexive, participative de la constitution du parcours de
santé et indissociable des mesures a prendre pour structurer ou renforcer des parcours efficients.

Ce niveau promotion de la santé interpelle la mutualisation des ressources et compétences sur un
territoire entre le champ de la santé et le champ social, dont l'une des réponses est le
développement de partenariats ville-h6pital.

Le niveau prévention integre les actions en éducation pour la santé, le dépistage, et I'éducation
thérapeutique.

Le niveau curatif integre I'acceés aux soins et le maintien dans les soins. Il concerne globalement le
parcours de soins.

Le niveau palliatif, trop souvent oublié dans les parcours, integre I'accompagnement de la fin de vie
et 'accompagnement du deuil des proches. Méme si en France, dans la maladie drépanocytaire, les
déces sont peu nombreux chez les enfants et les jeunes adultes grace au progrés de la médecine
(14), il est nécessaire d’anticiper I'accompagnement du deuil des proches par une offre de suivi

psychologique a I'hépital. Il est peu accessible en ville en raison de son cout. Les centres de la
drépanocytose comptent tous une psychologue dans leurs équipes qui peut assurer cet
accompagnement.

Méme si elle concerne peu de personnes, cette offre doit étre maintenue, voire renforcée (elle
concerne d’ailleurs les trois niveaux: préventif, curatif et palliatif). Citons une personne, parente
d’un enfant décédé, qui nous a relaté dans un entretien I'importance de ce suivi psychologique qui
lui a permis de sortir d’'une grave dépression (Etat des lieux).

] Comme le recommande I’ANAP (ibid), tout modele doit intégrer les différents niveaux de
risques spécifiques de la maladie, des publics et des territoires concernés. Les facteurs de risque
ainsi que les comorbidités induites par des besoins qui ne trouvent pas de réponses ou
incorrectement pris en charge doivent étre identifiés et traités simultanément.

Prenons comme exemple I'annonce faite aux parents (12), suite au dépistage néonatal, de I'atteinte
de leur bébé par la maladie. Elle représente un moment crucial ol se jouent la qualité du suivi, des
futures relations soignants/soigné, I'adhésion aux thérapeutiques, la capacité a identifier les signes
d’alerte etc. La fagon dont est recue 'annonce a donc un impact considérable sur I'efficience tout au
long du parcours. Mal faite, elle est susceptible d’engendrer des comorbidités, voire un déces et,
pour le patient, de devoir recourir plus souvent aux urgences ou a |’hopital.



Dans les cas oU les parents sont d’une origine culturelle autre que celle de la société d’accueil, les
acteurs pédiatriques se sentent parfois incompétents pour intégrer la dimension transculturelle dans
les modalités de I'annonce. L’élaboration d’un protocole d’annonce intégrant cette dimension
répondrait a leur besoin d’étre aidé dans cette démarche cruciale. La possibilité de pouvoir recourir,
autant que de besoin, aux conseils d’'un expert fait partie des demandes des professionnels du
champ pédiatrique (Etat des lieux, Centres pédiatriques).

Pouvoir disposer d’un protocole d’annonce et avoir a disposition un partenariat pérenne avec un
centre expert en clinique transculturelle, comme le centre Babel (5), permettrait de lever le risque
éventuel engendré par les modalités de I'annonce.

] Il convient d’identifier les invariants structurels et leur degré de risque pouvant étre
transposables a d’autres maladies chroniques et devant donc systématiquement étre pris en charge
dans tout travail relatif a un parcours de santé.

Ces invariants structurels integrent un moment ou une étape du parcours de santé pouvant
s’avérer étre un frein en contraignant la fluidité. Ainsi la transition enfant/adulte quand la maladie
chronique a démarré dans I'enfance en fait partie. Dans la maladie drépanocytaire, elle est une
période cruciale car de nombreux abandons du suivi ont été constatés avec le risque de développer
des comorbidités voire d’engendrer un déces (Etat des lieux).

La douleur fait également partie de ces invariants structurels de la maladie chronique. Elle
concerne les niveaux prévention, curatif et palliatif. L'état des lieux a mis en exergue plusieurs freins
et a permis d’identifier les leviers a développer. Comme nous I'avons évoqué ci-dessus, la douleur
drépanocytaire comporte plusieurs caractéristiques et représente un risque important sur les plans
psychologique et somatique si elle n’est pas correctement traitée ou prévenue (Etat des lieux).

Elle doit étre autogérée lorsque l'intensité est sensible aux antalgiques de palier 2. Lorsqu’elle
devient incontrolable, elle est une indication de recours aux urgences, a la fois pour étre traitée mais
aussi parce qu’elle peut étre le signe d’'un dysfonctionnement a prendre en charge : crise vaso-
occlusive, syndrome thoracique... Or dans plusieurs centres d’urgence, non seulement elle est mal
prise en charge, mais les sujets douloureux sont souvent taxés de « toxicos » car ils réclament de la
morphine. Ce fait les ameéne a développer des stratégies de coping visant notamment a pouvoir
accéder a tout prix aux urgences de I’hdpital Henri Mondor ou est situé le centre de référence adulte
de la drépanocytose et dont les équipes sont formées a la prise en charge des patients
drépanocytaires (Etat des lieux). Ces dernieres ont alors a gérer un maximum de personnes. On voit
donc que le systeme de santé est impacté par une prise en charge inadéquate au plus prés du
domicile des patients.

Le recours hospitalier, la durée moyenne de séjour, souvent dus a la douleur pour les enfants, la
répercussion sur la scolarité ou le travail des adultes porte atteinte a I'efficience des parcours.

Autre élément, les thérapeutiques actuelles ont un effet limité. La pénurie de pompes PCA sur
certains territoires ainsi que de TENS, probants dans le traitement de la douleur drépanocytaire (Etat
des lieux), rajoutent a la nécessité de réfléchir aux leviers améliorant la prise en charge de la douleur
drépanocytaire comme sa prévention.

On peut citer d’autres invariants structurels que sont le handicap di a la maladie, la
restriction de I'autonomie, I'impact psycho-social (professionnel pour les adultes, scolaire pour les
enfants), l'isolement social plus ou moins grand, les comorbidités résultantes d’un défaut
d’information ou d’une information de mauvaise qualité.

] Des mesures invariantes doivent étre érigées a chaque niveau du parcours de santé, en
répondant de fagon idoine aux besoins des patients et aux divers freins identifiés. Elles se doivent de
lever le niveau de risque en agissant sur les facteurs en jeu.

La protocolisation de la douleur pour une prise en charge de qualité est nécessaire, mais il
faut aussi que les soignants suivent ces protocoles notamment via les recommandations de I'HAS
(10). La posture de nombre de soignants vis-a-vis de la douleur interroge plus globalement le
systeme de santé et notamment leur recrutement, la formation initiale et continue (/bid). En France,



il existe beaucoup de réticences a adopter des techniques non médicamenteuses de prévention ou
de prise en charge de la douleur, cependant les maladies chroniques mobilisent des professionnels
qui proposent d’autres types d’approche antalgique.

Ainsi, un pilote va démarrer a I’'h6épital Robert Debré, ou la psychologue du centre de la
drépanocytose, Eliane Raffet, va utiliser I’hypnose en tant que technique curative et préventive. Son
évaluation, si elle est probante, permettra de démontrer la nécessité d’étendre I'hypnose a d’autres
maladies chroniques douloureuses.

L'éducation thérapeutique (niveau prévention) est un levier incontournable dans toute
maladie chronique. Dans la drépanocytose, plusieurs acteurs coordonnés par le Dr Dora Bachir
essaient de monter des programmes en direction des adultes afin de pouvoir leur proposer une offre
ETP qui, en IDF, est encore tres réduite, voire inexistante.

Les partenariats ville-hopital font aussi partie des leviers incontournables dans les situations
de grande précarité pour assurer la prise en charge des volets social et humanitaire et relayer ainsi
I’h6pital qui doit habituellement les gérer avec beaucoup de difficultés.

Les mesures présidant a la coordination, a I'organisation et la mutualisation des ressources

représentent un élément clé pour l'efficience des parcours. lls doivent tenir compte de la spécificité
des territoires.
Dans chaque modeéle, la notion de territoire est incontournable. Les parcours de santé se déclinent
territorialement et il est utile d’intégrer (entre-autres) le critére de proximité au minimum dans le
territoire de premier recours qui doit comprendre un suivi par le médecin traitant et le centre
hospitalier le plus prés du domicile du patient. Les centres de référence de la drépanocytose basés
principalement dans les départements 75 et 94 suivent des patients en premier et deuxiéme recours.
Mais, il s’avére important de renforcer la place des centres hospitaliers de proximité en optimisant la
visibilité de I'offre qu’ils peuvent assurer. Il sera aussi incontournable, pour le parcours des enfants,
de renforcer la coordination sur le territoire de Paris Est et du département 93 (a 'instar de ce que le
réseau ROFSED réalise sur le territoire ouest de I'IDF (/bid)).

Enfin, les éléments constituant le « Plaidoyer pour I'action sur les déterminants sociaux de la
santé en France » défini par 'EHESP (Eric Breton) peuvent étre repris comme mesures invariantes
dans tout parcours de santé : le travail en intersectorialité, le développement du partenariat entre
recherche et intervention, favoriser I'observation pérenne et harmonisée des inégalités de santé (7).

] Dans toute modele de parcours de santé, il convient d’intégrer la prospective . Ainsi
I'anticipation structure les actions et organisations. Par exemple, la notion de prévalence croissante
est incontournable dans la prédiction du nombre de patients a suivre dans les prochaines années et
donc des ressources a prévoir. Actuellement, la forte pression exercée par des budgets contraints et
en constante diminution doit également étayer la construction de I’avenir.

Dans le cas de la drépanocytose, les professionnels de santé prévoient, dans les 10 ans a venir, une
forte augmentation de la prévalence en raison des facteurs développés ci-dessus (Etat des lieux).
L’offre de soins actuelle deviendra alors insuffisante.

Vers une formalisation du modéle

La formalisation du modele sous forme de tableau A3 ou A4 intégrant 4 lignes correspondant aux
guatre niveaux structurels, permettrait d’appréhender trés vite l'essentiel des éléments d’un
parcours de santé spécifique d’une maladie chronique, d’en dégager les objectifs opérationnels et d’y
intégrer les dimensions synchronique et diachronique.

Deux colonnes intégrant les réponses a apporter et les risques recouvrant les quatre niveaux
d’approche de la santé, les agregeraient par des fleches matérialisant leur lien. La réalisation d’un tel
tableau relatif au parcours des enfants drépanocytaires est en cours, suivra celui des adultes.



Conclusion

L'intérét de conceptualiser un modeéle a partir d’'une structuration établie permet d’aborder
globalement le parcours de santé, de pouvoir identifier les niveaux de risque, freins et leviers et de
définir les objectifs opérationnels devant précéder la mise en ceuvre d’un projet de territoire.

Le préalable est de réaliser un état des lieux suffisamment complet pour pouvoir construire le
parcours.

La condition sine qua non reste la motivation d’'une ARS et des acteurs de terrain pour travailler
ensemble en complémentarité et pluridisciplinarité.
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