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Séances 3 &4

La splénectomie

Les urgences-Thalassémie

Durée de I’activité : 2 heures.

Nombre de participants : petit groupe de patients (3-8 max) splénectomisés (ou si la splénectomie

est envisagée) ou aidants de patients splénectomisés

Les intervenants : la coordinatrice ETP ou un remplagant ETP assurant le role de modérateur et de

rapporteur de la séance, un médecin formé a I'ETP
Objectif général : comprendre et prévenir les risques liés a la splénectomie

Objectif pédagogique : le patient sera capable d’identifier une situation a risque et d’adopter
une conduite adaptée, le patient sera capable de vérifier la mise a jour de son carnet de
vaccination et de sa carte de soins et d’urgence thalassémie.

Objectif éducatif 1 : je comprends le réle de la rate et les risques liés a la splénectomie
Objectif éducatif 2 : je connais les vaccins importants en cas de splénectomie.
Objectif éducatif 3 : je reconnais les signes d’une infection et sais réagir.

Objectif éducatif 4 : je connais les autres situations d’urgence.

Technique d’animation : jeu de la ligne, métaplan, jeu vrai faux, questionnaires

Matériel : Tableau blanc, marqueurs, stylos en nombre suffisant, post-it de couleurs différentes,
enveloppes

Annexes :

Annexe n°1 questionnaire splénectomie pour les patients
Annexe n°2 fiche éducative splénectomie destinée aux patients
Annexe n°3 questionnaire urgences pour les patients

Annexe n°4 carte de soins et d’urgence destinée aux patients

Annexe n°5 fiche orphanet urgences (destinée aux intervenants)
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Introduction de la séance : accueil et présentation des intervenants ETP et des patients par un tour de
table, présentation des objectifs de séances et questionnement sur I’attente des patients vis-a-vis de cette

séance
objectifs outils déroulement
N°1: Je comprends le réle de la | Questionnaire a distribuer Distribuer le questionnaire
rate et les risques de la | Jeudelaligne splénectomie (Annexel) et le
splénectomie faire remplir anonymement

(environ 10mn). L’animateur met
ensuite les questionnaires dans
une enveloppe et propose a un
participant de piocher un
guestionnaire et de lire la lere
question avec la réponse
proposée.

Chaque participant doit se placer
de part et d’autre d’une ligne
imaginaire selon s’il est d’accord
ou pas d’accord avec la réponse
proposée (jeu de la ligne). Cela
permet de compléter ou corriger
les connaissances de chacun.
L’animateur s’aidera de la fiche
éducative fournie en annexe 2 et
veillera a enchainer rapidement
les questions en faisant participer
chacun des participants a tour de
role.

Objectif Outil déroulement

N°2: je connais les vaccins | Travail en groupe/ carnet de | Faire des petits groupes de 2 ou

importants en cas de | vaccination 3 personnes, et donner la

splénectomie Tableau blanc photocopie d’un carnet de
Calendrier vaccinal officiel a | vaccination. Chaque groupe est
télécharger. invité a étudier le carnet de ce

patient « X splénectomisé et a
souligner au fluo ou entourer les
vaccins qu’il pense
particulierement important
lorsque I’on est splénectomisé.
Pour chaque vaccin faire
correspondre la pathologie :
Bexsero, menveo, nimenrix
=>méningite méningocoque
Prévenar, Pneumovax

=> pneumocoque

Vaxiprip=> grippe

Ensuite les groupes se
rassemblent, I'intervenant
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reprend les propositions de
chaque groupe et les reporte sur
le tableau blanc, et demande si
chacun est d’accord. L'idée est
d’ouvrir la discussion/débat et de
compléter les informations
connues sur les vaccins, de
préciser le rythme des rappels

N°3: Je reconnais les signes | Cas concret/Métaplan L’animateur propose une
d’une infection et je sais | Carted’urgences situation concréte : Mr Dupont
réagir. thalassémique. 30 ans est splénectomisé et

porteur d’une thalassémie
majeure, il se plaint de frissons et
ne se sent pas bien
Que faites-vous dans un premier
temps ? Répartir les participants
en sous-groupe de 2 selon le
nombre... Chaque groupe notera
3 actions sur un post it ;
Ensuite I'animateur demande a
chacun de lire un post-it et le
colle sur le tableau en
catégorisant.
= Je contrdle la
température
Je prends le pouls
J appelle mon médecin
traitant.
Jappelle le 15
Je vais aux urgences
Je prends du
paracétamol
= Je prends ma carte

d’urgence et mon carnet

de santé et vaccinations

pour la visite
Si le groupe est en difficulté/a
court d’idée, I"animateur doit
apporter les réponses.
L’animateur doit favoriser la prise
de parole des participants en
demandant s’ils sont d’accord
avec tel ou tel affirmation,
Il peut aussi demander aux
participants une fois arrivés aux
urgences quelles sont les
informations importantes a
donner au médecin : traitement
quotidien, vaccins, splénectomie
N°4: je connais les autres | Réflexion en sous-groupe: | L’animateur distribue le
situations d’urgence 10mn questionnaire urgences. Chacun
le remplit et le conserve. Puis

=
=

4334
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Questionnaire urgences
(annexe 3)
Carte de soins et urgences
(annexe 4)
Document Orphanet- Urgences
Thalassémie pour |'animateur
(annexe 5)

chacun mentionne un signe/un
probléme qui I'a déja conduit ou
qui le conduirait aux urgences
L’animateur répertorie sur le
tableau les réponses et les
compléte en s’aidant de la
lecture de la carte d’urgence.
D’ailleurs qui I'a en sa
possession ? et comment
I’obtenir ?

Enfin chacun estinvité a
reprendre son propre
guestionnaire initial et a le
modifier si besoin

Evaluation

N 7

Jeu de 5 questions a réponse
vrai/faux sous forme de power
point

projeter un power point de 5
guestions sélectionnées a partir
des 2 questionnaires sur
I’ensemble de la séance

CRMR Marseille
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ANNEXE N° 1

Questionnaire Splénectomie

(Entourez les bonnes réponses)
1. L'opération d’ablation de la rate par un chirurgien s’appelle la splénectomie :
Vrai Non
2. Larate sert a fabriquer les globules rouges :
Vrai Non
3. Larate est I'organe ou sont éliminés les vieux globules rouges :
Vrai Non
4. Enlever la rate permet souvent d’améliorer I'anémie (moins de transfusions, meilleur
taux d’hémoglobine) : Vrai Non
5. Sans rate je suis plus fragile vis-a-vis des infections :
Vrai Faux
Pouvez-vous citer le nom d’un vaccin obligatoire indispensable lorsque I'on est
splénectomisé ? : Oui : lequel ? non
6. On doit prendre un traitement antibiotique quotidien aprés une splénectomie ?
Vrai Faux
En cas de fiévre élevée ou de frissons si je suis splénectomisé(e) je dois me rendre aux
urgences : Vrai Faux
7. Ondoit arréter le traitement chélateur si I'on a de la fievre
Vrai Faux
8. Il éxiste un risque plus important de caillots dans les vaisseaux (phlébite par exemple)

apres une splénectomie ?  Vrai Faux
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ANNEXE N° 2
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Fiche Educative splénectomie (CRMR Thalassémie Lyon/Marseille)

CRMR Marseille

Vous étes splénectomisé

Vérifiez avec votre médecin traitant si vous 8tes bien 3 jour de vos vaccinations

Vaccin

Date

Prneumocoque

Méningocoque

Grippe

En cas de fidvre > 38,5°C:

Cin traitant pour une pe

mg/kg 2
fiévre > 3 39°C et/ou mal to

renzaip

En cas de

AU Urgences Lans sttendre.

Qu'est-ce que c'est ?

iption damaxicilline

s), Sllez consulter directment

W L3 spiénectomie est I'ablation chirurgicale de la rate.

A quoi sert larate ?

B La rate st sthude b gauche dans
l'abdomen entre l'estomac at les
demiéres chtes. C'est un organe qul a
un rdle important dars les défenses
contre les infections ; elle produit
des lymphocytes, une catégorie de
globules blancs, et des anticarps.

La rate joue aussi un rdle dans
|'éirmination des globules rouges
igs ou abimés et dans la purification
du sang en filtrant et éliminant les
déchets [globules rouges dégradés ou
inutilisables, plaguettes détériorées,
virus ou débns cellulaires. ).

Quand pratique-t-on une splénectomie ?

B La splénectome peut re proposée
dans certaines maladies du globule
rouge afin d'éliminer un des principaux
leux de destruction des globules
rouges,

W Elle est consmillée larsgu exmste
une trés grosse rate [«splénomégaliex)
ou lorsque les besalrs transfusionnels
sont trop Importants; on peut ainsi

Eeiter les transfusions dans les
anémies modérées et diminues leur
fréquence dars les anénmes sévéres,

B Larsquil n'y a plus de rate,
l'anomalie des globules rouges
persiste, mais ceux-ci ne son plus
détrutts de manidre excessive et
pauvent exercer leur fonction de
transparteur d'axygéne.

Comment se passe une splénectomie ?

B L3 spiénectomie est une Intervention
pratiquée sous anesthésie géndnale.
Elle est parfois pratiquée sous
ceelioscopie: & 'aide d'une caméra,
sans owverture franche de la parci
abdominale

W La spiénectomie peut Ere totale
ou partielle. Dans e derrier cas, un
marceau de La rate est laissé ; ceci peut

étre utile notamment chez les jeunes
enfants afin de préserver la fonction de
défense immunitalre de L3 rate.

W 'sblation de La rate comparte
ndanmains des risques. C'est pour
cela que la décision doit &tre prise au
€as par cas apreés disoussion entre les
médecins.

i oy

Alll\lln::"tbllx

Certre de référance des Thalassémies

La splénectomie

A quels risques expose une splénectomie ?

B L3 rate intervient plus
particulkérement dans la défense
contre centains microbes,
natamment le preumacogue, le
méningocaque et IHaemaphilus
influenza 8, responsables d'infections
potertiellement graves. Son
ablation rend donc les personnes
plus vulnérables a ces infections.
Cest pourguoi il est généralement
recommandé d'sttendre lige de 5-6
ans avant d'opérer un enfart

B Des mesures préventives sont
systématiquement mises en place
avart une splénactomie, & savair s
réalisation de certaines vaccinations
et de lewrs rappels. Des vaccinations
existent pour les 3 germes cltés et trés
souvent l'enfant a déja été vaccing
quand il état nourrissan contre
U'haemophilus, le pneumocoque et le
méningocaque, & sera alors wvirifié si un
rappel est & faire avant l'opération

B En paralléle aux vaccinations, la prise
d'antbiotiques (pénicilline] par vaie
orale est prescrite dars les années
sulvant |3 splénactomie pour limiter

le risque d'infection. La durée de cette
antibiothérapie est trés prolongee :

u moins 2 ans aprés ['opération chez
les patients de plus de 16 ans, et au
mains 5 ans aprés ntervention chez
les enfants. Dans certalns cas, elle paut
&tre poursuivie jusqu'a l'adolescence.
B Lo rappel du vaccin contre le
pneumocogue est fortement conseillé
tous les § ans, La vaccination contre la
rippe est indiquie tous bes ars.

ETP Thalassémie V2.0 Avril, 2020

B Malgré ces mesures, les personnes
nayant plus de rate [«aspléniquess}
seront plus fragites que les autres,

e e durant toute leur vie il faudra
darc guelles sownt particubéremernt
vigilantes en cas d'infection et quelles
se fassent saigner par antibiotiques
trés rapldement en cas de figvre. Elles
devront consulter én urgence en cas de
fitwre Elevde ou de frissons, linfection
pawant éoluer rapidement et &tre
resporsable de septicénme et de
méningite.

W De mEme, une courte prise
dantibiotiques sera nécessare &

titre préventi en cas d‘intervention
chirurgicale, méme mineure ly compns
des solns dentaves)

B En cas de vayage b Uétranger en zone
impaludée, une prophylaxie contre

le paludisme est particullérement
recommandée

B D'sutre part, s spiénectomme peut
augmenter le risque de thrombose:
Cest |a formation d'un callot de sang
dans une velne ou une artére comme
par exemple une phiébite. En effet, le
sang aprés spiénectanme est plus épais
on particuber du fait de l'augmentation
des plaguettes sanguines, Un
traltement par Aspirine & falble dose
est parfois proposé

hm
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ANNEXE N° 3

Questionnaire Urgences

1. Doit-on arréter le traitement chélateur si 'on a de la fievre ?

Oui Non
2. La prise de ferriprox peut-elle faire augmenter le nombre des globules blancs ?
Oui Non
3. Lorsqu’on prend du ferriprox et que I’on a de la fievre faut-il faire un bilan sanguin en urgence !

Oui Non
4. Une infection peut-elle faire baisser le taux d’hémoglobine ?
Oui Non

5. En cas de douleurs abdominales importantes c’est peut-étre le signe d’un calcul biliaire !

Oui Non

6. Quels peuvent étre des signes d’alerte cardiaque ?
Grosse fatigue Oui Non
Essoufflement Oui Non
Palpitations Oui Non
Malaise Oui Non
Démangeaisons Oui Non
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ANNEXE N° 4

Carte de soins et d’urgence

E . w Type de thalassémie: [Jbéta-thalassémie majeure
Librié - g« Frrni [Obéta-thalassémie intermédiaire  [Jhémoglobinose H

REPUBIQUE FRANGAIE maladies rares Besoin de transfusions: [Jrégulier (28/an) [Joccasionnel ~ [Jaucun
CTARE CHARG Hémoglobine de base (en I'absence de transfusion réguliére) :
MINISTERE CHiARGE CARTE D’URGENCE 9 ( g )

Existence d’une allo-immunisation: [Joui [COnon - Sioui, patient référé au

Emergency card Centre National de Référence pour les Groupes Sanguins (CNRGS): [(Joui [Jnon
. . === S| patient référé au CNRGS, avant toute transfusion, contactez le médecin de
Thalassémie garde du CNRGS au 01 55 25 12 12 (24h/24) ou IEFS en charge du patient
Anémie constitutionnelle par défaut de production Si traitement chélateur du fer, médicament utilisé (+ dose et voie d'administration) :

des chaines alpha ou béta de I'hémoglobine

Nom Splénectomie:Joui [Inon Transplantation médullaire ou d'organe :Cloui CInon

Autres informations médicales (autres maladi i en cours, allergie, complications) :

Prénom :
Date de naissance :

1. Risque d’infection bactérienne grave et brutale en particulier si patient splénectomisé, PERSONNE(S) A PREVENIR EN PRIORITE
porteur de voie veineuse centrale ou traité par chélateur
»hospitaliser en cas de fievre élevée et/ou mal tolérée Mme/M. Tél.
»en cas de facteur de risque, débuter un traitement antibiotique a large spectre par voie

générale aprés bilan bactériologique (visant les pneumocoques et bacilles gram=)
»en cas de chute de I'hémoglobine, instituer un traitement symptomatique avec si besoin Médecin traitant Tél.
une transfusion.

2. En cas de tableau abdominal aigu fébrile, évoquer en outre une infection a

Yersinia enterocolitica et arréter temporairement la chélation du fer. Specialiste traitant Tel. E
3. Devant tout signe d’alerte cardiaque, d der un avis cardiologique en urgence — 9

risques de cardiomyopathie, de troubles du rythme, d’embolie pulmonaire et dHTAP. Suivi(e) par le centre de E
4.En cas de traitement chélateur, surveiller attentivement les effets indésirables potentiels : 9

neutropénie/agranulocytose, tubulopathies, troubles auditifs... Tél Tél. EFS régional 3
5. Attention aux risques de complications hépatiques, thromboemboliques, endocriniennes, ' '

d’hémolyse aigué [aprés exposition aux agents oxydants (si hémoglobinose H) ou transfusion ou si

infection intercurrente], de lithiase (biliaire, rénale) et de neuropathie par compression en lien Carte remise le par

avec une hématopoiése extra-médullaire. AFLT
6. En cas d'anesthésie ou d'intervention chirurgicale, vérifier le taux d’hémoglobine et Centre de référence des syndromes “Asocumar MC@E orphanet

prendre en charge les éventuelles complications a risque opératoire/anesthésique ires majeurs, i - l_“‘mﬁfﬁ;‘m ) )

associées 4 la maladie. Plus d'infos : https://frama.link/orphathalurgence 2.:‘::?::‘.’:::.‘;:?;3“ o s www filiere-megre.fr  www.orpha.net
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ANNEXE N° 5

Fiche Orphanet urgences

Thalassémie Orphanet Urgences
http://www.orpha.net/data/patho/Emg/Int/fr/Urgences_Thalassemie_FR_fr EMG_ORP
HA848

O RAPYS Nyences

:: Thalassémie

Maladies concernées :

- béta-thalassémie majeure (anémie de Cooley)
- béta-thalassémie intermédiaire

- hémoglobinose H

Définition :

Les thalassémies sont des maladies génétiques rares caractérisées par un déficit total ou
partiel de synthése des chaines alpha ou béta de 'némoglobine (Hb).

- La béta-thalassémie majeure est a I'origine d'une anémie hypochrome microcytaire sévére par
dysérythropoiése et hémolyse (splénomégalie, ictére). Elle se révéle le plus souvent entre les 6¢
et 24° mois de vie et va nécessiter des transfusions (TF) réguliéres toute la vie.

- Dans la béta-thalassémie intermédiaire, I'anémie moins profonde est diagnostiquée plus
tardivement.

- L’hémoglobinose H (alpha-thalassémie) se traduit par une anémie hémolytique chronique
d’intensité modérée le plus souvent, hypochrome, réticulocytaire, a corps de Heinz.

Ces trois formes, malgré des gravités différentes, ont des complications communes : hémolyse,
lithiase biliaire, hématopoiése extra-médullaire, complications thrombotiques et surcharge en fer.

La prise en charge repose sur les transfusions de concentrés globulaires (CGR), réguliéres
dans les formes majeures ou occasionnelles dans les formes intermédiaires et 'némoglobinose
H. A long terme, les transfusions itératives exposent, dans les formes majeures, au risque de
surcharge en fer. Celle-ci est & l'origine d’une morbidité significative due aux dépéts de fer
tissulaires (cceur, foie, axe hypothalamo-hypophysaire, thyroide, etc.) et peut metire en jeu le
pronostic vital du fait de I'atteinte cardiaque.

La prévention de la surcharge en fer post-transfusionnelle passe par un traitement chélateur
du fer précoce et régulier, par voie parentérale (déféroxamine) ou orale (déférasirox,
défériprone). Les traitements chélateurs exposent a divers risques d'effets indésirables :
neutropénie/agranulocytose, troubles rénaux, digestifs, hépatiques, auditifs. ..

De nombreux patients sont par ailleurs splénectomisés et présentent un risque infectieux et
thromboembolique majoré.

En savoir plus
http://www.orpha.net

e e e o e e e e m e m e e e m e e o = = = = = = = e = = = o = = = = = = = o = = = = = = = = = = = = o = = = =

' Cet atelier d’ETP a été ¢élaboré par Odile Gosset, Marie-Christine Médard, Imane Agouti et Isabelle _'
i Thuret, CRMR des syndromes drépanocytaires majeurs, thalassémies et autres pathologies du globule rouge i
I et de I’érythropoiése de Marseille I
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