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Un garçon atteint de β-thalassémie majeure, la
forme la plus grave de la maladie.

Source: Sankalp India Foundation

SOINS MULTIDISCIPLINAIRES
PRINCIPAUX ENJEUX DU 
TRAITEMENT DE LA THALASSÉMIE

Un traitement approprié de la thalassémie
nécessite la coopération et le travail
d'équipe de différents professionnels de la
santé. Un patient doit consulter de
nombreux médecins spécialistes pour le
suivi approprié et systématique des
différents aspects de sa santé affectés par
la maladie, notamment des cardiologues,
des endocrinologues, des hépatologues,
etc.

Les psychologues sont souvent des
membres précieux de l'équipe, car les
patients doivent relever divers défis
concernant la gestion de la maladie et de
son traitement au cours de différentes
périodes de leur vie. Idéalement, les
membres de cette équipe
multidisciplinaire se réunissent souvent
pour discuter et coopérer sur la meilleure
pratique pour la prise en charge de leurs
patients.

L'un des éléments les plus importants pour la
réussite de la prise en charge de la thalassémie
est ce que l'on appelle l'adhésion ou
l'engagement du patient au traitement. Aucun
schéma de transfusion et de chélation ne peut
réussir si le patient ne le suit pas correctement.

Les progrès thérapeutiques réalisés au cours des
dernières décennies ont transformé la
thalassémie en une maladie chronique avec une
longue espérance de vie pour les patients qui
bénéficient de soins appropriés.

Cependant, si elle n'est pas traitée ou traitée de
manière sous-optimale, la thalassémie
entraînera de nombreuses complications, y
compris même la mort à un jeune âge.
L'insuffisance cardiaque, la cirrhose du foie et le
diabète ne sont que quelques exemples des
nombreuses complications graves qui peuvent
apparaître chez les patients mal traités.

Le soutien psychosocial de l'entourage familial et
communautaire du patient est souvent crucial
pour l'obtention d'une bonne observance. 

Pour plus d'informations, vous pouvez visiter:
www.thalassaemia.org.cy

La bêta (β-) thalassémie est une maladie
héréditaire du sang caractérisée par un taux
diminué d'hémoglobine fonctionnelle, une protéine
présente dans les globules rouges, leur permettant
de transporter et de délivrer l'oxygène dans tout
l'organisme. La bêta-thalassémie se présente sous
trois formes principales - mineure, intermédiaire et
majeure - qui indiquent la gravité de la maladie.

Les personnes atteintes de bêta-thalassémie
mineure, également appelées "porteurs de
thalassémie" ou "porteurs du trait thalassémique ",
ne présentent généralement aucun symptôme et
ignorent souvent qu'elles sont atteintes de cette
maladie.

Les symptômes de la bêta-thalassémie
intermédiaire sont très variables et la sévérité se
situe dans une large fourchette entre les deux
extrêmes que sont les formes majeure et mineure.
Les personnes atteintes de β-thalassémie
majeure présentent la forme la plus grave de la
maladie. Elles ont souvent besoin de transfusions
sanguines régulières, d'un traitement par chélation
du fer et des soins médicaux continus et à vie.

ÉLÉMENTS ESSENTIELS DE LA 
PRISE EN CHARGE DE LA MALADIE
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Un jeune patient atteint de thalassémie
recevant une transfusion sanguine.

Source: Al-Mustafa Welfare Society

TRANSFUSION SANGUINE

L'élément le plus important dans la prise en
charge de la β-thalassémie est la transfusion
sanguine. Étant donné que l'organisme du
patient ne peut pas produire suffisamment de
globules rouges sains, le patient doit recevoir
régulièrement du sang donné par des
personnes en bonne santé.

La fréquence des transfusions sanguines et la
quantité de sang reçue à chaque fois, en
d'autres termes le schéma transfusionnel, sont
déterminés par le médecin traitant. Les
transfusions sanguines sont effectuées dans
des hôpitaux ou d'autres établissements de
santé (par exemple, des centres de
traitement/cliniques), sous la supervision d'un
personnel spécialisé et qualifié (infirmiers et
médecins).

Les patients qui reçoivent des transfusions
sanguines régulières tout au long de leur vie et
qui commencent à recevoir des transfusions
au cours des premiers mois de leur vie sont
atteints de thalassémie dépendante des
transfusions (TDT), tandis que les patients qui
reçoivent des transfusions occasionnellement
et généralement à un âge plus avancé sont
atteints de thalassémie nondépendante des
transfusions (NTDT). Les patients atteints de
TDT reçoivent généralement 2 poches de sang
ou plus toutes les 2 à 5 semaines. La
fréquence des transfusions pour les patients
atteints de NTDT est très variable.

Le deuxième pilier essentiel de la prise en charge
de la thalassémie est le traitement par chélation,
dont le but est d'éliminer l'excès de fer de
l'organisme. 

À la suite de transfusions sanguines, le fer
contenu dans les globules rouges s'accumule
progressivement dans l'organisme. Plus le fer
s'accumule, plus il devient toxique pour de
nombreux organes vitaux, tels que le cœur, le
foie, les glandes endocrines et autres.

Les patients atteints de β-thalassémie majeure
nécessitent un traitement chélateur du fer à vie
dès la petite enfance, généralement
quotidiennement.

CHELATION DU FER

Trois types différents de médicaments sont
actuellement utilisés pour l'élimination du fer,
dont deux sont administrés par voie orale et
un par injection.

Le Deferoxamine est un chélateur du fer
généralement administré par injection sous-
cutanée. Une petite aiguille est placée dans
l'abdomen du patient ou ailleurs et le
médicament est administré par une seringue
ajustée à une pompe ou par une petite pompe
à ballonnet sur une période de plusieurs
heures par jour. Le Défériprone et le
Déférasirox sont deux médicaments chélateurs
du fer administrés aux patients par voie orale.

L'un ou l'autre de ces médicaments ou une
combinaison de ceux-ci peuvent être utilisés.

Le choix des chélateurs, la dose et la fréquence
d'administration sont déterminés par le
médecin traitant en fonction de nombreux
facteurs liés aux besoins du patient, tels que la
fréquence des transfusions, la quantité de fer
dans l'organisme du patient, le mode de vie du
patient ainsi que la disponibilité et le coût de
chaque chélateur dans le pays où vit le patient.

DES INFORMATIONS CLES SUR LA PRISE EN CHARGE DE
LA THALASSEMIE 

Source: Revue Mondiale de La Thalassémie,
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PLUS DE 75 % DES PATIENTS ATTEINTS DE
THALASSÉMIE DANS LES PAYS À REVENU FAIBLE

OU INTERMÉDIAIRE (PRFI) SOUFFRENT DE
MANQUE DE PRODUITS SANGUINS.

MOINS DE 5 % DES PATIENTS ATTEINTS DE
Β-THALASSÉMIE DANS LE MONDE ONT

ACCÈS AUX SOINS MULTIDISCIPLINAIRES
ET AUX CENTRES DE RÉFÉRENCE.

LE CONTROLE APPROPRIÉ DE LA CHARGE
EN FER EST RAPPORTÉ COMME ÉTANT

SOUS-OPTIMAL CHEZ PLUS DE 80 % DES
PATIENTS ATTEINTS DE Β-THALASSÉMIE

DANS LES PRFI.


