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Texte de la question

M. Christian Demuynck attire I'attention de Mme le ministre d'Etat, ministre des affaires sociales, de la sante et
de la ville, sur le traitement et les incidences de la maladie de « Marchiafava Micheli » ou « Hemoglobinurie
paroxystique nocturne ». En effet, si 'on ne denombre que quelques centaines de cas de personnes atteintes de
cette maladie en France, ceux qui en souffrent doivent subir frequemment des transfusions sanguines, seule
maniere d'assurer leur survie, sans que cela puisse les guerir. Cette therapie est extenuante pour les malades,
mais indispensable, puisque la moindre affection peut engendrer pour eux des consequences gravissimes allant
parfois jusqu'a la mort. Des lors, ces malades sont conduits - bien malgre eux - a s'absenter de leur lieu d'etude
ou de travail pour des durees plus ou moins longues. Cependant, cette maladie n'est pas encore reconnue par
les autorites comme handicap social, ni meme par la COTOREP, pour qui cette maladie ne represente qu'un
leger handicap. C'est pourquoi il demande si ces raisons ne justifieraient pas une revision du statut des
personnes atteintes de I'hemoglobinurie paroxystique nocturne, afin qu'il soit effectivement reconnu que cette
maladie est invalidante, et que la legislation du travail soit adaptee pour tous ces cas.

Texte de la réponse

M. Christian Demuynck attire I'attention de Mme le ministre d'Etat, ministre des affaires sociales, de la sante et
de la ville, sur le traitement et la reconnaissance par la COTOREP de la maladie de « Marchiafava Micheli », ou
hemoglobinurie paroxystique nocturne. Le decret no 93-1216 du 4 novembre 1993 relatif au guide-bareme
applicable pour l'attribution des diverses prestations aux personnes handicapees devrait en permettre une
meilleure evaluation. Il s'appuie sur les concepts proposes par I'OMS: deficience, incapacite, desavantage. De
ce fait, le diagnostic ne permet pas a lui seul une evaluation du handicap ; celui-ci varie avec le stade evolutif,
les possibilites therapeutiques et I'environnement. Ce nouveau bareme est un guide methodologique
comprenant huit chapitres, dont un concerne les deficiences hematopoietiques et les deficiences du systeme
immunitaire (la maladie de Marchiafava Micheli entre dans ce cadre). Il fixe les divers taux d'incapacite d'apres
l'importance de sa deficience, celle-ci etant appreciee par ses repercussions sur les capacites fonctionnelles
ainsi que sur l'autonomie dans la vie quotidienne. L'evaluation de I'nemoglobinurie paroxystique nocturne tiendra
compte desormais des contraintes liees au traitement et de ses repercussions sur la vie socio-professionnelle.
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