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Avant-propos

Coordination nationale

des centres SLA
La synthése des groupes de travail

Depuis 1990, un certain nombre de neurologues impliqués dans
la sclérose latérale amyotrophique, en relation étroite avec '’ARS
(Association pour larecherche surlasclérose latérale amyotrophique)
ont décidé de se réunir, avec leur équipe, tous les ans, pour tenter
d’harmoniser leurs pratiques.

Cette démarche, unique en Europe et hors de I'Europe, a conduit
al’élaboration de deux ouvrages consacrés ala SLA.

Grace aux efforts de tous, et avec 'aide constante de '’ARS, en
2003, Monsieur E. Couty, en tant que Directeur de la DHOS, a confirmé I'in-
térét des pouvoirs publics pour cette démarche, en reconnaissant dix sept centres
de prise en charge des patients SLArépartis sur le territoire national et en deman-
dant que ces centres soient coordonnés par un centre coordonnateur.
1l s’agissait 1a d’'une expérience pilote, ouvrant la voie a d’autres et a I'élabo-
ration d'un vaste plan destiné au soutien des maladies rares.
Cette coordination s’est mise en place rapidement, d’autant plus quele mou-
vement était déja largement initié.

Au cours de la réunion de Lyon, qui marque la premiere pierre de la coordi-
nation nationale, et aprés un large travail préparatoire mené par les respon-
sables des groupes de travail que je remercie ici tout particulierement, nous
avons abouti a un premier document qui met en forme I'expérience singu-
liere et innovante acquise par I'’ensemble des centres dédiés a la prise en
charge des patients SLA.

Tous les aspects ont été abordés, médicaux et paramédicaux : les différents
temps des annonces, de la prise en charge multidisciplinaire - neurologique,
respiratoire et nutritionnelle -, les modalités del’évaluation médicale et para-
médicale, le role des différents intervenants médecins ou paramédicaux, et
aussi des bénévoles de santé mis en place par ’ARS, dans le cadre d'une col-
laboration exemplaire entre des soignants et une association de malades.

Ce document est la base de notre pratique, le socle sur lequel nous pourrons
nous appuyer pour batir nos procédures internes et intercentres, nos docu-
ments de liaison entre centres et avec les différents intervenants extérieurs.
Tlouvrelavoie a un processus d’évaluation, souvent ressenti comme contrai-
gnant, et pourtant si nécessaire a la rigueur que nous recherchons tous dans
cette prise en charge difficile et exigeante.

Laréunion de Lyons'est déroulée dansles meilleures conditions possibles grace
ala participation active de tous, a I'aide constante de I’ARS, a I'accueil et au
soutien d’ Emmanuel Broussolle, ChristopheVial et NadiaVandenbergh. Qu’ils
en soient tous remerciés. Je tiens également a remercier Michelle Fusselier,
Pierre Clavelou, Véronique Danel-Brunaud et Jean-Christophe Antoine pour
leurs commentaires.

Vincent Meininger

Neurologies ¢ Coordination des centres SLA » Cahier 1




Lareconnaissance en 2004 par laDHOS de 17 centres de référence dans la prise en charge
des patients atteints de SLA a permis de développer lU'organisation des soins pour les
patients atteints de cette affection. Cette reconnaissance s’estaccompagnée de la créa-
tion d’'une coordination nationale destinée a harmoniser les pratiques de prise en
charge tout en respectant les particularités de chaque centre.  Vincent Meininger (Paris)

lasuite des deuxréunions de coordination natio-

nale des centres SLA (Limoges, 2004 ; Lyon 2005),

il est possible de dresser les grandes lignes de la
stratégie dela prise en charge d'un patient SLA auseind'un
centre expert. Ce texte se veut un document de synthese
des éléments communs et consensuels de la prise en
charge.
Lasclérose latéraleamyotrophique est une maladie multi-
factorielle, évolutive, dont!’expression clinique peut étre
diverse. Quelle que soit la forme clinique de la maladie,
il existe toujours au cours de I'évolution des handicaps
moteurs, nutritionnels et respiratoires qui font la singu-
larité de sa prise en charge. Ces handicaps doivent faire
I'objet d’'un suivi régulier et attentif.
La prise en charge du patient doit étre globale, ce qui
nécessite plusieurs intervenants et impose leur coordi-
nation. C’estla base de 'approche multidisciplinaire de
la prise en charge dont une étude récente a montré I'im-
pactsurla durée de vie (Traynor et al., 2003).
Cette modalité de prise en charge se fait, au mieux, lors
des consultations multidisciplinaires faisant appel a des
intervenants multiples médicaux, paramédicaux, sociaux
et associatifs. Ces consultations permettent d’évaluer la
situation aun momentdonné del’évolution et de proposer
les stratégies les mieux adaptées a court, moyen et long
termes.
Toutefois, la cohésion del'approche multidisciplinaire néces-
site un “chef d’orchestre” qui ne peut étre que le neuro-
logue qui recoit le patient la premiére fois, qui établit et
annonce définitivementle diagnostic, et quireste le réfé-
rent a chacune des étapes décisionnelles.
Le fait que des intervenants multiples soient indispensables,
tant pour le bilan que pour la prise en charge au domi-
cile, implique obligatoirementlanotion d'une tragabilité
del'information. Quel que soitle mode adopté actuelle-
ment, il est clair quelanotion d’'un dossier partagé estun
des éléments majeurs de I'objectivité de I'information
transmise. Le malade, avec sa famille, sont les acteurs
essentiels de cette prise en charge. Ils sont partie pre-
nante des décisions prises avecl’équipe soignante. Tous
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les acteurs de la prise en charge, soignés et soignants,
doiventdoncétre associés pleinementau processus d’in-
formation. Cette conceptionimportante a conduitaréa-
liser dans un certain nombre de centres un “dossier
patient” remis au maladelors dela premiere consultation.
Cedossier est évolutif, enrichi a chaque consultation des
éléments nouveaux importants dans la prise en charge.
Son but est double : permettre au malade et a sa famille
demieuxassimilerles propos tenuslors des consultations
etservir de document de liaison entre le centre et les dif-
férents intervenants extérieurs.

Les associations de malades sont les représentants des
malades danslacité etdanslesysteme desanté. Leur inté-
gration complete dansle processus de prise en charge est
le garant de la confiance qui s’établit entre le malade et
sa famille d'une part et les acteurs du soin d’autre part.
Laestlerole clé joué parlesbénévoles de santé mis en place
par 'ARS au sein des centres et a proximité du domicile
des patients.

Laconsultation de certitude diagnostique estle moment
fortdelaprise en charge. C’est durant ce moment que s’ef-
fectue 'annonce définitive du diagnostic. Ce moment
est capital caril va permettre que s'établisse la confiance
entre soigné et soignants, ce qui conditionne toute la
qualité de la prise en charge future. Lannonce se fera
lorsque le diagnostic sera définitivement établi, notam-
ment par un examen EMG de bonne qualité affirmant]'at-
teinte motoneuronale.

L'annonce du diagnostic
Elle estinfluencée parla personnalité de celui qui annonce
lediagnostic et de celui quiregoit cette information. Il est
doncessentiel que’annonce soit faite parle neurologue
responsable du patient. Celui-ci peut étre seul ou assisté
d’'unouplusieurs membres del’équipe soignante. Afin de
permettre une meilleure compréhension et une meilleure

“diffusion” del'information dansle cercle des accompa-
gnants etaidants, il est souhaitable que le malade soit accom-
pagné de I'un de ses proches. Toutefois, le malade doit
rester I'interlocuteur privilégié de ce message.

Le cadre del’annonce dudiagnostic estimportant. Il faut
dutempset, si possible, un endroit calme, accueillant, confi-
dentiel. Quel que soitle lieu de I'annonce, il semble que
lematin etle début de semaine soient des moments adaptés
permettantau patient de pouvoir poser d’autres questions,
s'il le souhaite, et de ne pas rester trop longtemps face a
ses angoisses ou interrogations.

Le contenu de 'annonce dépend du parcours initial du
malade etde sa personnalité. Un certain nombre de points
sont cependant abordés systématiquement :

*le nom de la maladie, ses synonymes ;

* son évolution chronique;

e ’absence de récupération ;

I’absence de traitement curatif, mais1'existence d"un trai-
tement permettant de ralentir1'évolution ;

l'existence d'une prise en charge pluridisciplinaire et, a
travers celle-ci, lanécessité d'une surveillance respiratoire
etnutritionnelle ;

*le mécanisme de la maladie ;

*I'ouvertureades questions, soitimmeédiates, soit différées.

Cependant, les informations données seront adaptées a
la demande du patient. Il est important de ne pas cher-
cher a trop anticiper inutilement. La notion d'un docu-
ment “deréflexion” disponible pourle malade et sa famille
est un élément important pour le futur. Un document
écrit (dossier patient, courrier, plaquette informative ou
trace écrite donnant le nom de la maladie, coordonnées
du centre SLA) peut étre remis au patient.

Les intervenants dans lannonce

Plusieurs intervenants ontunrdle ajouer dans ce moment
fort. Le psychologue a un role plus particulier, ainsi que
I'infirmier.

Le psychologue a une place a tenir dans le processus
d’élaboration enrespectant les regles de 'approche non
directive et en faisant preuve d'une grande souplesse
danslaconduite del’entretien initial et des entretiens ulté-
rieurs. Il va contribuer a identifier le fonctionnement
intrapsychique du sujet, ses modes de défenses, ses
angoisses et, pour ce faire, le climat doit étre propice aune
mise en mots. Le psychologue doit ainsi garantir une
écoute professionnelle touten facilitantl’émergence des
processus de pensée. Au cours del'entretien initial, diverses
questions posées au patient permettront de mieux com-
prendre comment il percoit et vit la maladie.

Parmi les intervenants, le recours au bénévole de santé
n’est pas encore laregle, surtout a ce stade de la relation
entre le malade et les soignants. Il pourra se faire selon le
souhait du patient et de sa famille ou lors d'une consul-

tation multidisciplinaire de suivi. Linformation de sa
présence seradonnée oralement au patient. Dansle cadre
desesinterventions, le bénévole doitrespecterlesregles
de sa fonction qui sont essentiellement le respect des
autres, lerespectdu patient, dans ses convictions etdans
son désir de savoir, et également le respect des soignants
dans leurs actions. Il est important qu'il puisse mesurer
I'ampleur delaquéte d'information parune appréciation
de ce que le malade sait déja sur sa maladie. Lapproche
globale et citoyenne du patient est la caractéristique de
I'action des bénévoles, et en fait un complément indis-
pensable dans la pratique multidisciplinaire.
D’autresintervenants peuventaussiavoir unroéleimpor-
tant. En effet, lors de 'annonce du diagnostic, le patient
estsouventinquiet pourlui-méme etsafamille. Les inter-
ventions de soutien ont pour but d’apaiser le patient, de
I'écouter parler desonvécudelamaladie, del’amenervers
une image de lui-méme plus positive. Elles cherchent a
soulager le patient en réduisant son anxiété, sa peur, sa
culpabilité et/ou celle de sa famille.

Quel que soitl'intervenant, unerelation de confiance est
amettre rapidement en place pour rassurer le patient et
assurer une bonne prise en charge ultérieure.

Le suivi d'un patient SLA est un suivi multidisciplinaire
appréciantles symptomes généraux delamaladie, et son
retentissement moteur, respiratoire et nutritionnel. Ce suivi
doit définir la ou les stratégies de soins les mieux adap-
tées au handicap et a ses conséquences.

La périodicité du suivi

LaSLA est une maladie dontles symptdmes etles handi-
caps sont évolutifs. Le suivi devra se faire a intervalles
réguliers. IIn'ya pas de périodicité idéale. Elle dépend beau-
coup durythme évolutif. Sile délai habituel esten moyenne
de trois mois, il pourra étre raccourci dans les formes
rapides, ou allongé dans les formes lentes ou stables.

La consultation estassurée parle neurologue etles autres
intervenants médicaux et paramédicaux. La présence de
touslesintervenants de fagon systématique n’est pas tota-
lementjustifiée, mais elle est recommandée. Quelles que
soientles personnes présentes, le neurologue devras'étre
assurédel’évaluation clinique des trois parametres majeurs
de la maladie : moteur, nutritionnel, respiratoire.

Les éléments du suivi
et le dossier de suivi au centre
Chaque centre doit disposer d'un dossier, informatisé ou
non, colligeant les données au fur et a mesure de I'évo-
lution delamaladie, afin de disposer d’échelles objectives
del’aggravation du patient. Il estimportant pour chaque
centre de préciser les éléments pouvant étre partagés

Neurologies * Coordination des centres SLA » Cahier 1



entre les différents professionnels amenés a intervenir
aupres du patient.

Lesbases de ce dossier sontles données démographiques,
notammentl’age du patient, son sexe, le lieu etla date de
début, son poidsinitial et sa taille, ainsi que ses antécédents.
Pour le lieu et la date de début, il faudra tenir compte du
premier territoire atteint par une perte de force musculaire
etnon par un symptome de type crampe, fasciculations.

Les éléments indispensables du suivi
Certains éléments de recueil sont indispensables et ser-
virontaévaluer cliniquementles trois parametres delamala-
die. Ils seront recueillis par le neurologue du centre et
serontle plus souvent complétés parles autres intervenants.
Cesont:
* les parameétres fonctionnels et moteurs évalués par
I’échelle ALSFRS-R (révisée) ;
les parametres nutritionnels évalués parle poids, 'IMC,
I’évaluation des troubles de la déglutition (etlanatureres-
piratoire ou digestive du trouble), I'état salivaire (hyper
ouhyposialorrhée), lecomportementalimentaire, I'éva-
luation du transit intestinal ;
* les parametres respiratoires par I'évaluation de la dys-
pnée, la dysomnie et ses conséquences diurnes, et1’en-
combrement des voies aériennes ;
« enfin, une échelle BREF servira a évaluer la possibilité
destroubles cognitifs delasérie frontale qui seront essen-
tiels a connaitre dans les prises décisionnelles futures.

Les autres éléments du suivi
Touslesautres éléments d’évaluation sontimportants. Le
recueil se fera par]'un oul’autre des membres du centre.
Chaquetype d'intervenants pourradisposer d'échelles de
recueil spécifiques. Un certain nombre de points semble
essentiel a recueillir. Toutefois, la nécessité de leur éva-
luation reste a déterminer par chaque évaluateur.

Lévaluation de 'atteinte motrice des membres com-
prendra:

*une évaluation musculaire simple par fonction (et non
parmuscle) des membres, du cou et sipossible du tronc;
eune évaluation delaspasticité et de son retentissement,
dela douleur (EVA), des amplitudes articulaires ;

* un bilan d’autonomie, des déplacements (marche et
transferts), de ’atteinte fonctionnelle ;

e une enquéte sur I’environnement, son adaptation, son
adaptabilité.

Lévaluation de l'atteinte motrice bulbaire compren-
dra:

eunbilandelamotricité bucco-pharyngo-laryngée ana-
lytique et dynamique ;

¢ un bilan de la déglutition et de la salivation ;

eun bilan dela parole, de la voix et de la communication
verbale et non verbale, et au besoin du langage.
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Lévaluation nutritionnelle s’attachera aux modifica-
tions digestives en général. Elle comprendra :
euneappréciation quantitative et qualitative des apports
avec une enquéte alimentaire sur trois jours (dont un
jour de week-end) et une mesure del’albuminémie etdu
ionogramme sanguin ;

¢ une évaluation de la perte de poids avec au minimum
une mesure de'TMC (enkg/m?), en prenant garde de ne
tenir compte que du poids mesuré et dela taille mesurée
(si besoin par la mesure talon-genou) ;

e une évaluation de la durée des repas;

eune évaluation des troubles du transit et del’hydratation.

Lévaluationrespiratoire s'attacheraasuivrel’évolution
par une mesure trimestrielle de la gazométrie et de dif-
férents parametres (CVF et CVL, PiMax et PeMax, SNIB, DEP
ala toux), complétés par une oxymétrie nocturne.

Le bilan social complétera les différents éléments du
dossier. Il s’assurera :

« de la situation familiale, professionnelle, financiere et
del’environnement;

e del’établissement d’'un plan social, avec notamment
des relais possibles avec les services sociaux, les pres-
tataires, les administrations, des aides a domicile et des
démarches aupres des organismes (COTOREP, CPAM,
Conseils généraux) ;

* de la mise en place et du suivi des dossiers sociaux.

Le suivi, le role et Uobjectif des intervenants
Chaque intervenant, médical et paramédical, aura pour
objectif :

o d’établirle bilan, qui devra étre synthétique, et préciser
les points importants a surveiller, ainsi que les éléments
positifs ou négatifs de la prise en charge ;

« de vérifier 'adéquation entre ses recommandations et
la prise en charge extérieure ;

« et de transmettre sous forme claire et intelligible ses
conclusions etses recommandations adaptées alasitua-
tion du malade au moment de la visite. Un contact télé-
phonique direct serasouvent utile pour s'assurer aussi du
degré de motivation de I'intervenant extérieur.

Linformation
Linformation donnée au patient, a son entourage et aux
intervenants extérieurs, matérialisée entre autres par le
dossier patient, estun des temps forts dela prise en charge.

Les régles a respecter pour informer
Des points fondamentaux sont a respecter, notamment
lajustesse etla cohérence del'information afin de moduler
ou de corriger les informations obtenues par d’autres
biais (entourage, Internet). Ce travail d'information doit
étrefaitle plus en détail possible, ce quijustifie uneréelle
disponibilité aupres du patient. Par sa multidisciplinarité

etparsonaction de coordination, le personnel du centre
doit avoir la compétence nécessaire pour diffuser I'in-
formation. Il doit également aider le patient a bien la
comprendre et a s’adapter a laréalité qu’elle représente
(rapidité deladisponibilité, multidisciplinarité, aide psy-
chologique et sociale). La formation continue des pro-
fessionnels et desbénévoles de santé intervenantdansles
centres est indispensable.

La question des troubles cognitifs

et la personne de confiance

Un des éléments importants dans la compréhension de
I'information et dans la possibilité pour le patient d’in-
tervenir dansles processus décisionnels est1'existence ou
non de troubles cognitifs. Il est important, des le début
dusuiviettoutaulongde celui-ci, d’apprécier’existence
de ces troubles cognitifs. En cas de doute ou d’évidence,
il est recommandé de recourir a 'aide d'un neuropsy-
chologue afin d’affiner I'évaluation et de confirmer la
réalité et I'intensité des troubles. Lorsque les troubles
cognitifs sont confirmés, il estimportant d’en discuter avec
lafamille et avec le patient, d’en avertir les intervenants
de I’équipe et extérieurs. Enfin, ces patients exigent que
I'ondésignele plus totpossiblelapersonne de confiance,
méme si cette désignation doit se faire pour tous les
patients.

Le projet thérapeutique

Un point fondamental est celui du support écrit du projet
thérapeutique, de son évaluation et de son évolution. Ce
support écrit et 'information qu'il contient doivent étre
régulierement mis ajour. Il est transmis et accessible a tout
soignant médical et paramédical intervenant dans la
prise en charge du patient a ’hopital ou au domicile. Le
malade devra étre aussi le destinataire du support écrit
de ce projet thérapeutique.

Role spécifique de certains intervenants
dans Uinformation
Durant le processus d’approche multidisciplinaire, le
recours aubénévole de santé du centre estrecommandé.
Ilinterviendracomme complément dansle rapport de syn-
thése et orientera vers le bénévole de proximité afin que
s’organiselerelais aupres du patientet de son entourage.

Deuxautres intervenants ontaussi une place spécifique.
* Le psychologue qui permettra d’apprécier 'accompa-
gnementetlesoutien dela personne malade,I'écoute atten-
tive del’entourage et son soutien sinécessaire etle repé-
rage des troubles cognitifs en vue d'une évaluation parun
neuropsychologue. Il est tres souhaitable que chaque
centre soit pourvu au minimum d’un psychologue et si
possible d'un neuropsychologue.

¢ Lapsychomotricienne qui propose une prise en charge
davantage orientée surle corps, visant a permettre unréin-

vestissement corporel, un apaisement et une restauration
de l'image du corps par le biais de massages de détente,
relaxation.

Auterme des consultations de suivi, le malade disposera
d’un guide de suivi, des ordonnances nécessaires, des
documents sociaux indispensables, d'une adresse de
bénévole de proximité, des contacts téléphoniques en
cas d’urgence, d’'un prochain rendez-vous.

Pour permettre une meilleure efficacité du suivi, il semble
important:

o d’établir une fiche par patient comportant les coor-
données de tous les soignants du domicile, des associa-
tions tierce personnes; cesrenseignements sont également
notés dans la fiche du patient établie par le bénévole de
santé;

e d’écrire atousles soignants (apres accord du patient) pour
donner les coordonnées hospitalieres du référent qu'ils
peuventjoindre si question ou probleme (nom, numéro
de téléphone, mail, et éventuellement créneau horaire,
numéro d’'urgence a contacter en cas de probleme aigu) ;
« de faire une fiche de situation sociale pour faire le point
régulierement sur les différentes demandes ;

¢ de mettre en place une fiche de liaison ville-hopital,
hopital-ville, qui accompagne le patientlors de ses venues
al’hopital.

Ilestimportant que le patient et son entourage puissent
identifier clairementles interlocuteurs, notamment lors
des contacts téléphoniques. Lafréquence durecoursala
secrétaire du centrelors des contacts avecle centreimpose
lanécessité d'une formation spécifique destinée a mieux
répondre aux attentes des interlocuteurs.

Pour les soignants, il est indispensable de prévoir des
formations multidisciplinaires, ciblées, en tenantcompte
des attentes des soignants.

Le suivirégulier par!’équipe multidisciplinaire du centre
va permettre de prévoir les temps forts de I'évolution de
la maladie afin de leur apporter une réponse adaptée.

Le déséquilibre nutritionnel,
la gastrostomie
Laprise en charge des déséquilibres nutritionnels sera faite
desle débutdu suivi, maislerecours ades conseils nutri-
tionnels sera adapté en fonction de ce suivi et dépendra
dela perte de poids et des troubles de la déglutition.

Les conseils diététiques

Dés que possible, il faudra donner des conseils diété-
tiques tant qualitatifs que quantitatifs, en tenant compte
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desbesoins caloriques, des gotits du patient et des néces-
sités de modification de la texture des aliments. Il faudra
bien évaluerles possibilités d'intervention d"un prestataire
de service pour la distribution des produits.

La gastrostomie
Aborder cette information n’est pas aisé enraison del’ab-
senceacejourdétudes consensuelles mettanten évidence
I'intérét médical de cette indication. Elle doit étre déci-
dée de fagon multidisciplinaire méme sile neurologue reste
toujours un des intervenants déterminants dans la déci-
sion de proposition.

Les criteres de décision de proposition retenus sont :

e les troubles de la déglutition et les fausses-routes ;

e la perte de poids de plus de 10 % de la masse grasse en
6 mois (ou5 % en 1 mois).

Le temps d’explication de ce geste peut étre aidé par un
support écrit ou visuel (DVD). Linformation doit porter
égalementsurles autres modalités d’hydratation (perfu-
sion sous-cutanée) et d’alimentation (sonde naso-gastrique).
Ilestnécessaire de préciser que lasonde peut rester défi-
nitivement en place mais peut également étre 6tée.

Les modalités de la gastrostomie (percutanée, chirurgi-
cale, radiologique) sont déterminées par les conditions
locales de chaque centre.

En cas de troubles cognitifs, la décision tiendra compte
del’étatdu patientetelle sera clairementdiscutée, d’abord
enéquipe puisavecla personne de confiance etenfin avec
lafamille. Toutefois, notre expertise éthique ne recommande
actuellementla pose de ce mode d’alimentation chezles
patients déments.

Lalimentation entérale

Elle estessentiellement adaptée en fonction du poids, bien
que d’autres éléments décisionnels soient probablement
importants, comme la composition corporelle oulatolé-
rance digestive. Léducation de la nutrition entérale a
domicile doit toujours étre faite, mais les modalités et le
lieu d’éducation doivent étre adaptés en fonction des
structures locales existantes pour chaque centre.

Le déséquilibre ventilatoire, la ventilation
non invasive (VNI)
Les particularités del'atteinte respiratoire sontabordées
avec le patient s'il présente des signes cliniques et/ou
paracliniques en faveur d'une atteinte respiratoire, ou
s’il y a des questionnements de la part du patient a ce
sujet.

Les critéres de ventilation
Les criteres retenus par le groupe SLA de la SPLF dépen-
dentessentiellement des symptomes, des EFR, delagazo-
métrie et de 'oxymétrie nocturne, ce qui souligne I'im-
portance d'un suivi régulier de ces parametres.
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Information sur la VNI
Linformation donnée au patient et a sa famille porte
d’abord sur les objectifs de ces assistances, leurs exi-
gences, leurs avantages, leurs effets indésirables et leurs
limites. Le temps d’explication de ces gestes pourra étre
aidé par un support écrit ou visuel (DVD).
Le consentement du patient a sa mise en place doit étre
éclairé par I'explication de son indication (améliorerla qua-
lité dusommeil, diminuer’hypersomnie diurne etamé-
liorerI'état général). Le patient doit en connaitre les limites
et notamment son caractere palliatif (n"'empéche pas la
poursuite de la dégradation de la fonction respiratoire).
Parailleurs, elle peut nécessiter la présence quotidienne
d’une tierce personne et peut ne pas étre tolérée méme
apres un ou plusieurs essais.
En cas de troubles cognitifs, il semble préférable d’éviter
de recourir alaVNI.

Fin de vie ou trachéotomie

Mise en place et modalités de la discussion
Cette discussion fait intervenir une information délicate
etspécifique ala SLA : le patient et sa famille se trouvent
dans le choix de vivre ou de ne pas vivre dans un état de
dépendance totale da a la ventilation mécanique et a
I’aggravation progressive de son handicap moteur. Le
maintien dans cet état peut se prolonger pendant des
années entravant et parfoisempéchanttoutes possibilités
de communication.
En effet, la ventilation invasive ne doit pas étre envisagée
comme la seule réponse a la détresse respiratoire aigué.
Elle ne peuts’intégrer que dans un projet de vie, personnel
etfamilial, otlle déces naturel est différé parune assistance
technique totale de durée indéterminée. C'estlaraison pour
laquellele choixd'une assistance respiratoire définitive doit
s’appuyer, entre autres, sur I'engagement d'une collabo-
ration familiale totale et along terme.
Certaines incertitudes demeurent sur la nécessité d'une
généralisation a tous les patients de cette discussion. En
effet, les décisions a prendre dépendent des conditions spé-
cifiques, notamment dela présence ou del’absence de retour
possible audomicile, dela présence de troubles cognitifs,
de I'existence d’affections graves chez le conjoint, sus-
ceptibles de conduire a son déces avant celui du patient.
Lentretien initial releve d’abord de la responsabilité du
neurologue coordinateur. Iln'ya pas de momentidéal pour
mettre en place cette discussion. Elle doit tenir compte
dumalade et de son entourage. Il s’agit d'un processus évo-
lutif et les souhaits du patient ne sont jamais définitive-
ment acquis.
Pourladécision finale, le neurologue coordonnateurs’ap-
puierasur les discussions avec la personne de confiance
etlafamille pour éclairer son jugement, et surl'équipe soi-
gnante afin de juger completement des parametres de fai-
sabilité médicaux, familiaux, sociaux et éthiques.

Toutefois, la décision finale lui revient et il devra favoriser,
en cas de refus de survie assistée, la transmission du testa-
ment de vie aux proches et aux médecins du patient, des
urgences etduSAMU. Sile patient, enaccord avecsafamille,
souhaite uneventilation invasive apres une information com-
pleteettoutmoyen d’éclairerleur décision, latrachéotomie
sera réalisée au mieux avant la survenue d’'une détresse
respiratoire aigué afin d’éviter toute souffrance.

Cette décision s'integre dans le cadre juridique récent
(loi du4 mars 2002, relative aux droits des malades et ala
qualité dusysteme de santé, loi du9Juin 1999 visant a garan-
tirledroital’acces auxsoins palliatifs, loi du 23 avril 2005
relative aux droits des malades et a la fin de vie, le refus
de I’acharnement thérapeutique et la réversibilité des
techniques de suppléance vitale).

Information sur la trachéotomie
Dans!’optique du choixd'une trachéotomie, les éléments
indispensables d’information sont :
e Lefaitquele patientestrelié a terme24h/24 aunappareil
deventilation. Les déplacements seront par conséquent
difficiles, puis impossibles, ce qui impose une présence

constante au domicile avec un entourage compétent
pour la prise en charge.

e Lefaitquelatrachéotomie n’empécherapasl’évolution
del’état neurologique vers une tétraplégie, la perte dela
parole, la perte de la déglutition. In fine, la communica-
tion s’effectuera par les mouvements oculaires avec une
possibilité de maintien dans cet état pendant des années
(jusqu'a 20 ans).

« Enfin, il est essentiel de préciser quele patient devra avoir
une présence humaine permanente aupres de lui.

Information sur la non trachéotomie

Le traitement sera orienté vers une prise en charge pal-
liative en cas de nécessité. Lintroduction des soins pal-
liatifs dans cette période de fin de vie releve également de
I'annonce éthique. Il faut toujours expliquer au patient
et al’entourage les raisons et les objectifs des prescrip-
tions médicamenteuses.

Lacoordination etle travail en réseau sontindispensables
afin d’assurer au malade et a sa famille une sécurité dans
la continuité et 'adaptation permanente des soins pos-
sibles et nécessaires, aux besoins du patient.

Neurologies ¢ Coordination des centres SLA » Cahier 1



«Lemédecin doitala personne qu’ilexamine, qu’il soigne, qu’il conseille une information
loyale, claire et appropriée sur son état, les investigations et les soins qu’il lui propose. »
(Code de déontologie médicale), loi du 4 mars 2002.

Lannonce du diagnostic est une étape essentielle dans la prise en charge des patients
atteints de sclérose latérale amyotrophique. Elle est déterminante dans l'établissement
delarelationde confiance médecin-malade nécessaire au bon suivide ces patients. Elle
est influencée par de nombreux facteurs dont la personnalité des soignants et du

patient.

Cette syntheése est le résultat d’un travail préliminaire
portantsurun audit des pratiques des neurologues dans
treize centres. Cesréponses ont permis d’analyser les pra-
tiques et de servir de base de réflexion.

Il n’existe pas de méthodes standardisées d’annonce du
diagnostic. Beaucoup de neurologues ont souligné les
dangers de procédures trop systématiques.

Le plus souvent, 'annonce se fait en plusieurs étapes. Une
préparation est souvent faite lors du bilan réalisé pour éta-
blir le diagnostic. Lors de chaque consultation, une infor-
mationloyale, honnéte et compréhensible estapportéeen
essayant de respecter le cheminement du patient. Pour
cela, leneurologue guide son annonce en tentant de savoir
ce que sait déja le patient. Il doit étre a1'écoute en captant
les messages verbaux et non verbaux. Il s'attache a déter-
miner le niveau d'information souhaitée par le patient en
I'encourageant a poser des questions. Les informations
délivrées au patient doivent étre communiquées auxdifférents
professionnels de santé impliqués dans sa prise en charge.

Des informations sont données de fagcon constante au
patient:

¢ le nom de la maladie, ses synonymes, et son caractere
dégénératif ;

 son évolution chronique ;

¢]'absence de traitement curatif, maisI'existence d'un trai-
tement permettant de ralentir I'évolution, le rilutek qui
ne permet pas de récupérer la force musculaire perdue ;
«I'existence d'une prise en charge spécifique pluridisci-
plinaire ;

elavariabilitéinterindividuelle de!'expression dela mala-
die et de son pronostic;

« la possibilité d’une atteinte respiratoire et la nécessité
d’une surveillance.
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Il convientde:

e ne pas laisser de questions sans réponse ;

*ne pas donnerun pronosticindividuel fonctionnel et vital
précis comme par exemple : « vous avez 6 mois d’espé-
rance de vie ».

Cependant, cesréponses sontadaptées alademande du
patient. Il est important de pondérer I’annonce par des
éléments positifs :

¢ soutenir le patient ;

e I'informer de I'existence d’une recherche active sur la
pathologie;

souligner]’absence de troubles sensitifs et vésico-sphinc-
tériens, de démence.

1l est préférable que I’annonce soit faite par le neuro-
logue au patient seul ou accompagné de I'un de ses
proches. Le neurologue peut étre seul lors de I'annonce
du diagnostic ou assisté d'un des membres del’équipe
soignante.

Le cadre de 'annonce du diagnostic est différent suivant
les centres. Elle se fait le plus souvent lors d'une consul-
tation ou en hospitalisation au décours du bilan. Néanmoins,
ilestessentiel de prendre son temps, d’étre dans un endroit
calme, accueillant, confidentiel. Dufait de ces impératifs,
le matin et le début de semaine semblent des moments
préférables qui permettentau patient de pouvoir poser d’autres
questions s’il le souhaite et de ne pas rester trop long-
temps face a ses angoisses ou interrogations.

Un document écrit (dossier patient, courrier, plaquette
informative ou papier plusinformel surlequel estnotéle
nomdelapathologie, les coordonnées du centre) peut étre
remis au patient.

Une information peut étre donnée sur les associations de
patients : de fagon orale ou par le biais d’affiches dans la
salle d’attente, de plaquettes. Une rencontre est proposée

al’occasion des prochaines consultations multidisciplinaires.
Au décours de I'annonce du diagnostic, un rendez-vous
de consultation ou d’hospitalisation proche est proposé
au patient : en moyenne au bout d'un mois. On propose
au patient d’étre vu dans 'intervalle s'il le souhaite.
Ilsembleimportant quele psychologue puisse étre impli-
quédans’annonce dudiagnostic. Le patient doit étre informé
de facon orale ou écrite dela possibilité de rencontrer un
psychologue s'il le souhaite. Quel que soit le niveau d’'in-
tervention du psychologue dans!’annonce dudiagnostic,
sonroles'inscritdans unaccompagnement du patient dans
sa globalité et ce tout au long de son évolution.

Constat actuel

Depuis quelques mois, il est anoter une importante évo-
lution concernant I'accompagnement des patients et
familles au sein des centres SLA, la plupart des psycho-
logues recrutés inaugurant des postes jusque-la inexis-
tants. A ce jour, parmi les dix sept centres en place, qua-
torze d’entre euxau moins sont désormais pourvus de postes
de psychologue. Il est souhaitable que chaque centre soit
pourvu d'un psychologue. Toutefois, il est tout aussi dif-
ficile et complexeici, d’identifier une pratique commune
achaque centre, d'une part du fait dela variabilité des temps
d’occupation de chacun des postes (temps pleins vs temps
partiel) et, d’autre part, en raison de 'hétérogénéité des
organisations spécifiques de chacun des centres. C’est pour-
quoi, pouvoir identifier des fonctionnements communs
tout en reconnaissant 'intérét des particularités inhé-
rentes a chaque centre est I’objectif princeps de notre
groupe de travail de psychologues.

Description de U'approche psychologique

Le positionnement particulier du psychologue réside
probablement dans sonapproche non directive, visant
alaisser au patientlibre cours au processus d’élabora-
tion. Nous insistons donc sur!'importance d'une grande
souplesse dans la conduite des entretiens cliniques et
surle fait qu'une approche systématisée pourrait nous
induire en erreur dans la prise en charge des patients.
Le psychologue doit pouvoir identifier le fonctionne-
ment intrapsychique du sujet, ses modes de défenses,
sesangoisses et, pour ce faire, le climat doit étre propice
aune mise en mots. Le psychologue doit ainsi garantir
une écoute professionnelle tout en facilitant 'émer-
gence des processus de pensée. Enaucun cas un entre-
tien directifne peut contribuer a ce type d’élaboration.
Cette démarche est indispensable dans la perspective
d’une relation thérapeutique et dans ce contexte, le
psychologue a un triple objectif :

e accompagner et soutenir le malade qui perd confiance

enlui, se sent dévalorisé, humilié, diminué parrapporta
ce qu'il étaitavant et par rapport aux autres, tout au long
deI’évolution de la pathologie ;

o étre attentif et aI’écoute de l'entourage aupres duquel
il peut s’avérer nécessaire d’étendre la prise en charge ;
e écouterles différents membres del'équipe dansleur vécu
quotidien etrépondre aleur demande d’aide grace a des
échanges réguliers.

Les outils d’évaluation
Au cours de I'entretien initial, diverses questions sont
posées au patient pour constituer son anamnese, afinde
mieux comprendre la fagon dont il percoit et vitla mala-
die, ainsi que son entourage. Cette premiére rencontre est
I'occasion d’appréhender I'équilibre psychologique du
patient, mais aussi des proches. Le repérage d’éventuels
troubles cognitifs nécessite l'intervention et I'orienta-
tion vers le neuropsychologue.
Ce cadre permettra de proposer unsuivi au patient, dans
lequelles mémes parameétres serontrégulierement rééva-
lués. Le psychologue dispose d'un certain nombre d’ou-
tils dontil fera usage selon ses constatations cliniques. Parmi
les outils de référence utilisés :
eles échelles de dépression quiévaluentl’équilibre thymique
du patient : échelles de Beck et d’' Hamilton, MADRS, GDS;;
* les tests projectifs, lesquels répondent a une approche
psycho-dynamique : TAT, Rorschach ;
¢ les échelles d’évaluation globale du fonctionnement
cognitif: MMSE, MDRS, BEC notamment ;
« les tests cognitifs plus spécifiques : Grober et Buschke,
Trail Making Test, Empans, Horloge, Fluence verbale. .. per-
mettant d’'objectiver d’éventuels troubles des fonctions
supérieures, en réalisant une évaluation neuropsychologique
fonction par fonction (fonctions instrumentales : lan-
gage, praxies, gnosies ; fonctionnement intellectuel et
mnésique, fonctions exécutives : contréle inhibiteur, pla-
nification, flexibilité mentale, attention-concentration).

Les autres problématiques, quand elles sont repérées,
peuvent faire 'objet d’orientation en vue d’'un accom-
pagnement psychothérapique d’obédience théorique
diverse adaptée a la demande du patient.

Ici, 'objectif principal estbien de contribuer au maintien
delavie psychique des patients et de leur entourage, afin
de promouvoir I'autonomie de la personnalité. Face a
I’évolution dela pathologie, le psychologue doit pouvoir
répondre aux diverses demandes d’aides et aux ques-
tionnements individuels. Cette évolution constitue a elle
seule autant de situations de transition quiimpliquentdes
questionnements etla mise en place de processus adap-
tatifs. En d’autres termes, il s’agit de prendre en compte
le vécu delamaladie parla personne et son entourage et
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lesaides existantes ou potentielles, tantsurle plan humain
que matériel, afin de réajuster en permanence les solu-
tions qui étaient au départ envisagées.

Cette rencontre entre le psychologue, le patient et ses
proches, doit pouvoir contribuer a I'adaptation au cas
par cas d'une prise en charge globale.
Quantauxindications psychomotrices, ellesrenvoientaune
autre facette de I'accompagnement du patient et doivent
pouvoir étre proposées au méme titre que les autres théra-
peutiques carelles peuvent étre particulierement efficaces
aupres des patients douloureux, anxieux et dépressifs.

e Prise en charge au sein des centres SLA

Le psychomotricien propose une prise en charge davan-
tage orientée sur le corps visant a permettre un réinves-
tissement corporel, un apaisement et unerestauration de
I'image du corps parlebiais de massages de détente etde
relaxation. Il apparait tout a faitindiqué de développer!'in-
vestissement des psychomotriciens dans I’accompa-
gnementdu patientenidentifiantnotammentunréseau
de professionnels compétents.

Enfin, la mise en place de groupe de parole destiné aux
soignants, animé par un psychologue extérieur au centre,
serait souhaitable. ]

« Jean-Christophe Antoine
(Saint-Etienne)

* Marie-Christine Arne-Bes (Toulouse)

* Valérie Batel (Clermont-Ferrand)

« Carole Belingher (Marseille)

« Francoise Bonhour (Lyon)

= Héléne Brocgq (Nice)

* Marianne Bruno (Nice)

« Laurence Carluer (Caen)

« Philippe Couratier (Limoges)

« Véronique Danel-Brunaud (Lille)

* Isabelle Desormeaux (Tours)

« Bernard Farouze (Limoges)

« Laurence Francoise (Paris)

* Thierry Gandon (Caen)

« Christelle Giry (Caen)

» Anny Graule-Petot (Dijon)

* Nathalie Guy (Clermont-Ferrand)

= Dominique Henry-Faure (Paris)

* Marie-Claire Houis (Paris)

« Laurence Laurier-Grymonprez (Lille)

« Cécile Leclercq (Colmar])

Atelier @

Annonce du diagnostic et psychologues

Responsables : Emmanuelle Salort (Bordeaux) et Sandra Roy (Montpellier)

* Marc Magnet (Lyon)

* Marie-Dorothée Mathon-Dazin
(Angers)

= Dominique Maugin (Angers)

« Cécile Maugras (Dijon)

 Marie-Frédérique Montier (Tours)

 Marie-Carmen Morel (Bron)

* Marie-Aline Moulart (Lille)

* Guillaume Nicolas (Angers)

* Paule Peltier (Gerzat)

* Vanessa Pibiri (Paris)

« Sophie Pittion (Nancy)

« Ginette Pouly (Saint-Etienne)

* Pierre-Francois Pradat (Paris)

« Stéphanie Prévot (Eysines)

= Anne Rous De Féneyrols (Toulouse)

« Valérie Roussel (Dijon)

« Francois Salachas (Paris)

= Marie-Héléne Soriani (Nice)

* Annie Verschuren (Marseille)

* Fausto Viader (Caen)

= Anne-Claire Viret (Limoges)
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Annonces, ethique
et soins palliatifs

Cet atelier développera surtout les questions autour des annonces au cours de la sclé-
rose latérale amyotrophique. Les questions éthiques feront lobjet d'un document de consen-

sus lors de la réunion de Tours en 2006.

LINFORMATION ET LE CONSENTEMENT
DU PATIENT AUX SOINS

Linformation du patient nous oblige a respecter le droit
du patient de savoir ou de ne pas savoir en l'occurrence
de recevoir une information qui peut étre vécue comme
violente (loi du4 mars 2002). Lécoute du patient est capi-
tale pouradapterl'information qu’onlui délivre. Il parait
indispensable de s’assurer de la bonne compréhension
del'information délivrée en questionnant et en faisant expri-
mer le patient, ce qu'il a pu comprendre (écoute et refor-
mulation). Pour informer I’entourage, il faut’accord du
patient. Il est important de recueillir le plus tot possible
le nom de la personne de confiance qu'il désigne.

En casd’incapacité confirmée du patienta choisir enrai-
son de troubles cognitifs majeurs, il est souhaitable que
I'entourage familial du malade pouvant témoigner de
sonvécu, participe al'information surles choix thérapeutiques
proposés parl’équipe médicale experte a quila décision
finale incombera.

Danslesannonces, on essaye de délivrer une information
alafois utile et supportable pour le patient. Les modali-
tés éthiques des annonces sont difficiles a systématiser,
chaque patient constitue un cas particulier etle soignant
n'estjamais neutre dans un échange singulier. Ladémarche
éthique est un moyen de respecter la dignité humaine et
collective. C’est une démarche rationnelle de réflexion autour
delaquestion: comment faire pour bien faire ou comment
faire pour faire le moins mal possible ? Le but est de par-
venir a créer et a maintenir avec la personne malade les
conditions d'unerelation de confiance qui estadaptée et
évolutive en fonction de I'environnement du patient.
Lobjectif est bien d’aider le malade & consentirounon a
élaborer un choix qui pour lui aura un sens. Ce consen-
tementdans un projet thérapeutique n’est jamais définitif
etnousrappelle son évolutivité. Aucun patient ne devrait
étre engagé ou maintenu dans un traitement de sup-
pléance technique de fonction vitale sans que cela ne
résulte d'un consentement éclairé de sa part. Pour lui
permettre de faire ce choix, une information intelligible
etcompétente sur samaladie, le pronostic présumé, le sens,
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les objectifs, les difficultés et les buts thérapeutiques
doivent lui étre fournis.

Lasclérose latérale amyotrophique est synonyme d’une
situation d’emblée palliative puisqu’elle confere a une suc-
cession de pertes permanentes de fonctions et de possibles.
Cette maladie oblige a une vigilance continue de tousles
partenaires dans une acuité du présent exacerbée. Les-
sentiel estréduitau quotidien, guidé en priorité parlanégo-
ciation des possibilités du domicile et de I'entourage du
patient. Lacollaboration avecles acteurs de santé de ville
est donc une évidente nécessité.

LE DOSSIER PATIENT

1l parait éthique d’élaborer un support écrit du projet thé-
rapeutique, de son évaluation et de son évolution. Le
malade devra étre aussi le destinataire du support écrit
de ce projet thérapeutique. Ce support écrit, quel qu'il
soit, répond a une nécessité d’harmonisation des pratiques
décisionnelles adaptées a I'évolution du malade. Lin-
formation qu'il contient doit étre régulierement mise a
jour etil est transmis, et accessible, a toutsoignantinter-
venant dans la prise en charge du patient a 'hdpital ou
au domicile.

LA GASTROSTOMIE

Aborder cette information n’est pasaisé enraison del’ab-
senceacejourd’études consensuelles mettant en évidence
I'intérét médical de cette indication. Léquipe médicale
doit juger par ailleurs de I'utilité de proposer ce geste
invasif de substitution non exclusive. En effet, laréflexion
éthique a cette indication est délicate dans 2 situations :
que faire dansle cadre d’'un patient SLA et dément et quel
est son intérét chez un patient avec atteinte respiratoire
évoluée ? Notre expertise actuelle nerecommande pasla
posede cemode d’alimentation chezles patients déments.
Le temps d’explication de ce geste, peut étre aidé par un
support écrit ou visuel (DVD). Linformation doit porter
égalementsurles autres modalités d’hydratation (perfu-
sionsous-cutanée) et d’alimentation (sonde naso-gastrique).

Ilestnécessaire de préciser que lasonde peutrester défi-
nitivement en place mais peut également étre 6tée.

CHOIX DE LASSISTANCE RESPIRATOIRE
ET CHOIX DE VIE

Les modalités d’assistance respiratoire doivent étre
expliquées au cours del’évolution des troubles respira-
toires ou en cas de questionnement du patientau cours
de sa prise en charge. L'information donnée au patient
etasafamille porte d’abord surles objectifs de ces assis-
tances, leurs exigences, leurs avantages, leurs effets
indésirables et leurs limites. Le temps d’explication de
ces gestes, pourrait étre aidé par un support écrit ou
visuel (DVD).

ILa ventilation non invasive (VNI)

Le consentement du patient a sa mise en place doit étre
éclairé parI'explication de son indication (améliorerla qua-
lité dusommeil, diminuer’hypersomnie diurne etamé-
liorer!'état général). Le patient doit en connaitre les limites
et notamment son caractere palliatif (n'empéche pas la
poursuite de la dégradation de la fonction respiratoire).
Parailleurs, elle peut nécessiterla présence quotidienne
d’une tierce personne et peut ne pas étre tolérée, méme
apres un ou plusieurs essais.

e Prise en charge au sein des centres SLA

iLatrachéotomie

La trachéotomie n’est pas la réponse adaptée et unique
aune détresse respiratoire.

Lepremier questionnementdel’équipe médicale estdejuger
del’obligation ounon de proposerachaque patientde pro-
longersavie oude différer son déces. Notre expertise médi-
calereconnait que choisir de trachéotomiser un patient seul
sans participation familiale adomicile n’est pas souhaitable
éthiquement et pratiquement, carlesinstitutions prenant
en charge ces patients sont rares. Le choix d'une trachéo-
tomie fait intervenir une information délicate, spécifique
danslecadredelaSLA:lepatientchoisitdevivreen dépen-
dance totale a la ventilation mécanique dans un cadre
d’aggravation progressive de son handicap moteur. Le
maintien dans cet état peut se prolonger pendant des
années entravant, voire annulant, toutes possibilités de
communication. C’est pourquoile choixd une assistance
respiratoire définitive doit s’appuyer sur 'engagement
d’une collaboration familiale totale. La décision finale reste
al’équipe soignante, a méme de juger des parametres de
faisabilité médicaux, familiaux, sociaux et éthiques. Elle devrait
permettre d’en déculpabiliser I'entourage.

Dansle cadre d'un patient intubé dans un contexte de détresse
respiratoire, il faut donnerle temps al’entourage etau patient
d’entendre les possibilités thérapeutiques et doit reprendre
sipossiblele projet thérapeutique élaboré au préalable. I

« Jean-Christophe Antoine
(Saint-Etienne)

* Marie-Christine Arne Bes (Toulouse)

« Jean-Louis Béal (Quétigny)

* Yves Boschetti (Colmar)

* Francoise Bouhour (Bron)

= Jean-Vincent Bourzeix (Limoges)

« Olivier Bredeau (Saint-Etienne)

« Jean-Pphilippe Camdessanche
(Saint-Etienne)

« Claire Chanéac (Caen)

* Pierre Charbonneau (Caen)

* Philippe Cintas (Toulouse)

« Pierre Clavelou (Clermont-Ferrand)

« Philippe Corcia (Tours)

* Véronique Danel-Brunaud (Lille)

* Valérie Ducros (Lyon)

= Héléne Fernandez (Nice)

« Béatrice Garnier-Rondouin (Angers)

« Christiane Gasteuil (Strasbourg)

 Marie-Odile Hager (Cébazat)

« Valérie Hermet (Toulouse)
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e Prise en charge au sein des centres SLA

Prise en charge
kinesithérapique
et ergothérapique:
évaluation et preconisations

L évaluation va faire le point sur U'évolution des déficits et des incapacités du patient et
permettra d’adapter la prise en charge : entretien des possibilités fonctionnelles
intactes, compensation, voire anticipation du handicap, adaptationde U'environnement.
Le butserad’aider le patient a conserver une qualité de vie la meilleure qui soit tout au

long de sa maladie.

KINESITHERAPIE
fEvaluation

* Latteinte motrice

¢ Indiquer un déficit des membres supérieurs et infé-
rieurs, droit et gauche, proximal ou distal avec une gra-
dation : absent, léger, moyen, sévere.

¢ Indiquerune éventuelle hypotonie cervicale ou du tronc.
eIndiquerlafonctionlocomotrice ennotantsilamarche,
les transferts sont toujours possibles seul, avec aide, ou
devenus impossibles.

* Les limitations articulaires

Les limitations articulaires seront évaluées :

« en précisant leur(s) localisation(s) ;

« en faisant la différence entre une rétraction capsulo-
ligamentaire du fait d'une immobilisation prolongée
oud’une attitude vicieuse et une limitation musculaire
due alaspasticité; dans ce dernier cas, il faut évaluer la
spasticité génantles activités fonctionnelles en précisant
son siege;

« il faut rechercher une douleur, en préciser la topogra-
phieetletype: articulaire, musculaire, de positionnement,
alamobilisation, en décrivant leur topographie.

* Pour les troubles ventilatoires

* On notera la présence d'un encombrement (et/ou de
troubles de la déglutition).

« Il faut spécifier si la toux est efficace ou pas (témoin
d’'uneatteinte des muscles respiratoires), et s'ily aune ven-
tilation nasale intermittente.

IPréconisations
Lamise en évidence de points particuliers del’évolution
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del’étatdu patientva permettre de définirles priorités de
sa prise en charge, a savoir :

* mobilisations articulaires,

« étirements musculaires,

* postures,

* massages et physiothérapie antalgiques,

« travail de la marche et des transferts,

« kinésithérapie respiratoire,

e kinésithérapie de désencombrement.

De méme, il sera bénéfique d’expliquer au patient la
nécessité d’établir une prise en charge en kinésithérapie,
douce et réguliére, et lui énoncer les principaux buts de
larééducation :

eeninsistantsurlanécessité de ne pas avoir mal, ainsi que
sur la prise en compte de la fatigue locale et générale en
abordant la notion d’économie musculaire ;

 en faisant le point avec le patient sur sa prise en charge
actuelle (en prenant les coordonnées du thérapeute) et
enl’encourageantalapoursuivre; sicelle-cin’est plus adap-
tée, il seranécessaire de réorienter larééducation avecle
kinésithérapeute libéral.

Enfin, il faudra parfois répondre aux éventuelles ques-

tions du patient et de son entourage et1'orienter sibesoin,
vers |'un des autres intervenants de la consultation.

ERGOTHERAPIE
I Evaluation
» Butde Uévaluation

Lergothérapeute effectue Iévaluation des situations de
handicap et met en place les compensations en vue

d’obtenir ou de maintenir un maximum d’autonomie
professionnelle, sociale et individuelle.

Saspécificité tient dans1'approche globale del'individu.
Son intervention se fait en fonction de I'évolution de la
maladie ets’adapte auxbesoins et désirs du malade. Il est
nécessaire deréévaluerrégulierementle patient, d’abor-
der les différents problemes rencontrés au quotidien.

« Bilan d’autonomie

 Préciser I'environnement humain.

 Faire le bilan des Activités de laVie Quotidienne (AVQ) :
- aborder les difficultés rencontrées lors des actes essen-
tiels pour la toilette, I'habillage, le repas,

-aborderles difficultéslors des autres activités (lesloisirs,
la communication).

* Faire une mise au point concernant:- les déplacements,
- les transferts,

- les escaliers.

¢ Ce bilan d’autonomie est a faire en relation avec le
bilan moteur du kinésithérapeute pour une réelle éva-
luation des aides humaines et matérielles.

IEnquéte sur Uenvironnement matériel,
son adaptation, son adaptabilité

 Evaluation et identification des besoins
* Appareillage (orthese, minerve...).
* Matériel médical (FR, lit, assistance respiratoire...).

« Faire la liste des aides techniques prescrites
*Enlocation.

*Al'achat.

Afin de permettre d’avoir une estimation des besoins et
un suivi de1'évolution au cours des consultations.

 Evaluation du domicile

Faire une évaluation du domicile pour avoir unevision réelle,
sur le terrain, des conditions de vie du patient :
 accessibilité intérieure.

e accessibilité extérieure.

* projets d’'aménagements.

* possibilités d’adaptations ou de transformations.

> Dossiers SIVA
Réalisation et mise en place de dossiers SIVA en fonction
des travaux envisagés et de leurs cofits.

* Les associations
Coopérer étroitement avec les diverses associations impli-
quées comme 'APE I'’ARS, le CREEDAT. ]
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e Prise en charge au sein des centres SLA

Annexe 1 - Evaluation kinesitherapique. Annexe 2 - Bilan et suivi en ergothérapie.
NOM : Age :
Prénom : Latéralité : 1 Droitier
Nom du patient : ... Profession : [ Gaucher
Evaluateur: ... ... ... ... ...
Dates
Déficit moteur : (indiquer : absent, léger, moyen ou sévére) Environnement
A Conjoint
Membre Membre Membre Membre g Farnill-e
supérieur droit supérieur gauche inférieur droit inférieur gauche (3 Infirmier
[J Aide-soignante
Déficit 1 Kinésithérapeute
proximal (1 Orthophoniste
J Auxiliaire de vie
Déficit u] Alde-r?we'nagere' i
distal 11 Association / bénévole
[ Portage de repas
[ Télé-alarme
Hypotonie Rachis Global O Autre
axiale cervical
AVQ (Activités de la Vie Quotidienne) / P = Aide partielle, T = Aide totale
Toilette haut | Indépendant
Marche : (cocher la case) Possible seul O Avec aide 1 Impossible 1 du corps Aide technique
Transferts : (cocher la case) Possibles seul Avec aide 1 Impossibles Aide humaine
Limitations articulaires : Toilette bas Indépendant
du corps Aide technique
Droit Gauche Droit Gauche Aide humaine
Epaule Hanche Habillage haut | Indépendant
CO_Ude GE"U_U du corps Aide technique
gmlg;\et ghz\"ue Aide humaine
oigts ie . .
Cou Rachis Habillage bas | Indépendant
du corps Aide technique
Spasticité : Ouid Non Localisation : Aide humaine
Douleur(s): Ouila Non Indépendant
Encombrement : Ouila Non 1 Repas Aide technique
Toux efficace : Ouia Non O VNI Oui d Non 0

Aide humaine
Gastrostomie

Nom du kinésithérap AudomICile : . ... Communi- Ecrite

COOPAONNEES 1 ...\ttt ettt ettt e e et cation Orale
Alternative

Traitement kinésithérapique A faire Fait Loisirs

Mobilisations passives

Postures

Etirements musculaires Remarques :

Massage, physiothérapie

Travail de la marche

Travail des transferts

Kinésithérapie respiratoire
Kinésithérapie de désencombrement

Neurologies ¢ Coordination des centres SLA  Cahier 1 1 7 1 8 Neurologies ¢ Coordination des centres SLA  Cahier 1



e Prise en ge au sein des centres S

Aides-Techniques / Appareillage.
Appareillage (préciser : | = Infor ion, R = Refus, D = Droite, G = Gauche).
Dates ~
Orthese de repos
‘ ‘ Orthese de fonction
Déplacements intérieurs (préciser le périmétre de déplacement ; F = Fatigable, M = s’aide des meubles). Opposition du pouce
Indépendant Echarpe de MS
- " Releveur de pied
Aide humaine Minerve
Cannes simples Autres
Cannes anglaises Aides techniques (I = Information, R = Refus, L = Location, A = Acquisition, P = Prét).
3 Enfile chaussettes / Bas
Rolator/Déambulateur c -
ouverts manches grossis
FR manuel Brosse long manche
FRM verticalisateur Sur-élévateur WC
- - Siege releveur

Coussin anti-escarres Chaise garde-robe fixe
FR confort Chaise garde robe a roulettes
FR électrique Siege de bain pivotant
FRE verticalisateur Aquatech

Lit médicalisé
Matelas anti-escarre

Déplacements extérieurs (préciser le périmétre de déplacement ; F = Fatigable).

Indépendant Adaptateur crayon
Aide humaine Ardoise

; Tableau de communication
Cannes simples Dialo
Cannes anglaises Synthé 4
Rolator/Déambulateur Lightwritter

Adaptation info Software

FR manuel Adaptation info Hardware

Coussin anti-escarres

Télé-alarme
FRM verticalisateur
FR confort
FR électrique Confort / Positi ¢
FRE verticalisateur
Scooter
Transferts
Indépendant
Aide humaine
Sangle de transfert Remarques
Disque de transfert
Leve personne verticalisateur Domicile Accessibilité extérieure Accessibilité intérieure
Léve personne sangle [J Maison individuelle [ Plain Pied 1 Plain Pied
Escaliers a Apparltemlent 3 Oui 0 0ui
. [d Propriétaire 1 Non 1 Non
Indépendant [J Locataire [J Escaliers [d Escaliers
Aide technique (1 Institution 1 Ascenseur 1 Ascenseur
Aide humaine Description du domicile :
Impossible
Conduite Problémes d’accés Projet
Ne conduit pas 1 Séjour
Normale g g“l'ls'”de o
i alle de bain
Adaptations awe
Impossible 1 Chambre
(1 Garage
Remarques : W Jardin
1 Autre
Visite a domicile effectuée le : Par :
Conclusion :
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e Prise en charge au sein des centres SLA

Nutrition
et orthophonie

Laisser la place pour le chapo Laisser la place pour le chapo Laisser la place pour le
chapo Laisser la place pour le chapo Laisser la place pour le chapo Laisser la place pour
le chapo Laisser la place pour le chapo Laisser la place pour le chapo Laisser la place

pour le chapo

LA CONSULTATION DE NUTRITION
ET LE BILAN ORTHOPHONIQUE

iLa consultation de nutrition

Elledoitétre trimestrielle et systématique. Ellenécessitel'in-
tervention d'un diététicien et elle se feraau mieux en asso-
ciationavecun médecin nutritionniste. Leurrole repose sur:
¢ ]'évaluation des ingesta ;

e]’évaluation des possibilités d’alimentation orale et d’hy-
dratation;;

e I'évaluation du retentissement sur I'état nutritionnel
(poids, composition corporelle, possibilités de carences) ;
]'évaluation des besoins énergétiques (dépense énergétique
de repos, dépense énergétique totale) ;

laproposition de mesures correctives pour améliorerla
prise alimentaire orale ou suppléer a celle-ci (compléments
nutritionnels oraux, nutrition entérale).

I'Le bilan orthophonique

11 doit étre réalisé des les premiers signes d’atteinte bul-
baire. Il évaluelamotricité bucco-pharyngo-laryngée, la
déglutition et les possibilités de communication.

1l a pour but de lutter contre I'isolement social et psy-
chologique par le maintien de la communication du
patient, quel qu'en soitson mode, etla prévention des com-
plications dues aux troubles de la déglutition.

IBilan des consultations
Lesrésultats de ces différentes consultations doivent étre
consignés dans le dossier médical du patient.

LE CONTENU DE LA CONSULTATION

ILinterrogatoire

11 doit rechercher de facon systématique.

 Lexistence des troubles de déglutition en précisant la
fréquence, les textures concernées, |'existence de fausses-
routes, deblocage pharyngé auxsolides, de difficultés de
mastication, d’épisodes de surinfections bronchiques ou
de pneumopathies.

Neurologies ¢ Coordination des centres SLA » Cahier 1
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s Lexistence d'une géne salivaire : hypersialorrhée, diffi-
cultésaavalerlasalive, ouau contraire impression de séche-
resse buccale.

*Lesmodalités de prise desrepas: autonomie du malade
vis-a-vis dela préparation du repas et de I'alimentation,
durée du repas, ressenti du malade par rapport au repas
(pénibilité, angoisse, plaisir).

*Lexistence d’'une anorexie, d'un dégotitalimentaire, ou
au contraire d’'une boulimie.

 Lexistence de troubles digestifs pouvant influer sur la
prise alimentaire : nausées, vomissements, plénitude
gastrique précoce, éructations, régurgitations, ballon-
nements, troubles du transit notamment constipation.
 Lexistence d'une sensation de soif, sécheresse buccale,
en faveur d'une déshydratation.

IEvaluation des ingesta

Elle doit permettre d’avoir une évaluation quantitative et
qualitative del'apport protido-energétique et hydrique.
Au minimum, il faut réaliser une enquéte de type histo-
riquealimentaire. Unrelevé alimentaire sur3jours (2 jours
desemaine+ 1 jour de week-end) serademandé pour plus
de précision. Il pourra également étre réalisé un rappel
des prises alimentaires des dernieres 24 heures.

ILexamen physique nutritionnel
Ilcomprend de facon systématique une mesure du poids
etdelataille pour calculer le pourcentage de perte de poids
par rapport a celui de forme et I'index de masse corpo-
relle (IMC en kg/m?).
Il a pour but de dépister un risque de dénutrition défini
par:
une perte de poids > 5 % en 1 mois
ou>10 % en 6 mois
et/ouun IMC < 18,5 kg/m? chez le sujet 4gé de moins
de 75 ans
ou<az2lkg/m?chezlesujetagé de plus de 75 ans

Pourla consultation, il estindispensable d’avoir a dispo-
sition un pese-personne, un fauteuil de pesée, ou une
plateforme, et une toise. Sile malade ne tient pas en posi-

tiondeboutpourlamesure delataille, on pourra prendre
la taille déclarée ou encore la mesure talon-genou.

ILexamen physique orthophonique

* Motricité bucco-pharyngo-laryngée

Lebilan delamotricité bucco-pharyngo-laryngée étudiera:
eleslevres : fermeture, protrusion, étirement,

e les joues : tonicité,

¢ lalangue : protraction, mouvements latéraux, antéro-
supérieurs, postéro-supérieurs, rétropulsion,

e le voile: possibilités d’élévation en phonation,

*le pharynx: contraction des parois latérales,

e lelarynx, avecles muscles extrinseques : degré d’éléva-
tion dansla déglutition ; les muscles intrinseques : inféré
apartir des caractéristiques du timbre vocal,

eles muscles masticateurs: fermeture et diduction man-
dibulaire.

Onnote le degré del'atteinte (échelle de 0 a 3 de gravité
croissante), lasymétrie de'atteinte, la force, la vitesse et
la coordination du mouvement, ainsi qu'une éventuelle
dissociation automatico-volontaire.

* La muqueuse buccale
Lexamen delamuqueuse buccale recherche des mycoses,
des lésions de morsure, et vérifie I'état dentaire.

* La posture
Lexamen delaposturerecherche une éventuelle atteinte
des muscles cervicaux.

« La toux et la respiration
Lexamendelatouxetdelarespiration précisele typeres-
piratoire,'amplitude, le rythme delarespiration et s'il existe
une toux volontaire possible ou non.

 La déglutition

Le bilan de la déglutition comporte :

e I’étude des réflexes oro-pharyngés (nauséeux, toux,
déglutition) et médio-faciaux;

e ’étude de la déglutition salivaire ;

* des essais alimentaires avec différentes textures, en
commencant par celle qui posele moins de difficultés au
patient:

- des essais de semi-solides, afin de vérifier sile patienta
des difficultés masticatoires oudes phénomenes de toux
auxliquides;

- desessais deliquides : bavage, toux, reflux pharyngo-nasal,
déglutition bruyante ;

- des essais de solides:: difficultés de mastication, difficultés
de propulsionlinguale avec stase buccale, temps pharyngé
augmenté avec déglutitions répétées, toux;
-envérifiantles adaptations spontanémentréalisées (des
fonctions, des postures, des volumes, delavitesse...) ;en
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cas d’échec, il fautles tester avecle patient (compréhen-
sion des consignes, réalisables sur le plan moteur ?).

« La parole

Le bilan devra étre fait au moins au cours de la premiére
consultation et serarefaiten fonction del'évolution. Ilnéces-
site un clavier, un chronometre, un magnétophone de bonne
qualité et une batterie d’évaluation de la dysarthrie. 11
sera enregistré ounumeérisé d’emblée pour pouvoir com-
parer d'un bilan a 'autre, dans de bonnes conditions
acoustiques.

Cebilan étudie:

elematériel phonétique. Lavoyelle tenue permet!’étude
de la dysphonie : observation des anomalies du timbre,
de la hauteur, de I'intensité vocale, le temps maximal de
phonation,I'étendue vocale, observation dela posture pen-
dant la phonation;

 un test de répétition de syllabes et de mots simples et
complexes permet de repérer les erreurs articulatoires ;
e unelecture d'un texte standard et du langage spontané
dirigé (description d'image) permet de repérer les troubles
articulatoires et prosodiques, des troubles du langage
oral.

* La communication

Le bilan étudie la communication :

sverbale: testd'intelligibilité, auto-évaluation des troubles
dela communication ;

enonverbale: écriture, communication gestuelle, systéme
de communication alternative.

 Le langage
Le bilan de langage sera fait si besoin.

LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

I Les examens biologiques

En cas de doute sur I'état nutritionnel et/ou I'état d’hy-
dratation, il pourra étre réalisé :

eundosage delaprotidémie, del’albuminémie, del'urée,
dela créatinine ;

e unionogramme plasmatique ;

e une NFS.

ILévaluation de la composition corporelle
Son intérét est de permettre d’estimer la part relative
d’une perte de masse maigre (musculaire) oud’une perte
de masse grasse en cas de perte de poids. Cette évalua-
tion conditionne en effet la stratégie de prise en charge
nutritionnelle.

Lamesure de composition corporelle doit étre réalisée au
mieux tous les 3 mois en méme temps que la mesure du
poids.

*Soit par des mesures anthropométriques : mesure du pli
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cutané tricipital (évaluation dela masse grasse) et mesure
dupérimetre brachial (évaluation dela masse musculaire).
Cesmesures sont fiables si elles sont réalisées par une per-
sonne entrainée et si celle-ci est toujours la méme.
*Soit parimpédancemeétrie: aveclaréserve quelesrésul-
tatssont tres fortement influencés parI'état d’hydratation;
ce probléme est a ne pas négliger chez ces malades sou-
vent déshydratés du fait de leur 4ge ou des troubles de la
déglutition.

Plus que la comparaison a une norme, ce qui importe
c’estlavariationlongitudinale entre 2 mesures pour éva-
luer I'efficacité ou non des mesures nutritionnelles cor-
rectives proposées.

La calorimétrie indirecte ne sera pas systématique, mais
elle pourra étre réalisée en cas d’hypermétabolisme.

Elle doit étre précoce, des le début de la prise en charge
du malade, afin d’établir une relation de confiance avec
le malade et sa famille.

Diététique et compléments nutritionnels
oraux
Initialement, en1'absence de troubles de déglutition, de
pertede poids, I'intervention nutritionnelle se limite uni-
quementades conseils diététiques concernantl’équilibre
alimentaire, la composition et la répartition journaliere
des repas, les apports protido-énergetiques, hydriques,
calciques, en fibres.
En cas de troubles dela déglutition, ou de perte de poids
avec défaut d’apport, d'une modification de '’alimenta-
tion orale, il sera proposé :
*des changements de texture (liquides épaissis et solides
moulinés),
¢ un enrichissement de la ration journaliere,
 desrecettes,
elefractionnement, notamment chezles patients bulbaires
et/ouinsuffisants respiratoires, pour éviterlafatigueliée
auxrepas traditionnels en gardantun apportsatisfaisant.

Lensemble de ces mesures sera transmis par écrit au
malade et a son entourage.

La prescription de compléments nutritionnels oraux
(CNO) doit étre envisagée lorsque les mesures précé-
dentes se révelent insuffisantes.

Letypeetlaquantité de cescompléments estaadapteraux
gotts dumalade, aux possibilités de déglutition, auxbesoins
caloriques et protéiques. Il importe de varier les produits
etde prendre en comptele gotitdes malades pouravoirune
bonne compliance et éviter toute lassitude. Lobservance
estcontroléelors dusuivinutritionnel tousles 3 mois etles
raisons del’absence de compliance doivent étrerecherchées.
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En cas de prescription, il faudra adresser le patient a un
prestataire, ce qui a plusieurs intéréts :

eunmoindre cotit pourle malade (dépassement fréquent
du prix LPPR dans les officines),

¢ un plus grand choix de produits,

« des possibilités de livraison a domicile pour certains.

La gastrostomie et la nutrition entérale

La gastrostomie
Ses indications sont d’ordre médical :
e troubles de la déglutition et fausses-routes,
e perte de poids par défautd’apport:5 % en 1 mois ou 10 %
en 6 mois,
e troubles de I'hydratation.

Cependant, la gastrostomie doit étre abordée le plus pré-
cocement possible, dés les premiers troubles de dégluti-
tion, sans nécessairement attendre une perte de poids, de
fagon a préparer le malade a cette éventualité et lui lais-
ser le temps de réfléchir, d’en discuter avec sa famille,
pour ne pas se retrouver en situation d'urgence ou avec
un état respiratoire ne permettant plus d’envisager le
geste.

Encasde dénutrition sévere (IMC< 16 kg/m?, perte de poids
>10% en 1 mois) qui augmentelerisque de complications
apres gastrostomie, une phase de renutrition entérale
par sonde naso-gastrique ou par voie parentérale sur
cathéter périphérique en cas derefus oud’intolérance de
sonde naso-gastrique, pendant une semaine, pourra étre
utile.

Les explications sont données par un médecin en colla-
boration avec les autres intervenants du centre.
Linformation donnée au patient doit étre compléte en expli-
quant les modalités de pose, les risques éventuels et les
avantages dela gastrostomie etles modalités delanutri-
tion entérale a domicile. Un point important a préciser
au malade est que la mise en place de la gastrostomie
n’empéche pas de continuer a manger et ne signifie pas
l'arrét de la rééducation orthophonique notamment de
la déglutition. Il faut également préciser que la sonde
n'estpasvisible pourl’entourage. Linformation estdonnée
parvoieoraleavec, idéalement,l'aide d'un supportvisuel
ou audio-visuel.

La nutrition entérale
La nutrition entérale n'a pas de spécificité propre a la
SLA. Le suividoit étre assuré parle diététicien et/ oule méde-
cin nutritionniste en collaboration avec le prestataire et
le médecin généraliste. Les apports sont adaptés al’'évo-
lution du poids, des apports oraux et de la tolérance.
La prescription d'une pompe est indiquée :
¢chezlesmaladesahautrisque d’'inhalation: refluxgastro-
cesophagien, troubles de la vidange gastrique,
 en cas de nutrition entérale nocturne,

e en cas de nutrition entérale par jéjunostomie,

¢ chezla personne avec déficit moteur important, isolée
etdépendante d'une infirmiére ou tierce personne pour
sa nutrition entérale.

La nutrition entérale nocturne peut étre utile chez le
malade qui conserve une alimentation orale car elle per-
met de conserver I'appétit et 'autonomie diurne. Elle
peut cependant étre mal tolérée parle malade en génant
son sommeil.

Comme pour toute autre indication, I'éducation dumalade
et/oudelafamille doit étre réalisée en milieu hospitalier,
avant le retour a domicile, pour les familiariser progres-
sivementavecla technique etles rassurer, mais également
pour optimiserlaréussite etl’acceptabilité delanutrition
entérale. Cette éducation doit étre reprise et poursuivie
lors duretour a domicile par le prestataire.

Au terme du bilan orthophonique :

¢ 'il persiste un doute quant aux troubles de la dégluti-
tion, unavis peut étre demandé au médecin ORL ou pho-
niatre qui pratiquera un examen aunasofibroscope dela
déglutition ou une vidéoradioscopie de la déglutition ;

¢ dans tous les cas, le bilan doit étre communiqué au
médecin prescripteur, au médecin traitant du patient, a
I'orthophoniste qui aura en charge le patient et a tout
soignant du centre référent qui peut en avoir besoin (ex:
pneumologue), le diététicien doit étre informé des types
de texture sans risques pour le patient.

Lorthophoniste
Lorthophoniste explique au patient et a son entourage
les stratégies compensatoires pouvant étre mises en place
pour la parole et la déglutition, comment entretenir les
muscles préservés sans forcage ni fatigue.
Elle prodigue des conseils pour faciliter la déglutition
(postures et textures) et peut déjamettre en place une com-
munication alternative alacommunication orale si celle-ci
n’existe plus.
Enfin, ilestimportant d’encourager le patient a continuer
meéme s'iln’a pas 'impression de progresser, cependant
il fautinformer le patient qu’il ne s’agit pas d’'une réédu-
cation a proprement parler puisqu’on ne restaurera pas
la communication orale.

Lorthophoniste du centre référent
Lorthophoniste du centre référent doit travailler en étroite
collaboration avec!’orthophoniste libérale qui prend en
chargele patientenrééducation, araison de deuxséances
de3/4 d’heures par semaine en moyenne (amoduler toute-
fois en fonction des autres prises en charge (ex : kinési-
thérapeute) et de I'évolution de la maladie. L'orthopho-
niste du centre référent se met en contact avec un(e)
orthophoniste si possible a proximité du domicile du
patient pour savoir si celui ou celle-ci est motivé(e) pour
le prendre en charge et s'il ou si elle connait cette patho-
logie. Des documents sont fournis a I'orthophoniste si
celui(celle)-ci n’est pas suffisamment formé(e). Lortho-
phoniste du centre référentlui communiqueles résultats
deson bilaninitial et doit pouvoir répondre a tout moment
aux questions que se pose I'orthophoniste en libéral.

Responsables : Danielle Robert (Marseille), Nathalie Guy (Clermont-Ferrand)

Saba Afework (Montpellier)
Dominique Baffert (Marseille)
Geneviéve Barry (Lyon)
Annick Bianco (Marseille)
Corinne Bouteloup
(Clermont-Ferrand)

Annie Bressy (Tours)

Maud Chombart (Lille)

Anne Defarge (Paris)
Nathalie Delecolle (Strasbourg)
Michéle Fort-Neyret
(Fontaines Saint-Martin)
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Nathalie Frestel-Lecointre (Caen)
Caroline Gagliota (Toulouse)
Stéphanie Grand (Toulouse)
Catherine Kesler (Strasbourg)
Jérome Lebigot (Angers)
Guillaume Lehéricy (Paris)
Nathalie Lévéque (Paris)

Sandra Maingret (Nice)

Sandrine Merle (Saint-Etienne)
Alexandre Morvan (Clermont-Ferrand)
Christine Pointon (Paris)
Blandine Willermoz (Bron)
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e Prise en charge au sein des centres SLA

Infirmieres coordinatrices
et reféerentes des centres,
secretaires, relation avec
les prestataires de service

LaSclérose Latérale Amyotrophique (SLAJ, maladie neurodégénérative d’aggravation pra-
tiquement constante et souvent rapide, nécessite une prise en charge spécifique. Les par-
ticularités de cette maladie, les essais thérapeutiques menés depuis une quinzaine d’an-
nées, ainsique lapression des associations ont conduit a la création de centres référents.
Ces centres regroupent des équipes pluridisciplinaires médicales et paramédicales
capables de travailler dans Uinterdisciplinarité afin de dépister et comprendre les méca-
nismes complexes de la maladie, mettre en ceuvre des traitements adaptés et assurer
aux personnes atteintes de cette maladie un suivi régulier sans perdre de vue la notion
de qualité devie.  Valérie Hermet (Toulouse), Marc Sidorok (Paris), Céline Niepceron-Léonard (Limoges)

de suivi et d'accompagnement, de formation et

derecherche. Chaque membre composant!’équipe
pluridisciplinaire doit se conformer a ces missions. Lin-
firmiere coordinatrice et référente nommée dans les
centres experts va intervenir dans le cadre de son role
propre et de son role en collaboration conformément
aux articles 1 a 15 du décret n° 2002-194 du 11 février
2002, tout au long de la maladie du patient. Elle sera
garante d’une prise en charge de qualité de 'annonce du
diagnostic jusqu’ala fin de vie, en passant par les hospi-
talisations, ]'organisation du retour au domicile ou encore
lors des crises aigués ou de fin de vie.

I es centres experts ont une mission de diagnostic,

ROLE DE LINFIRMIERE COORDINATRICE
ET TRAVAIL DU BINOME

INFIRMIERE- SECRETAIRE

Dans ce role, I'infirmiere se doit d’assurer au patient
atteint d’'une SLA la prise en charge la plus cohérente
possible en fonction de ses besoins, de ses difficultés
(handicap, éloignement géographique), sans perdre de vue
sa qualité de vie.

IFormation et dossier patient
- Données générales
Cette prise en charge cohérente se fera en fonction des direc-

tives du médecin coordinateur et en collaboration avec
toute I’équipe pluridisciplinaire gravitant autour du
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patient. Cette équipe va travailler le plus possible dans
I'interdisciplinarité. Pour cela, il semble indispensable que
les informations circulent au sein de I'équipe. Linfir-
miére coordinatrice a ici un role important de recueil et
de restitution des informations. Pour remplir cette mis-
sion, elle doits’appuyer surlasecrétaire du centre qui, par
sa position fonctionnelle, est aussi une personne clé. En
effet, elle collecte un grand nombre d’informations :

« appels téléphoniques de la part des patients et de leur
famille,

elettres et courriers électroniques provenant des presta-
taires de service,

¢ des médecins traitants ou des équipes pluridiscipli-
naires du domicile.

Pour éviter toute perte d'informations, il semble indispensable
qu’un point soit fait régulierement, si possible quoti-
diennement.

Linfirmiere travaille souslaresponsabilité d'un cadre de
santé etestenlien fonctionnel avecl'ensemble des équipes
pluridisciplinaires.

» Gestion du dossier patient

Le dossier du patient sera aussi géré par I'infirmiere etla
secrétaire.

Lasecrétaire frappe des comptes-rendus de consultation
etd’hospitalisation, gere la saisie des bilans cliniques, le
codage del’activité etle classement de divers documents.
Linfirmiere gere le dossier du patient :

«informations administratives et sociales,

e antécédents médicaux,

¢ génosociogramme,

« annonce du diagnostic,

e« aggravations (veiller a ce que le contenu de I'entretien
soit consigné),

« évaluation globale selon les échelles validées par les
réunions de consensus (score norris-bulbaire, ALSFRS, qua-
lité de vie, etc.),

eliste des équipes du domicile (médecin traitant, infirmiere,
kinésithérapeute, orthophoniste, auxiliaire de vie, pres-
tataires), ainsi queleur numéro de téléphone, leur adresse
etle temps d’intervention au domicile.

IGestion des rendez-vous

Linfirmiere etla secrétaire serontamenées, de concert ou
séparément, en fonction de!’organisation du centre, a pla-
nifier les rendez-vous de consultations ou d’hospitalisa-
tions ainsi qu'amodifier certaines programmations en fonc-
tion des urgences (gastrostomie-ventilation non invasive,
fin de vie).

Elles assureront,'une oul’autre, en fonction deleur orga-
nisation, laliaison avecles familles, les équipes du domi-
cile, les prestataires de service, les acteurs sanitaires et sociaux
etles autres centres SLA.

ROLE DE LINFIRMIERE REFERENTE
Linfirmiere référente des centres SLA doit pouvoir :

* Répondre aux questions et apaiser les préoccupations
du patient et de sa famille (ex : gastrostomie, ventilation
noninvasive, aggravation de déficit, troubles cognitifs, dou-
leur) et réaliser des entretiens d’information, de clarifi-
cation et d’éducation.

* Répondre aux questions et apaiser les préoccupations
des soignants en institution ou au domicile. Dans ce
cadre, elle peut proposer, organiser et participer a des
actions de formation initiale et continue du personnel infir-
mier, aide-soignant ou autres personnels de santé des
institutions ou du domicile (art. du décretn°2002-194 du
11 février 2002).

e Assurerlacirculation del'information du centre SLA vers
tousles soignants desinstitutions et du domicile, soit par
contact téléphonique direct, soir par fiche de synthese et/ou
fiche de liaison, ceci afin d’assurer la cohérence de la
prise en charge globale.

¢ Eduquer les patients et leur famille pour prévenir 'ap-
parition de complications. Elle va s’appuyer pour cela
sur son évaluation fine et globale, son expérience, ses
lectures (écrits médicaux, recherches infirmieres), ses
formations.

* Encourager et promouvoir la prise de décision pour les
personnes atteintes de la SLA et de leur proche. Cela en
permettantlamobilisation des ressources du patient (ce
dernier doit étre acteur de sa prise en charge et ressentir
une certaine maitrise de sa vie afin de développer des
stratégies d’adaptation positives). Linfirmiere utilisera ses

propres capacités d’écoute (entretien d’aide de soutien
et d’orientation, art. 2 et 5 du décret du 11 février 2002).
Elle prendraaussisoin del’entourage quiasouvent besoin
desoutien. Elle pourra utiliser, silasituation le nécessite,
des outils comme le toucher massage et la relaxation qui
font partie de son domaine de compétence.

* Participer a des protocoles de recherche pluridiscipli-
naires ou infirmiers (art. 14, décret du 11 février 2002).

¢ Participerauxdiscussions éthiques del’équipe pluridisci-
plinairelors des aggravationsdelamaladieetdelafindevie.

INTERVENTIQNS SPECIFIQUES
DE LINFIRMIERE

I'La consultation et l'annonce du diagnostic

En fonction de la demande du médecin coordinateur ou
des médecins intervenant dans le centre SLA, I'infirmiére
coordinatrice et référente peut étre amenée a organiser
des rendez-vous de consultation en collaboration avec la
secrétaire, mais elle doit pouvoir aussi participer aux consul-
tations notamment lors des annonces de diagnostic.

Cette organisation offre les avantages suivants :

¢ Avantla consultation, cela permetau binéme (médecin-
infirmier) un soutien mutuel face a la perspective d'un
moment délicat et dramatique.

¢ Pendantl’entretien, 'infirmiere est observatrice desréac-
tions du patient, de ses mécanismes de défense. Elle peut
intervenirsielle sent que quelque chosen’est pasbien com-
prisouencore pour permettrelaverbalisation desémotions.
* Apres I'entretien, cela permet au binome (médecin-
infirmier) de fairele point surles impressions ressenties,
les observations de chacun des membres quant au ver-
baletnonverbal du patient et de s'interroger jusqu’otialler
entermed’information. Lintérétici est de retransmettre
al’ensemble de’équipe les difficultés rencontrées (ceci
peutse fairelors delaréunion hebdomadaire), pour per-
mettre 'adoption d'une ligne de conduite cohérente ot
chacunpeutsesituer dans son domaine de compétence.

ILhospitalisation

- Démarche de soins

Lors des hospitalisations, que ce soit pour des évalua-
tions, des aggravations, la mise en place d'une gastro-
stomie oud’une ventilation non invasive, ou encore pour
des soins palliatifs terminaux, I'infirmiére référente va, en
collaborationavecl’aide soignanteréférente du centre (art. 4
du décret du 11 février 2002), réaliser une démarche de
soins se composant de plusieurs étapes :

¢ un entretien d’accueil et un examen clinique infirmier,
e unrecueil de données,

¢ une analyse de la situation,

elapose duoudes diagnostics infirmiers validés avecle patient.
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Diagnostics infirmiers
Dans le cadre de la SLA, on peut repérer les diagnostics
infirmiers suivants :
* mobilité physique réduite,
¢ mode de respiration inefficace,
¢ incapacité partielle a avaler,
e communication verbale altérée,
esyndrome d’incapacité partielle ou totale de se prendre
en charge,
¢ risque de tension dans 'exercice du réle de I'aidant
naturel,
e risque de fausse-route,
e risque de syndrome d’immobilité,
e risque d'altération de la dynamique familiale,
¢ sentiment d’impuissance,
* perte d’espoir,
¢ deuil anticipé,
* déni de la maladie.

Conséquence des diagnostics infirmiers
¢ La formulation des résultats escomptés ou objectifs de
la personne soignée en veillant a ce qu'ils soient les plus
réalistes possibles, c’est-a-dire qu'ils tiennent compte
des ressources de la personne soignée, mais aussi des
informations données sur la maladie.
¢ La planification de toutes les actions (prescriptions
médicales, prescriptionsinfirmieres et autres paramédi-
caux) quiimplique un travail en collaboration dans!'inter-
disciplinarité.
« Laréalisation des actions avec tous les acteurs concer-
nés (médecins neurologue et/ou physique, kinésithéra-
peute, diététicienne, ergothérapeute, orthophoniste, psy-
chologue, assistante sociale...).
e Lévaluation del efficacité des interventions autonomes
(role propre) et des interventions en collaboration en
fonction de I'état de la personne, de ses progres, de la
disparition de tous les symptéomes d’inconfort lors de
crises aigués ou de soins terminaux. On vérifierasiles pro-
gres tendentvers|'atteinte des objectifs fixés avecla per-
sonneous'il fautles remettre a jour en fonction del’évo-
lution du handicap.

Linfirmiere coordinatrice travaillera avecl’ensemble des
partenaires de santé pour assurer la continuité des soins
etla cohérence de la prise en charge.

Autres fonctions de Uinfirmiére

Vérification des procédures mises en place
dans le centre
Elle seraréférente face alaspécificité dela prise en charge.
Elle vérifiera les procédures en place dans le centre et
coordonnera les différentes étapes : information, hospi-
talisation, éducation, coordination avecles prestataires de
service et les soignants du domicile, retour au domicile.
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Séances de relaxation et entretien d’aide
Linfirmiére coordinatrice etréférente pourraaussi proposer
durant!’hospitalisation et/oula consultation, sile fonction-
nementdu centrele permet, sielle en ales compétences et si
lepatientle désire, des séances derelaxation, detoucher mas-
sageetdesentretiensd’aide. Cecidansleseulbutd’améliorer
autant faire se peutla qualité de vie etle ressenti du patient.

Retour et maintien a domicile

Elleveillera, lors de'hospitalisation, a ce queles différents
membres de I'équipe aient effectué leur évaluation afin
queleretouradomicile se fasse dansles meilleures condi-
tions possibles.

Elle aura égalementunrole central dans!’organisation du
retour a domicile. Elle va travailler en collaboration avec
lafamille, toutel'équipe pluridisciplinaire, les équipes soi-
gnantes dudomicile etles prestataires de service. Il est indis-
pensable pour la réussite du retour a domicile que le
patient et sa famille soient d’accord. Il faut ensuite orga-
niser les moyens matériels et humains de ce maintien a
domicile. Le travail en réseau semble de plus en plus
indispensable pour permettre la cohérence de ce retour.

Protocoles de recherche
Linfirmiere coordinatrice et référente sera chargée de la
gestion des différentes études, notamment de I'établis-
sement des listes des patients, de la programmation des
rendez-vous, delarécoltes des données, des photocopies
etdes envois de divers documents. Elle pourra faire cela
en collaboration avec la secrétaire du centre.

Action de formation et de recherche
en soins infirmiers
Linfirmiere coordinatrice et référente pourra proposer,
organiser et participer a des actions de formationinitiale
et continue du personnel infirmier, aide-soignant ou
autres personnels de santé des institutions ou du domi-
cile, afin de sensibiliser ces personnels ala prise en charge
spécifique des personnes atteintes de SLA.
Elle pourra aussi promouvoir et participer a desrecherches
en soins infirmiers, participer al'écriture de procédures
spécifiques et publier dans des magazines spécialisés, le
résultatdeleur expérience aupres de patients atteints de
cette pathologie.

Linfirmiere coordinatrice etlasecrétaire sontles premiers
acteurs concernés puisqu’elles assurerontlaliaison ville-
centre SLA ou centre SLA-ville. Elles travailleront en étroite
collaboration avec:

« la diététicienne et I'orthophoniste du centre pour tout
ce qui concerne la nutrition,

¢ le médecin pneumologue pour une demande d’oxy-
métrie ou de surveillance particuliere au domicile,
*|'ergothérapeute pour le matériel spécifique,
 I'assistante sociale pour des demandes d’aides spéci-
fiques, les réseaux de soins palliatifs, la DASS, le Conseil
général.

Toutes les informations seront transmises aux acteurs
concernés et consignées sur le dossier du patient.

Linfirmiére coordinatrice etréférente des centres SLA, de par
sonrole central, se trouve confrontée a denombreuses mis-
sions. Il est nécessaire qu’elle développe un grand nombre
de compétences a savoir : son sens de I'organisation, de la
communication, de lamédiation et des responsabilités.
Ilestimportant aussi qu’elle garde son role de soignante
deterrain afin d’étre crédible aupres des patients et deleur
famille, mais aussi aupres des acteurs du domicile et
autres institutions. Elle peut s’appuyer pour cela sur des
formations telles que :

 soins palliatifs,

« formation d’infirmieére clinicienne,

« formation en sophrologie, toucher massage.

Pour faire connaitre la spécificité de sonrole, il estimpor-
tantqu’elle fasse partde son expérience au travers d'écrits.

On peut aussi se demander, étant donnée le nombre de
ses compétences, si ce poste ne mériterait pas une reva-
lorisation de son statut d’autant que 'infirmiéere pour
étrerecrutée et considérée comme référente doit, en plus
de ses années d’expérience, s'étre intéressée et impli-
quée dans des démarches dépassantle cadre, la fonction
etles enjeuxdel'IDE.

C’est ainsi que certaines infirmieres référentes posse-
dent un niveau de formation supérieur (DIU de soins
palliatifs et d’accompagnement validé par un mémoire
derecherche, certification d'infirmiére clinicienne, sophro-
logie et AT et/ou PNL, référente en toucher massage, spé-
cialiste en éducation pour la santé).

Lasecrétaire occupe elle aussiunrole clé au sein du centre
SLA.Ilest nécessaire aussi pour elle de développer des com-
pétences informatiques, d’organisation, de communi-
cation. L'accueil téléphonique dans des situations tres
variées et parfois délicates (déces ou aggravation delamala-
die) nécessite de sa part une adaptation immédiate. Ne
serait-il pas judicieux qu’elle suive des formations sur
I’écoute, la gestion du stress ? Il est également important
qu’elle participe aux réunions de I'équipe pluridiscipli-
naire, aux rencontres avec les différents partenaires, aux
actions de formation, afin d’étre au coeur del'information,
d’encomprendreles enjeuxetd’étrelapremiere interface
effective aupres des patients et/ou deleur famille prenant
contactavec le centre SLA.

Responsables : Valérie Hermet (Toulouse), Marc Sidorok (Paris), Céline Niepceron-Léonard (Limoges)

Kamel Arab (Nice)

Anne-Laure Belondrade (Pessac)
Isabelle Blehs (Talence)

Anne Bosquet (Strasbourg)
Michéle Brun (Rilhac Rancon)
Marie-Jeanne Chaudet (Angers)
Marie-Annick Chaussée (Angers)
Yvette Chauvet (Nice)

Nathalie Cheul (Drancy)
Delphine Corral (Saint-Etienne)
Claudine Dermit (Nice)

Nathalie Dimier (Saint-Etienne)
Dominique Férard (Nice)
Michelle Février (Dijon)

Jocelyne Gibierge (Bron)

Agnés Gonzalez (Montpellier)
Isabelle Guilbaud (Toulouse)
Manar Khireddine (Toulouse)
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Valérie Kieffer (Pessac)
Francoise Lacroix (Lille)
Fabienne Lapointe (Nancy)
Line Lazzari (Lille)

Céline Léonard (Limoges)
Magali Morgat (Montpellier]
Corinne Navarro (Nancy)
Corinne Pibouleau (Montpellier)
Evelyne Pincon (Angers)
Murielle Pompiére

[Livry Gargan)

Odette Robin (Bron)
Elisabeth Sattier (Strasbourg)
Michelle Serrano (Marseille)
Nadine Simon (Bron)
Christian Tarrade (Limoges)
Bénédicte Verhille (Lille)
Salima Younés (Montpellier]
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Assistants socio-éducatifs, bénévoles de santé et réseau ville-hopital ceuvrent de maniére
conjointe pour tenter de préserver la qualité de vie du malade SLA et de maintenir avec lui ce
statut citoyen devant la cité, initialement compromis par son handicap et sa maladie. Lorga-
nisation de leurs actions s'effectue dans le cadre d’un partenariat avec l'équipe pluridiscipli-
naire du centre référent regroupant les acteurs de la prise en charge médicale et paramédi-
cale lors des consultations trimestrielles proposées aux patients SLA. Lorganisation du
fonctionnement des centres référents ne peut étre assurée que sichacundesintervenants de
l'équipe pluridisciplinaire connait safonction avec précision et respecte les limites de son champ
d’intervention. Corinne Furelaud (Limoges), Lucette Bardet (Montpellier), Dominique Lardillier-Noé&l (Marseille)

Conformément aux statuts et aux missions de I'assistant
socio-éducatifen milieu hospitalier, les professionnels inter-
viennentausein del’équipe pluridisciplinaire (décret du
26 mars 1993 portant statut des assistants socio-éducatifs
de la fonction publique hospitaliere).

Prise de contact et accompagnement
du patient
Lassistant social peut étre interpellé par le patient, I'en-
tourage, I'équipe pluridisciplinaire, ou tout autre partenaire.
A la suite de sa rencontre avec le patient, et avec son
accord, la prise en charge sociale peut débuter.

Recueil de données
Ce premier entretien permet a I’assistante sociale de
prendre connaissance de la situation du patient. Elle
prend note de:
elasituation familiale : condition de vie (seul/entouré), pré-
sence d’enfantacharge (sioui, quel age), condition deloge-
ment (adapté/non adapté ; accessible/non accessible) ;
elasituation professionnelle : salarié, travailleur non sala-
rié, retraité, sans profession, autre ;
* ses ressources.

Entretien avec le médecin référent
Les indications médicales apportées permettront al’as-
sistante sociale d’adapter au mieux la prise en charge
sociale du patient.
Cet entretien permet notamment de préciser le degré
d’autonomie, lamobilité etles aides nécessaires, ladépen-
dance, les troubles cognitifs éventuels, les troubles res-
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piratoires éventuels, le degré de communication verbale
et/ou écrite.

Les entretiens avec les autres professionnels
Ils completent les données recueillies et permettent
d’avoir une vue d’ensemble de la situation.
11 est important pour le suivi du patient, de savoir qui
intervient aupres de ce dernier et pourquoi.

Le suivi
La spécificité de la fonction d’assistant socio-éducatif
dans les centres SLA est la nécessité d’anticipation et
d’adaptationliée al’évolution delamaladie etauxbesoins
etsouhaits du patient et de son entourage.
Ainsi, le travail de 'assistante sociale est basé sur une
perpétuelle évaluation a court, moyen et long terme.
Sila premiere évaluation est décisive pour le suivi social,
chaque nouvel entretien feral’objet d'une réévaluation.
Ainsi, certaines démarches peuvent étre amenées a évo-
luer ouachanger en fonction del’état médical du patient
et/ou de sa situation sociale.

Intervention et plan d’action
Ecouter

Orienter et accompagner
Cette intervention a pour objectif d’accompagner le
patient de la maniére la plus adaptée a sa situation
personnelle.
Lanalyse des recueils de données, permet a I'assistante
sociale de conseiller le patient et ses aidants naturels et
d’évaluer leurs capacités a effectuer les démarches.

Informer
Cetteméthode d’intervention acomme objectifde donner
etd’affinerlesinformationsrelatives aux droits du patient.
Lassistante sociale les adaptera ala demande du patient
etau type de probléeme qu’il rencontre.

Accés aux droits
Lesavoir-faire etle savoir-étre del’assistante sociale per-
mettenta tout patient de prendre connaissance de ses droits
aufuretamesure des changementsinduits parsamaladie,
sa situation familiale, professionnelle et juridique.
Lassistante sociale guidée par les éléments médicaux,
saurarepérer lesmoments opportuns pour déclencher ces
actions.
Lobjectif est d'améliorer au mieux la vie quotidienne du
patient et de soutenir les aidants déja présents.
*Démarches envue del’obtention des prestations légales
etextra-légales (SS, Conseil général, COTORER Associations. ..).
*Maintien a domicile: avantlamise en place d’aides a domi-
cile, il estimportant d’étre attentif aux besoins, souhaits
du patient, des proches et des aidants.
*Soins ala personne.
¢ Aides humaines.
¢ Aides techniques, aménagement et adaptation du
logement.
* Placement ou autres orientations.

Les besoins du patient et/ou de sa famille vont varier en
fonction del’évolution de la maladie.

Certaines orientations (séjour temporaire, de répitou défi-
nitif) peuvent étre proposées au patient et a son entourage.
* Soins de suite et de réadaptation.

* Unités de soins de longue durée.

« Etablissement d’hébergement pour personnes agées
dépendantes.

¢ Unités de soins palliatifs.

*Protection dela personne (sauvegarde de justice, cura-
telle, tutelle).

L'accompagnement et le suivi se feront en collaboration
avecles partenaires du secteur géographique d’habitation
du patient (services sociaux et associations de patients).

Le positionnement du bénévole de santé (BS) s'inscrit
dans la fiabilité, la discrétion, le respect et la décence.

Son intégration progressive doit se concrétiser par des actions

positives capables de prouver de facto'intérét de sa pré-

sence et |'utilité de son réle en montrant la complémen-

tarité des objectifs soignants/bénévoles. En outre, face aux
malades, le BS a le devoir de mettre en ceuvre ses facul-

tés d’accueil, d’écoute attentive, d’entiere disponibilité.

Face ala famille, il doit rester attentif et I'aider a se posi-

tionner au travers des problemes journaliers
rencontrés.

Son approche vis-a-vis de ce patient doit s'inscrire dans
la globalité.

Le premier entretien au centre
Le BS se présente et précise qu’il n’est pas médecin, qu'il
esttenuausecret professionnel et qu'il fait partie intégrante
del’équipe soignante. Ayant mis en ceuvre les bons prin-
cipes d’accueil et d’entretien, le BS peut alors susciter le
dialogue etl’orienter dansla perspective des trois objec-
tifs définissant son role.

Le document “Connaissance du malade”

LeBS doitrassembler]’essentiel dela conversation dans
un document “connaissance du malade”, regroupantles
renseignements généraux concernant le patient, des
informations concernant!’histoire de sa maladie, puisla
verbalisation de son étatactuel (nature et degré de seshan-
dicaps moteurs, respiratoires, ses problemes d’élocution,
de déglutition, ainsi que leurs répercussions sur sa vie pro-
fessionnelle, relationnelle, sociale, familiale), enfin la
connaissance des acteurs paramédicauxaveclerelevé de
leurs coordonnées.

Ecoute du patient et information

LeBSdoitdécelerl’objet des préoccupations dumalade.
Dans cette perspective, il obéit a 2 impératifs, d’abord
écouterattentivementles confidences dumalade pour savoir
ce qu'il sait de sa maladie afin d’éviter d’aller trop loin si
lademanden’yest pas, ensuite installerla confiance pour
faire sortir le malade de son enfermement.
Pour atteindre ce but, le BS doit afficher la neutralité par
unrespecttotal desidées del’autre, répondre avec vérité
asonquestionnementen dédramatisantaumieux, en évo-
quant!’existence de plusieurs formes évolutives. Ille met
en garde contre les lectures sur Internet, les médecines
paralleles, les risques sectaires. Il 'informe sur la fiabi-
lité dudispositifassociatifavec sonrelais extérieur:le béné-
vole de proximité dontil convientde donnerlenometles
coordonnées.

Réle vis-a-vis de la famille
11 doit évaluer I'engagement de la famille, de'accompa-
gnant en intégrant le degré de parenté et en décelant les
difficultés déja rencontrées et la réactivité qui en a suivi.

Auterme de Uentretien

Le BS remet au patient, au moment opportun et en le
commentant, le “livret d’accueil” qui contient quelques
renseignements sur la maladie, d’ordre social, adminis-
tratifainsi que surlesliensavecles différents pointsd’ac-
tivité de I'association.

Suite a ce premier entretien, les 3 premiéres pages pho-
tocopiées de la fiche “connaissance du malade” sont
transmises au bénévole de proximité pour que bien
informé, il puisse au domicile, poursuivre dansla confiance
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la mission initiée par le bénévole de santé du centre
référent.

Les entretiens suivants

Modalités des entretiens

IIs se déroulentlors des consultations auxquelles le malade
est convié ultérieurement et sont organisées dans une
dynamique semblable a celle du 1¢ contact avec le
patient : savoir accueillir, écouter, offrir sans réserve sa
disponibilité.

Ayant a sa disposition la fiche renseignée “connaissance
dumalade” le BS peutimmédiatement se replacer aupres
dupatientdansla continuité, d’autant plus qu'ilapu étre
informé par le BS de proximité de ce qui s’est passé dans
I'intervalle de 2 consultations au centre.

Modalités du suivi
Lesuividelaprise encharge alongterme dumalade s’ar-
ticule alors autour des rubriques suivantes :

*Entendrel’angoisseet saisirla position dumaladeacejour.

* Entendre les éventuelles difficultés éprouvées parle malade
face a sa maladie et ses traitements. Elles seront relatées
au clinicien lors du prochain staff.

¢Lavieauquotidien:laméconnaissance delasurvenue
des handicaps imprévisibles dans le temps et dans I'es-
pace implique de toujours se tenir en amont et d’antici-
per les besoins. Pour les problémes de déplacement
(déambulateur, passage au fauteuil roulant), il peut valo-
riser ces décisions souvent mal vécues parle patient. Pour
les problemes de déglutition ou de sommeil, il trans-
mettra ces renseignements a I’équipe soignante lors du
staff. I1s’agit en réalité pourle BS de reformuler en termes
simples les décisions de |’équipe soignante.

*Pourles besoins d’ordre administratif, le BS peut, avec
I'accord du patient, intervenir dans le suivi des dossiers
initiés parI'assistante sociale en proposant d’établir des
courriers d’appui pour débloquer une situation qui traine
et/ou faire valoir la nécessité de reconsidérer une déci-
sion. En outre, le BS peut entrer en liaison avec I'em-
ployeur, peu au courant de la maladie, en mettant en
avantetenjustifiant par courrier d’appuile bénéfice pour
le patientd’un poste de travailaménagé. Enfin, pourl’ha-
bitat, le BS peut aider a monter et justifier des demandes
desoutien financier pour pourvoir al’aménagementrai-
sonné deslocauxd’habitation en fonction delanature et
del’étatdelamaladie, toutenintégrant!’évolutivité etla
probable durée de vie du malade.

¢ Pourlesbesoins d’ordre pratique (préts de matériels de
substitutionauhandicap),le BS transmetimmeédiatement
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lademande du patient au gestionnaire de stock qui, apres
contact avec le kinésithérapeute et I'orthophoniste du
malade (s'il s’agit de matériels de communication), déli-
vreradansles meilleurs délaisle matériel le mieuxadapté
pour que le malade en voitl'intérét et soit conforté dans
ses objectifs d’améliorer sa vie relationnelle. Il tient au
courant I’équipe soignante de ses démarches.

e Ilapportera conseils et soutien aux familles. Faire com-
prendre, créer etimaginer, soutenir en apportant un éclai-
ragesimple eteninitiantdesattitudes debonsenssontles
objectifs visés aupres des familles. I1s’agit d’expliquer al’en-
tourage que le malade SLA se fatigue vite et, qu'a ce titre, il
convientde comprendre et derespecter les besoins quirésul-
tent de son immobilité aux conséquences a la fois rela-
tionnelles etsomatiques, ainsique de son absence de com-
munication. Il s'’agit également d’apporter du confort au
malade et ce parlerespect desregles d’hygiene corporelle,
par des conseils donnés pourlaposture arespecterlors de
laprise alimentaire etlamodification de texture des nutri-
ments, par des conseils au niveau d’'un habillement adé-
quat confortable, de mise pratique, tout en assurantun main-
tien de coquetterie essentiel pour une image qui s'altere.
En outre, il convient d’engager 'aidant a s’économiser,
voirease faireremplacer sans se culpabiliser pour cela, enfin
a étre tolérant, patient, conciliant vis-a-vis des interve-
nants a domicile, en supervisant leur action avec largeur
d’espritafin defidéliserle personnel soignantetde service.

e[l peutrépondre aux questions pieges courantes et inévi-
tables. Il est possible de les regrouper en 5 catégories.
1.Concernantladurée devie,le BSdoitinsistersurlavaria-
bilité évolutive de la maladie, I'aspect relatif des rensei-
gnements “Internet”, et montrer les progres déja réalisés
grace a une meilleure prise en charge qui améliore éga-
lement la qualité de vie.

2. Concernant la fin de vie, il s’agit de tranquilliser le
malade enluisignalant qu'asademande, en cas d’urgence,
il peut étre accueilli dans le centre dont il dépend.

3. Concernant la gastrostomie, le BS doit rappeler au
malade que la décision dépend de son accord donné au
praticien qui lui en a expliqué la technique et lui a com-
muniqué les avantages de cette intervention.

4. Concernant la trachéotomie, seul le praticien peut lui
en expliquer la mise en place ainsi que les avantages et
les inconvénients.

5. Enfin concernant la recherche, les essais thérapeu-
tiques, le placebo, le BS doit souligner que le placebo
totalementinoffensifal’avantage d’étudier, enles disso-
ciant, I'aspect psychologique dela prise du médicament
etl’activité réelle delamolécule faisantl’objet d'un essai
thérapeutique. En outre, il estopportun qu'ilrappelleles
énormes progres déja réalisés dans la connaissance des
mécanismes de la maladie rendant prometteur I'avenir
delarecherche surla SLA.

Ces demandes d'informations doivent toujours serésumer
par un renvoi sur le neurologue du centre.

Cedocumentestun texte de propositions minimum afin
defavoriserlarelation entre des structures tres spécialisées
otiles patients sont présents ponctuellement etles soignants
de proximité quiassurent une prise en charge quotidienne
du patient et de sa famille.

Autour du patient
¢ Etablirune fiche par patient avecles coordonnées de tous
lessoignants dudomicile, les associations tierce personnes,

de patients éventuellement (cf. fiche du réseau pour
exemple).

« Ecrire a tous ces soignants (apres accord du patient)
pour donner les coordonnées hospitalieres du référent qu'ils
peuvent joindre si question ou probleme : nom, numéro
de téléphone, mail, et éventuellement créneau horaire.
« Faire une fiche de situation sociale pour fairele point régu-
lierement sur les différentes demandes (cf. exemple).

* Mettre en place une fiche de liaison ville-hopital, hopital-
ville, transportée par le patient lors de ses venues al’hopital.

Pour les soignants
Prévoir des formations multidisciplinaires en questionnant
auparavant sur les desiderata des soignants.

Responsables : Lucette Bardet (Montpellier), Corinne Furelaud (Limoges), Dominique Lardillier-Noé&l (Marseille)

Charline Artiéres (Montpellier)
Lynda Baalbaki (Nice)

Michel Berger (Saint-Etienne)
Maryline Berthe (Paris)

Michel Boyer (Banyuls sur Mer)
Cécile Clervois (Paris)
Jeannine Darmon (Mérignac)
Marc Debouverie (Nancy)
Michel Dib (Paris)

Francois Didier (Nancy)
Chantal Didier (Nancy)
Marie-Mathilde Fourgassie (Pessac)
Michel Fradin (Toulouse)

Lydie Gachet (Angers)

Maurice Giroud (Dijon)

Réjane Gold (Paris)

Eliane Le Martelot (Caen)
Pierre Léonate (Strasbourg)
Selma Machat (Limoges)
Marie-France Maréchet
(Saint-Etienne)

Yvonne Maurice (Strasbourg)
Elise Mazo (Paris)

Nicole Moysan (Robion)
Jérdme Penot (Strasbourg)
Andrée Pissis (Clermont-Ferrand)
Nathalie Sourbes (Bron)
Denis Treppoz (Vence)

Yves Tronchon (Paris)
Isabelle Vermeés (Wavrin)
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Outre son role dans les protocoles de recherche, la mission de soins du neuro-
logue du centre expertestdouble : prendre en charge dés la phase diagnostique
les patients atteints de SLA et former etinformer les différents intervenants hos-
pitaliers et libéraux impliqués dans la prise en charge des patients atteints de
SLA. Philippe Corcia (Tours), Gwendal Le Masson (Bordeaux), Julien Praline (Tours)

La phase diagnostique
Leneurologue porte ou confirmele diagnostic a partir des
données anamnestiques, cliniques, électroneuromyo-
graphiques et paracliniques (imagerie et biologie), surla
base des critéres de I'El Escorial révisés (Annexe 1).

Réle de l'électroneuromyogramme (ENMG)
LENMG occupe dans cette phase diagnostique une place
prépondérante en aidant au diagnostic différentiel
(Annexe 2). Cet examen permet :
¢ de confirmer!'existence et la sévérité d'une atteinte du
neurone moteur périphérique et de déterminer sa diffu-
sion dans les territoires cliniquement indemnes ;
¢ de détecter une atteinte du neurone moteur périphérique
en présence d'un tableau clinique purement central ;

o de différencier la SLA d’autres pathologies neurolo-
giques périphériques quilamiment cliniquement et dont
le pronostic et le traitement sont différents.

ENMG : procédure minimale
Limportance de cet examen rend impératif le respect
d’une procédure minimale standardisée dans le cadre
d’une suspicion clinique de SLA. Ces procédures sont
détaillées dans'annexe 3.
Lexploration devra étre dans tous les cas adaptée a la
présentation clinique du patient.
Desméthodes électrophysiologiques plus fines, commel’ana-
lyse des potentiels d'unité motrice, oule comptage des uni-
tés motrices, peuvent en outre étre utilisées pour évaluer
I'importance et la diffusion du processus de dénervation.

Role du neurologue dans le suivi

Les bases de la prise en charge
multidisciplinaire
Du faitdesrisques d’insuffisance respiratoire, de troubles
del’alimentation, delanutrition etdel’élocution, laprise
en charge doit étre multidisciplinaire. Elle est coordonnée
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par le neurologue du centre qui s’entourera de I'avis de
multiples intervenants médicaux et paramédicaux.
Chaque centre devraitidéalementdisposer d'un référent
médical et paramédical formé a la prise en charge de la
SLA.

La prise en charge multidisciplinaire

etsafréquence

Un suivi dans le cadre d’'une prise en charge multidisci-
plinaire réguliere sera proposé au patient. La SLA étant
une maladie évolutive, des réévaluations régulieres de
I'état neurologique, fonctionnel, cognitifet social sontindis-
pensables. Une fréquence trimestrielle semble idéale.
Toutefois, cette fréquence d’évaluation multidiscipli-
naire devra étre adaptée a la vitesse de progression de la
maladie : espacée dans les formes lentes, ou rapprochée
dans les formes rapides.

Les objectifs de la prise en charge
multidisciplinaire
Les objectifs de cette prise en charge multidisciplinaire
sont:
e d’évaluer les conséquences de la maladie sur I'état
moteur, somatique, psychologique et social du patient ;
*de définiret de mettre en placeles stratégies de soinsles
mieux adaptées pour limiter et ralentir ’évolution du
handicap.

Objectifs du suivi multidisciplinaire
Le suivi permet d’évaluer le retentissement moteur des
membres, cognitif, respiratoire, nutritionnel et social de
laSLA surlavie quotidienne du patient. Lerésultatde cette
évaluation conditionnera l'intervention des différents
acteurs médicaux et paramédicaux de la consultation
multidisciplinaire.

Les éléments indispensables du suivi
Les éléments du suivi seront recueillis par le neurologue
du centre et seront le plus souvent complétés par les
autres intervenants.

Cesont:

¢ les parametres fonctionnels et moteurs évalués par
I'échelle ALSFRS-R (révisée) ;

¢ les parametres nutritionnels par le poids, I'IMC, I'éva-
luation des troubles de la déglutition (et la nature respi-
ratoire ou digestive du trouble), I'état salivaire (hyper ou
hyposialorrhée),le comportement alimentaire, I'évalua-
tion du transit intestinal ;

¢ les parametres respiratoires par I'évaluation de la dys-
pnée, la dysomnie et ses conséquences diurnes, et 'en-
combrement des voies aériennes ;

¢ enfin, une échelle BREF servira a évaluer la possibilité
des troubles cognitifs dela série frontale qui seront essen-
tiels a connaitre dans les prises décisionnelles futures.

Les autres éléments du suivi
Tousles autres éléments d’évaluation sontimportants. Le
recueil se fera parl'un oul’autre des membres du centre.
Le neurologue vérifieral'évaluation de :
e 'atteinte motrice des membres,
¢ 'atteinte motrice bulbaire,
e I'atteinte nutritionnelle.
En fonction des anomalies constatées lors de sa consul-
tation, leneurologue adressera ensuite le patient au réfé-
rentmédical et/ ou paramédical en charge duoudes pro-
bleme(s) identifié(s).

Réunions de synthése

Actions lors de la synthése
Chaque consultation multidisciplinaire se cloture par une
réunion de synthése au cours de laquelle le neurologue :
« vérifie que les problemes notés lors des différentes
consultations ont été pris en charge ;
¢ prend connaissance des problemes rencontrés par les
autres intervenants ;
e s’assure que le malade dispose des prescriptions néces-
saires, des documents sociaux indispensables et d’'un
prochain rendez-vous ;
e vérifie la bonne transmission des décisions et options
thérapeutiques a tous les intervenants, mais aussi aux
médecins traitants du patient et au patient lui-méme;
«fournitles coordonnées téléphoniques en cas d’'urgence;
e peutsignaler]'existenceetles coordonnées des associations
de patients (ARS) et des réseaux de soins, lorsqu'ils existent.
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Transmission de U'information
Un courrier de synthése permet de signaler tous les élé-
ments constatés et toutes les décisions prises. Il pourra
étre adressé au patient s'il le souhaite.

Réunions de synthése et décisions

Toute décision de gastrostomie et/ou de trachéotomie doit
étre transmise al'ensemble del'équipe et auxintervenants
extérieurs.

Les décisions concernant la prise en charge de la fin de
vie seront prises de maniere collégiale en tenant compte
des souhaits du patient, en fonction des données médi-
cales eten particulier del'état cognitif du patient et du contexte
familial et social (épuisement ou abandon familial).

Transmission de Uinformation
aux partenaires de santé
Un “dossier patient” spécifique doit étre élaboré par les
centres. Il est conservé par le patient. Ce dossier com-
porte des données cliniques, paracliniques, thérapeu-
tiques et de discussion obtenues au fur et a mesure de
I’évolution de la maladie. Le patient pourra le présenter
aux différents intervenants afin de mieux faire circuler
I'information et d’améliorer la coordination de la prise
en charge.
Les décisions, notamment sur le recours éventuel a la
ventilation invasive, y seront notifiées pour transmettre
parexemplel’information auxunités desecours d’'urgence
lors des situations de détresse respiratoire.

Formation des intervenants médicaux,
paramédicaux et du personnel de santé
Toutes les personnes impliquées dans la prise en charge
des patients atteints de SLA doivent étre en mesure de
répondre aux questions que posent les patients etleur entou-
rage. Il estindispensable que les réponses soient claires,
précises et cohérentes d'unintervenantal’autre. Ceciimpose
des formations multidisciplinaires congues surles besoins
préalablement définis des soignants, sous la forme de
séminaires spécifiques réguliers et d’enseignements post-
universitaires.
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Annexe 1 - Criteres de UEl Escorial revisés.

ELEscorial révisé (1991)

Annexe 2 - Diagnostics différentiels.

* Myélopathie cervicarthrosique

* Syndrome du canal lombaire étroit

* Syringomyélie

* Malformation artério-veineuse médullaire

* Myélopathie post-radique

* Paraparésie spastique tropicale (HTLV1) ou héréditaire

* Neuropathie multifocale motrice a blocs de conductions

 Polyradiculonévrite chronique

* Radiculopathies ou neuropathies canalaires

* Neuropathies périphériques a forme purement motrice

* Syndrome post-polio

* Neuropathies motrices associées a une néoplasie,
lymphome, gammapathie monoclonale

¢ Hyperthyroidie, hyperparathyroidie

e Vascularite

« Intoxication (mercure, plomb)
« Infections (Lyme, poliomyélite, herpes, coxsakies, HIV)
ou myosite a inclusions
* Pathologies co-existantes
- Autres neuropathie, mononeuropathie ulnaire ou médian
e Variants
- SLA avec atteinte dysautonomique ou sensitive
- Syndrome SLA-démence
- SLA-Parkinson
- SLA-autre atteinte du systeme nerveux
* Autres maladies du neurone moteur
- Syndrome de Kennedy
- Amyotrophie spinale
- Sclérose latérale primitive
- Syndrome d'Hirayama

SLA certaine NMC + NMP bulbaire + 2 autres régions
ou NMC + NMP cervical, thoracique et lombaire
SLA probable NMC + NMP dans 2 régions
SLA possible NMC + NMP dans 1 région seule
ou NMC dans 2 régions
SLA suspectée NMP dans 2 régions au moins

El Escorial révisé (1998) - Définition clinique

SLA cliniquement certaine

NMC + NMP dans 3 régions spinales
ou 2 régions spinales et bulbaires

SLA cliniquement probable

NMC + NMP dans 2 régions au moins
avec NMC rostral/NMP

SLA cliniquement probable
avec aide paraclinique

NMC + NMP dans 1 région
ou NMC dans 1 région et NMP par ENMG
dans au moins 2 membres

SLA cliniqguement possible

NMC + NMP dans 1 région
ou NMC dans 2 régions
ou NMP rostral/NMC

SLA suspectée

Exclue

NMC : neurone moteur central ; NMP : neurone moteur périphérique.

Les régions anatomiques sont les régions

« Bulbaire (extrémité céphalique) : face, masséter, pharynx, larynx, langue
e Cervicale [membres supérieurs) : cou, épaule, bras, avant-bras, main, diaphragme

e Thoracique [tronc) : thorax, abdomen, dos

e Lombosacrée (membres inférieurs) : abdomen, dos, cuisse, jambe, pied

Le diag icde SLA
(A) La présence :

¢ (A: 1) d’une atteinte du neurone moteur périphérique établie sur des données cliniques, électrophysiologiques

ou neuropathologiques ;

e (A:2) d'une atteinte du neurone moteur central établie sur des données cliniques ;

« (A:3) d’une extension des symptémes ou des signes au sein d'une région ou a d'autres régions déterminées par

les examens cliniques précédents.
(B) Labsence :

« (B: 1) d"évidence électrophysiologique ou neuropathologique d'autres maladies pouvant s’exprimer par des symptdmes

d’atteinte du neurone moteur périphérique ou central ;

« (B : 2) d’évidence par des explorations d’imagerie d'autres maladies pouvant s’exprimer par des symptdmes d’atteinte

du neurone moteur périphérique ou central.

Annexe 3 - Protocole d’exploration électrophysiologique.

DETECTION
Cet examen fera la preuve d’une atteinte du neurone
moteur périphérique et de son extension.

Rechercher (également sur des muscles non déficitaires

et non-atrophiés)

* Potentiels de fibrillation

* Potentiels lents de dénervation

* Fasciculations

* Recrutement appauvri

e Tracé simple a fréquence élevée (risque de limitation de
la fréquence de décharge des potentiels d'unité motrice
(PUM) en fonction de l'atteinte centrale surajoutée)

* PUM de grande amplitude, de durée augmentée, et instables

Nombre de muscles a examiner pour définir un territoire
atteint
* Bulbaire : T muscle pathologique est nécessaire
- Masséter, génio-glosse
- Houppe du menton
* Thoracique : 1 muscle pathologique est nécessaire
- Para-vertébral au-dessous de Té
- Ou abdominal (dorsaux supérieurs, transverse ou oblique)
e Cervical et lombo-sacré : 2 muscles atteints
d’innervation radiculaire et tronculaire différente sont
nécessaires pour affirmer qu’une région est atteinte

Etude du diaphragme

CONDUCTION MOTRICE

¢ Quatre nerfs moteurs répartis aux membres supérieurs
etinférieurs seront explorés au minimum et plus si
nécessaire en fonction du contexte

e Exclure les signes de démyélinisation (1 latences
distales, | vitesses de conduction, recherche des blocs
de conduction, 1 latences des ondes F)

¢ En cas de doute sur la présence de blocs proximaux,
une stimulation monopolaire doit étre utilisée

¢ Devant une atteinte pure du neurone moteur
périphérique

CONDUCTION SENSITIVE

¢ Un nerf aux membres supérieurs et un nerf
aux membres inférieurs seront explorés au minimum
et plus si nécessaire en fonction du contexte

EXPLORATIONS OPTIONNELLES

* Potentiels Evoqués Moteurs par stimulation magnétique
transcranienne afin d'évaluer l'atteinte du neurone
moteur périphérique

¢ Stimulations répétitives. Cette étude sera réalisée pour
le diagnostic différentiel d'une myasthénie pouvant
mimer une SLA
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