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Editorial

es3=Journéesdelacoordination nationale des centres de priseen chargedes patients
L atteints deSLA sesont tenties 4 Bordeaux, en septenibre 2007, et ont été, une foisencore,

un immense succes, tant par la qualité des travaux qui s’y sont tenus que par I'esprit
de la coordination qui se développe d’année en année.
Les échanges entre professionnels, bien que trop courts, ont été fructueux et intenses. Ces
ateliers thématiques sont des lieux d’échanges et de partages privilégiés. Ils permettent a
tous d’améliorer sa pratique, de faire part de ses joies et de ses difficultés dans cette prise
enchargesidifficileetsi particuliere. Ces ateliers restentindispensables ala vie des centres.
Meéme s'il faut développer une interdiéciplinarité par des ateliers et des thémes transver-
saux, il est indispensable de maintenir les ateliers monothématiques et le bureau de la
coordination s’y emploiera.

Commel’an passé, letemps fort desjournées a étéle forum derecherchedanslequelchaque
professionnel a pu faire part de nouveaux projets, de nouvelles idées. Le nombre de pré-
sentations s’est accru entre 2006 et 2007, tout comme la diversité des themes présentés.
Tous les professionnels sont concernés (kinésithérapeutes, ergothérapeutes, infirmieres,
psychomotriciennes, psychologues, diététiciennes) etveulentdévelopper de nouveauxaxes
derecherche.

Le théme de cette année était celui de « la théorie ala pratique ». Lobjectif était de mesurer
ladistance entre les textes théoriques élaborés et la réalité du terrain. Les résultats présentés
dans les textes que nous publions donnent toute la dimension du travail effectué dans les
centres par des professionnels. Le travail réalisé depuis trois ans n’est pas seulement théo-
rique, ilestmaintenantpassé dansla pratique quotidienne. Des fichessontissuesdechaque
atelier, qui sont déja en cours de restructuration, mais elles sont toutes utiles et utilisées.
Ces fiches constituent des référentiels essentiels. Elles seront le socle de I'évaluation de
notreactivité et serviront de fondement a des modules additionnels dela base de données
informatique mise en place grace au laboratoire sanofi-aventis.

Les journées de 2007 ont souligné I'importance de I'ouverture des centres vers le lieu de
vie des patients et vers d’autres structures. C'est diré 'importance des ateliers de SSR et
desréseaux. Ces themes seront essentiels dansles années a venir sinousvoulons compléter
I'organisation des soins de la SLA sur le territoire national et ne pas nous enfermer dans
un « SLA centrisme ».

Ilnousfaudra, auvudes modifications desregles del'hospitalisation publique, revoir cer-
tains de nos référentiels, mais il s’agit1a d’'unelogique de transformation nécessairesi nous
ne voulons pas nous enfermer dans une routine qui deviendrait rapidement stérile.

L'année prochaine, les journées se tiendront a Lille. Elles serontle lieu d’échanges mono-
etinterdisciplinaires, mais également lelieu de développement des réflexions sur les soins
de suite etla place des réseaux de soins spécifiques. Nous ne redirons jamais assez que la
SLA estunique dans sa prise en charge parla rapidité évolutive, la diversité de ses atteintes,
etl'impact physique et psychique des handicaps. A cette spécificité doivent correspondre
des réponses spécifiques, faute de quoi les efforts déployés resteront vains.

Nous tenons encore une fois a remercier vivement Comm Santé, et notamment Céline

Dupré et Elise Baylocq, qui ont permis que ces journées soient un véritable succes.

Vincent Meininger
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® Séance introductive

® Séance introductive

De U'évaluation
des fonctions ventilatoires
a Uassistance ventilatoire

Données récentes et perspectives

La surveillance respiratoire des patients atteints de sclérose latérale amyotrophique est
réalisée de facon trimestrielle. Les différents outils d’évaluation disponibles permettent
une mise en place d’une ventilation non invasive a partir d'une capacité vitale < 80 % de la
théorique, selon les recommandations de 'EFNS de 2005, permettantd’améliorer lasur-

vie des patients.

EVALUATION RESPIRATOIRE

Lintérét d’une surveillance respiratoire trimestrielle est
de pouvoirévaluerprécocementlavitesse de progression
de l'atteinte respiratoire, trés variable d’un patient a
lautre.Ila été montré qu'une surveillance systématique
améliore significativement la survie (1).

Ladyspnée,souventdiscréte, voire méconnue ou non éva-
luable en raison du handicap physique, fait place tardive-
ment a une dyspnée de repos, et surtout a une orthopnée
témoignantd’une paralysie diaphragmatique. Léchelle de
Borgpermetune évaluation plus précise deladyspnéeetle
scoreen décubitusestbien corrélé alaforceinspiratoire (2).

Une dyssomnie doit étre recherchée systématiquement,
en essayant de déterminer si elle est d’origine respira-
toire.Iln’yapasdedonnéesrécentesconcernant’examen
clinique visanta identifierune dysfonction diaphragma-
tique et a évaluer I'efficacité des muscles expiratoires,
notamment parle tonus abdominallors de la toux.

Lencombrementbronchique estévalué parlapalpation
thoracique et surtout par I'auscultation. Il n’existe mal-
heureusementa ce jour aucun critére objectifde quanti-
fication de 'encombrement.

Un scorede Norrisbulbaire <29est prédictifde touxinef-
ficace lors des épisodes infectieux (3).

Lamesure de la capacité vitale (CV)reste 'examen le plus
simple etle plus facilement disponible. La dyspnée appa-
raiten moyenne pourune CVa52 %de la théorique (4).La
valeur pronostique de la CVest néanmoins médiocre,
puisque sasensibilité pourprédire lasurvie a 6moisn’était
quede 58 % (5).Néanmoins,une CV<75 %de la théorique
au moment du diagnostic, ou son déclin rapide (>97 m1l/
mois),ontune valeur pronostique tres péjorative (5, 6).
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Lamesure du débit expiratoire de pointe a la toux (DET)
est,acejour,laméthodelaplussimple pourévaluer’ef-
ficacité globale de celle-ci. Sa valeur prédictive lors des épi-
sodes infectieux a été confirmée récemment, avec un
seuilde 2551/ min (3).

Lhypercapnie diurne (PaCO, =45 mmHg)reste le critere
gazométrique essentielpourproposerune ventilation non
invasive (VNI). Elle est précédée d’une hypoventilation
nocturneavecd’importantesdésaturations,notammenten
sommeilparadoxal.Lasurveillance nocturne delaPCO, trans-
cutanée (PtcCO,),récemmentévaluéedansd’autres patho-
logiesneuromusculaires (7), pourrait s’avérer pertinente pour
prédire'apparition acourtterme d’une hypoventilation diurne.

Lévaluation spécifique des muscles inspiratoires par la
pression inspiratoire maximale (PImax) et la pression
sniffnasale (SNIP)estbeaucoup plussensible que la spi-
rométrie pour déceler une dysfonction des muscles res-
piratoires (8). La SNIP, plus naturelle que la PImax, peut
également étre réalisée jusqu’a un stade trés avancé. La
valeurpronostique de la SNIP a été largementconfirmée,
le seuilde 40 cm H,O ayantune sensibilité de 97 % pour
prédire un déces dans les 6 mois (5).

On ne dispose toujours d’aucune méthode permettant
d’évaluerde fagon fiable la fonction respiratoire chezles
patients ayantune atteinte bulbaire sévere.
Lesindicationsdelapolysomnographierestentmalpré-
cisées dans la littérature. La prévalence du syndrome
d’apnées obstructives du sommeil (SAOS) est, comme
nous ’avons vu, trés variable en fonction des études.
Dansnotreexpérience,lapolysomnographie au moment
dudiagnosticobjectivaitun syndrome d’apnéesdu sommeil
(SAS)significatif(indexd’apnées-hypopnées>30/heure)
chez 7 patients sur 20.

Loxymétrie nocturne peut représenter une alternative a
lapolysomnographie pourdépisterla présence d’événe-
ments respiratoires nocturnes. En I'absence de données
nouvelles,unesaturation <88 % pendant5Sminutesconsé-
cutivesetplusde 5% dutempsd’enregistrementaune SpO,
<90 % (9)restentlescriteresle pluscommunémentadmis.

CRITERES DE VNI

Lescriteresn’ontpasété modifiésdepuisle consensusde
2005 de la HAS. Pourtant, les recommandations 2005 de
I’EFNS retiennent, comme critére de faiblesse muscu-
laire respiratoire, une CV< 80 % de la théorique ou une
SNIP <40 cmH,O (EFNS).
Létudenonrandomisée de Lechtzin etal.(10)montreune
survie supérieure chez les patients ayant une CV> 65 %
de la théorique a la mise en ceuvre de la VNI (p =0,045),
mais l'effectif était restreint (25 patients dans le groupe
VNIprécoce). D’autres auteursontpréconisé un seuilde
CVa 70 % théorique pour envisager une VNI. Il persiste
doncune zone d’incertitude quant a I'indication de VNI
chezlespatientsayantdes valeursde CVintermédiaires,
supérieures a 50 % de la théorique.

ASSISTANCE VENTILATOIRE

Lassistance ventilatoire comporte 2composantesessen-
tielles :

¢ la ventilation (VNIsurtout) ;

*l'aide au désencombrement.

LaVNIn’aréellementprisson essorquedepuis I0ansenvi-
ron.Son efficacité surlasurvieetlaqualité de viea été lar-
gementconfirmée depuis,en particulier parlaseule étude
randomisée de Bourke et al. (11). La survie sous VNI des
patients SLArestenéanmoinsnettementmoinsbonne que
danslesautresindications,en raison de I'évolutivité de la
maladie,del’atteinte bulbaire etde latouxassociées (12).

Un certain nombre de problemes restent a résoudre. Le
premier,d’ordre pratique,est’augmentation treésrapide
des patients ayant une indication de VNI, risquant d’al-
longer,dans certains centres, le délaide prise en charge.
D’autres solutions de mise en ceuvre de la VNI (externa-
lisation) serontprobablementaenvisageracourtterme,
sousréserve naturellement d’une validation rigoureuse
(projet Casa VNIde la SPLF).
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Laprédiction d’uneinefficacité ou d’'uneintolérance ala VNI
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Dansles perspectivesd’alternatives a la ventilation, le pacing
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® Atelier 1 - Recherche

® Atelier 2 - Soins Palliatifs

Les travaux de recherche
en cours ou en projet

Lensemble des centres SLA était représenté, bien au-dela des seuls membres du groupe
recherche quiavait travaillé sur le sujet au cours de l'année écoulée. Les différents travaux
transversaux en cours ou en projet ont ainsi été discutés.

Jean Philippe Camdessanché (Saint-Etienne), Gwendal Le Masson (Bordeaux)

ntourdetableapermisdefaireunétat desrecherches
U encoursetdesprojetsderecherche. Leforumrecherche
reviendra sur ces projets. Le constat général a souli-
gné que, pourla plupart des études, un temps de calibrage et
devalidationdesoutilsestnécessaire paruntravailmonocentrique.
Parlasuite, une étude peut devenir multicentrique ou rester
monocentrique si la question nécessite un savoir-faire spé-
cifique. Dansuncertains cas, ilaété proposé deréfléchiral'in-
térét d'un travail multicentrique, pour répondre mieux ou
plusviteaunequestion, ens'appuyantsurle caractére excep-
tionneldel'organisation des centres. Différents travaux trans-
versaux en cours ou en projet ont été discutés.

EPIDEMIOLOGIE

Une banque de données dédiée aux maladies du motoneu-
rone est en cours de finalisation et trés prochainement dis-
ponible dans chaque centre. Une fois la phase de lancement
passée, destravaux pourrontétreengagés graceacette banque.

TOXINE BOTULIQUE

Un travail visant a évaluer I'intérét de I'injection de toxine
botulique danslesglandessalivaires pour controlerle bavage
estencoursde miseen place, al'initiative des centresde Nice
(DrM.H. Soriani, Pr C. Desnuelle) et de Lyon (Dr N.Vanden-
berghe). Un synopsis a été proposé aux différents centres et
serarediscuté lors d'une réunion spécifique durant les jour-
nées. Une étude pluricentrique sera mise en place carl'inté-
rét des différentes équipes est grand et un savoir-faire existe.

PCO, TRANSCUTANEE

LeDrT. Perez (Lille), pneumologue, a présenté un protocole
d’évaluation de la PCO, par une méthode transcutanée. Le
projetest quasimentabouti. Unnombrerestreintde centres
aété présélectionné (6), dans lamesure ot ce travail est réa-
liséaveclesoutiendel'industrie qui préteradumatériel dont
le cotit est estimé a environ 10 000 euros par centre.

ETUDE PHENOTYPE PATIENT/ADHESION
ET TOLERANCE A LA VNI NON INVASIVE

Le DrT. Perez (Lille), pneumologue, a exprimé le souhait de

Neurologies 105 « Cahier 2 « Coordination des centres SLAn’ 3

la mise en place d'un travail évaluant le lien entre le phéno-
type des patients SLA (forme du visage, type de nez, état de
dénutrition) etI'adhésionetlatoléranceauxdifférentesinter-
facesdeventilationnoninvasive (VNI) etalaVNIelle-méme.

GENETIQUE

Le PrW. Camu (Montpellier) arappelé qu'il coordonnait
pour le Groupe Frangais des Maladies du Motoneurone
et le Généthon la banque d’ADN SLA et que le matériel
stocké peut facilement étre mis ala disposition des centres.

BANQUE DE TISSUS SLA

Un état des lieux relatif ala banque de tissus SLA est apparu
nécessaire. MrF. Letournel (Angers) prendra contact avecla
Société Francaise deNeuropathologie afin desavoirsides équipes
sontdépendantesdetissusbiologiquesissusde patientsSLA
pour leur recherche. Des protocoles de prélevement pour-
ront alors étre proposés dans les centres. La mutualisation
des banques de tissus existantes a également été proposée.

NEUROPHYSIOLOGIE

Les outils de neurophysiologie clinique servent au diagnos-
ticetausuivi. Silestechniquessontdisponibles danslamajo-
rité des centres, leur utilisation n'est pas toujours optimale.
Léquipe marseillaise (Pr J. Pouget, Dr S. Attarian) a proposé
deformerlesintéressés pourlesPotentiels EvoquésMoteurs.
Le centre de Saint-Etienne (Dr ].P. Camdessanché) amontré
que I'étude ENMG de diaphragme au moment du diagnos-
tic peut prédirel'évolutionrespiratoire. Un travail collabora-
tif pluricentrique pourraitvoirlejour pourvalider cesdonnées.

PSYCHOLOGIE CLINIQUE
Denombreux groupes travaillent sur des projets proches.
Une coordination des recherches a été proposée.

RECHERCHE PARAMEDICALE

De fagon unanime, la recherche paramédicale doit étre
soutenue. Des projets de recherche transversaux seront
demandés aux différents groupes. |

Linterruption de traitement
par ventilation mécanique

Cet atelier a fait Uobjet d'une discussion éthique concernant un patient atteint d'une
sclérose latérale amyotrophique qui émet le souhait d’arréter le traitement par ventilation
mécanique dés lors qu’aucune communication se sera plus possible. De nombreuses

questions ont été soulevées.

Is’agit d'un patient de 39 ans, marié, sans enfant, qui

I se présente avec un tableau de SLA généralisée ayant

débutéal’age de 31 ans, sous forme d'une dyspnée et

d’une faiblesse motrice discrete des 4 membres. Il a dési-
gné son épouse comme personne de confiance.

Il a bénéficié de la mise en place d’une ventilation non

invasive en 2000, utilisée 24h/24 a partir de 2004.

Devant I'évolution de I'atteinte respiratoire, en 2005,
apres une information intelligible sur les objectifs, les
exigences, les avantages, les effets indésirables et les
limites de la trachéotomie, le patient accepte la mise en
place de cette technique de ventilation mécanique. L'in-
formation avait été abordée de facon anticipée a partir de
2000, au moment de la mise en place de la VNI, chez ce
patient tout a fait compétent et qui se questionnait par
rapport al’aspect respiratoire de sa pathologie neurolo-
gique.

Jusqu’en 2005, le patient était opposé a cette technique
de ventilation invasive. Néanmoins, suite a une pneu-
mopathie de déglutition provoquant une détresse respi-
ratoire transitoire, le patient a changé son souhait théra-
peutique. Latrachéotomie a été mise en place hors de tout
contexte d'urgence, mais dans la suite de cet épisode.

En mars 2007, le tableau neurologique s’est complété
avec:

* une tétraplégie ;

« une anarthrie ;

«destroubles deladéglutition avec une alimentation per
osdevenueimpossible (gastrostomie réalisée au moment
de lamise en place de la trachéotomie) ;

«une communication possible, mais trés difficile, par des
mouvements oculaires limités.

Deés lors, le patient nous indique qu'il souhaite que le
traitement par ventilation mécanique soit interrompu
en cas de disparition totale des moyens de communica-
tion. De nombreuses questions d’ordre éthique se posent
alors.

Nadia Vandenberghe (Lyon), Nadine Le Forestier (Paris)
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COMMENT GERER LE CHANGEMENT
D’ATTITUDE DU PATIENT PAR RAPPORT
ALATRACHEOTOMIE DE 2005 ?

Un patient compétent a le droit de changer ses souhaits
thérapeutiques, méme aladerniére minute. Des directives
anticipées peuvent étre utiles dans le cas ot il serait un
jourhors d’état d’exprimer savolonté. Celles-ciindiquent
les souhaitsrelatifs asafin de vie concernant notamment
les conditions delalimitation oudel'arrét de traitement.
Elles sont modifiables ourévocables a tout moment et sans
formalité. Sous réserve qu’elles aient été établies moins
detroisansavantl'état d'inconscience delapersonne, le
médecin en tient compte pour toute décision d’investi-
gation, d’intervention ou de traitement concernant cette
méme personne. Lorsquel'intéressé n'est plus en mesure
d’écrire lui-méme ledit document touten étanten état d'ex-
primersavolonté, il peut demander a deux témoins, dont
la personne de confiance, d’attester de ses dires.
Ladurée de validité des directives est de trois ans, renou-
velable pourlaméme durée parleur auteur. Celarésulte,
soit d'une demande de confirmation émanant de la per-
sonne elle-méme, soit d'un document signé parles deux
témoins précités.

QUI PARTICIPE A LA DISCUSSION
CONCERNANT LA DEMANDE
D'INTERRUPTION DE TRAITEMENT
EMANANT DU PATIENT ?

La loi Léonetti du 22 avril 2005 permet de garantir la
liberté dumalade face alamédecine eten ce quiconcerne
I'intégrité de son corps. Elle garantit le droit de toute per-
sonned’exprimeral’avance ses souhaits de limitation de
traitement et d’étre représentée par une personne de
confiance dans le cas ou elle ne serait plus en état d’ex-
primersavolonté. Ilserait déraisonnable de maintenir des
traitementslorsqu’ils ont pour effet de maintenirla vie dans
unétatlimite, une forme extréme de vie, ouau prixd'une
souffrance extréme.

Le médecin référent, considéré comme compétent et
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responsable, peut faire appel a unautre membre du corps
médicallors de cette discussionavecle patient. Le méde-
cinrespectelavolonté du patient aprées1'avoir informé des
conséquences de son choix.

LES DIRECTIVES ANTICIPEES
DOIVENT-ELLES ETRE REITEREES ?
Danstousles cas, le malade doit réitérer sadécision apres
undélairaisonnable. Celui-ci devra permettre au malade
de prendre la mesure des conséquences de sa décision,
pourlui-méme et pour ses proches, grace notamment aux
informations fournies par le corps médical. Sile malade
met a profit ce délai pourréitérersadécision, ilapportera
ladémonstration delaforce et delastabilité de savolonté
etde sa décision.

Quant au corps médical, il pourra, de son coté, pendant
ce laps de temps, mieux appréhender la nature de la
demande du patient et ses motivations. Celles-ci sont
ensuite inscrites dans le dossier médical.

QUI SOLLICITE LEQUIPE MEDICALE
LORSQUE « LE PATIENT NE PEUT PLUS
COMMUNIQUER AVEC LES YEUX
OULABOUCHE » ?

Ils’agitdela personne de confiance etdurole del’épouse
du patient.

Si le patient est lucide, la personne de confiance I'ac-
compagne et l'assiste. Le secret médical est alors levé
puisquela personne de confiance peut assister aux entre-
tiens médicaux, afindel'aider dans ses décisions. La pré-

Pour en savoir plus

e Article 1110-10du Code de la santé publique. 1° par-
tie : Protection générale de la santé. Livre 1°": Protec-
tion des personnes en matiére de santé. Titre 1 :
Droits des personnes malades et des usagers du sys-
teme de santé. www.legifrance.gouv.fr

e Article L. 1111-6 du Code de la santé publique issu
de la loi du 4 mars 2002 relative a la personne de
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sence delapersonne de confiance “tierce personne” peut
étre parfois recommandée par le médecin lors de la pré-
sentation du dossier médical au patient. La personne de
confiance est seulement consultée. A aucun moment,
elle ne se substitue au patient, méme lorsque celui-ci
n'est pasen état des'exprimer. Elle s'exprimeraensonnom,
mais toujours selonses instructions et sans jamais consen-
tir en lieu et place du patient.

COMMENT ARRETER LA VENTILATION
MECANIQUE (MODALITES TECHNIQUES) ?
D’un point de vue technique, I'arrét de la ventilation
mécanique doitseréaliser d’apréslesrecommandations
de la Société de Réanimation en Langue Francaise, €la-
borées en 2002, relatives aux limitations et a I'arrét de
thérapeutiques actives en réanimation adulte.

QUEL LIEU POUR REALISER LARRET ?

LE DOMICILE EST-IL POSSIBLE ?

AVEC QUEL ACCOMPAGNEMENT ?

Le médecin sauvegarde la dignité du mourant et assure
la qualité de sa fin de vie en dispensant les soins visés a
I'article L. 1110-10 du Code delasanté publique : «Les soins
palliatifs sont des soins actifs et continus pratiqués par
une équipe interdisciplinaire en institution oua domicile.
Ilsvisentasoulagerladouleur, a apaiserlasouffrance psy-
chique, a sauvegarder la dignité de la personne malade
etasoutenirsonentourage ». Dansle cas présent, ils’agira
dedéterminer dans quellieu ces conditions peuvent étre
remplies. ]

confiance. www.legifrance.gouv.fr

e Loi Léonetti. Loi n® 2005-370 du 22 avril 2005 rela-
tive aux droits des malades et a la fin de vie. www.legi-
france.gouv.fr

o Verspieren P. La loi Léonetti relative aux droits des malades
eta la fin de vie. Objectifs et ambiguités. Ethique et fin
de vie. Communication du 17 mai 2005, Paris.

® Atelier 3 - Assistance sociale

) |
Des objectifs, une methodologie

et des resultats

Latelier réunissait cette année une quinzaine de participants appartenant a des centres
SLA et des associations de maintien a domicile. Grace aux échanges sur les pratiques et a
partir de documents élaborés dans plusieurs services, une fiche d’évaluation sociale uti-
lisable dans les différents centres SLA a pu étre validée.

Marie-Mathilde Fourgassié (Bordeaux), Patricia Graton (Paris)

centres et les moyens en personnel social sont dis-

parates, allant de 10 % a plusieurs temps plein.
Deméme, selonl’avancée del’organisation des hopitaux
en poles d’activités médicales, les services sociaux, dont
font partie les professionnels des centres, occupent des
places différentes au sein de ces établissements.
Ces disparités influent sur le fonctionnement des pro-
fessionnels et sur leur investissement dans la prise en
charge spécifique des patients SLA.

I essituations professionnelles sont diverses selonles

LES OBJECTIFS DE LATELIER

« Comment passer de nos différentes pratiques a une base
d’évaluationsociale commune, utilisable tantau moment
du 1 entretien que tout au long du suivi du patient ?

A partir de documents élaborés dans les services et des
échanges sur les pratiques, nous validerons une fiche
d’évaluation sociale utilisable dans les différents centres
SLA.

* Comment donner un caractére transversal aux informations
détenues par chaque professionnel, toutenrespectantle
patient et le secret professionnel qui lui est da ?

* Nous devions réfléchir aux modalités de transmission
desinformations nécessaires al'évaluation globale delasitua-
tion du patient et ala mise en place de son projet de vie.

LAMETHODOLOGIE SUIVIE

Au cours de I'année 2007, nous avons procédé a un état
des lieux des documents existants dans les différents
centres. Lors de I'atelier des journées de coordination
des centres SLA, nous avons validé les fiches élaborées en
groupe de travail. Les participants ont ensuite procédé a
une expérimentation des fiches et nous ont fait part de
leurs résultats, ce qui a permis de procéder a une valida-
tion définitive de ces outils.

1

LES OUTILS D’EVALUATION

1Une fiche d’évaluation sociale

Elle répertorie les éléments sociaux nécessaires a |'éva-
luation de la situation du patient.

Ellerestel'outil del'assistant social qui décide dumoment
del'utilisationdelafiche etI’adapte enfonction dustade
d’évolution de la maladie et de ce que le patient peut
entendre de son handicap.

Elle est mise dans le dossier social du patient et permet
de suivre I'évolution de la situation tout au long de la
prise en charge, grace a une fonction tableau de bord.

1Une fiche de synthése

Bilan social de la situation du patient, la fiche de syn-
these énumere les aides existantes et les démarches a
entreprendre, ainsi que les coordonnées des profession-
nels et services qui sont déja présents dans la situation.
Elle reprend les éléments qui doivent étre et qui peuvent
étre transmis au patient et aux autres professionnels,

C’est un outil pour:

«I'assistant de service social, bilan de la prise en charge,
la fiche est rangée dans le dossier social ;

« le patient, a qui la fiche est remise a I'issue de I'hospi-
talisation de jour pluridisciplinaire ou de I'entretien
social ;

«lesautres professionnels, la fiche étant mise dansle dos-
sier du patient et consultable par I'équipe soignante.

Certains assistants de service social projettent de I'utili-
ser comme une fiche de liaison avec les partenaires exté-
rieurs (APF unités de soins palliatifs, SSR...).

LE RETOUR D’EXPERIMENTATION ET LA
VALIDATION DES FICHES D’EVALUATION
Tousles professionnels ayant répondu ont utilisé les fiches
etont globalement reconnu leur pertinence. L'utilisation
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delafiche d'évaluationsociale est plus problématique dans
les services qui sont passés au dossier social informatisé
et pose la question du double emploi.

Enrevanche, la fiche de synthese fait I'unanimité quant
a son utilisation. Celle ci allant au-dela de ce qui était
prévu, puisqu’elle fait fonction de fiche de liaison dans
plusieurs centres.

IInousappartient de faire évoluer nos outilsavecles pra-
tiques de chacun:

« informatisation des supports d’informations ;

* organisation hospitaliere ;

« fonctionnement des centres...

CONCLUSION

Lors de notre atelier, nous avons beaucoup échangé sur
nos pratiques et notamment sur les relations avec les
MDPH, partenaires décisifs dans la réalisation du projet
deviedes patients. Nous sommes convenus de faire le bilan
denosrelations avecles MDPH et des modalités de fonc-
tionnement mises en place. Deméme, laprésenceal’ate-
lier de professionnels de I'APF nous a permis d’évoquer
nos relations avec les services de maintien a domicile.
Cesdeuxaxes transversaux que sontlesrelations avecles
autres professionnels dans les équipes des centres et les
modalités de fonctionnement avec les partenaires exté-
rieurs plus proches du domicile des patients sous-tendront
le travail a venir de I'atelier. ]

FICHE D’EVALUATION SOCIALE - HDJ PLURIDISCIPLINAIRE

Nom et prénom :
Domicile: ......
Téléphone : _ _ -

Ml s

Date de Consultation: ................

Age :

Situation familiale et sociale : Vit avec
Q Célibataire

3 Concubinage

Q Marié(é)

Q Divorcé(e)/séparé(e) Vit

Q Veuf(ve)

Nombre d’enfants :
Nombre de personnes vivant au foyer :

Consultation demandée parle Dr....... ... .o,

Q Conjoint

Q Parents

0 Seul

Q Amile)

Q En institution

Reconnaissance du handicap

Prestations MDPH

Prestations du conseil général

Prestations du régime de retraite

Prestations Sécurité sociale et mutuelle

Autres

Connu d'un service social OuiQ
Si oui, coordonnées :

Non O
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® Atelier 3 - Assistance sociale

Couverture sociale

0D de base Q0ui  QNon
0D complémentaire Q0ui  QNon
Taux de prise en charge en %

Evaluation du contexte professionnel
Actif O Non actif O

Profession :
Employeur : Fonction publique Q Privé O

Q En arrét maladie

O Travaille a temps partiel du fait de sa maladie, mi-temps thérapeutique

[ Travaille a temps partiel sans rapport avec sa maladie
0 Travaille a temps plein

Maintien au méme poste 3 Oui Q Non
Connu de la médecine du travail Q Oui 0 Non
Reconnaissance de travailleur handicapé Q Oui 0 Non
Aménagement de poste de travail Q Oui Q Non

1 Aménagement des horaires

1 Aménagement des locaux

0 Aménagement des transports

O Allocation compensatrice pour frais professionnels
1 Démarches a envisager :

Evaluation du contexte socio-économique du patient et de ses proches

Revenus actuels (montant) :

1 Allocations ASSEDIC depuis Q Salaire
Q Indemnités journalieres depuis Q AAH
1 Pension invalidité catégorie 1 QRMI

Q Pension invalidité catégorie 2 Q Pension retraite
0 Pension invalidité catégorie 3

Imposable Q0ui  QNon
Démarches a envisager (droits et prestations possibles) :

Evaluation des conditions de vie
Type d’hébergement

[ Hébergement précaire

1 Domicile personnel

0 Institution

Logement
Statut : Q Propriétaire
Q Locataire

1 Occupant a titre gratuit

Type de logement

1 Maison individuelle 1 Appartement
Habitat

Q Milieu urbain Q Milieu rural
Accessibilité

Etage : Ascenseur Q0ui  QNon
0 Accessible, adapté

QO Accessible, non adapté

1 Non accessible, adapté

0 Non accessible, non adapté

Relogement a prévoir Q Oui Q Non

Q Pension retraite + majoration inaptitude

Q0 Hébergement entourage

13
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® Atelier 3 - Assistance sociale

Evaluation des capacités fonctionnelles

et des aides techniques et moyens nécessaires a la personne

Vie domestique et courante Besoins d'aide Observations

Organisation de la semaine

Aidants professionnels Aidants entourage familial

Lundi

Non | Partielle | Totale

Mardi

Faire les courses

Mercredi

Préparer les repas

Jeudi

Réchauffer un repas préparé

Vendredi

Faire le ménage

Samedi

Entretenir le linge et les vétements

Dimanche

Gérer son budget

Faire les démarches administratives

Utiliser les transports en commun

Conduire une voiture

Evaluation du degré de dépendance
QGIR1 QGIR2 QGIR3 QGIR4 QGIRS QGIR6

Appréciation de la charge de soins et d’aide quotidienne pesant sur les aidants familiaux

Aide formelle OuiQ Non Q0
Aide informelle OuiQ Non Q
Aide mixte OuiQ Non Q

Si aide informelle :

Aidant familial rémunération Oui Non Q
Lien de parenté :

Coordonnées des intervenants :

Nature de l'aide : actes essentiels, vie domestique et vie courante, surveillance, soutien psychologique, aide aux
déplacements extérieurs, autres :

Type de service

1 Mandataire

[ Service de soins a domicile
1 Prestataire

Q HAD

0 Cheque emploi service

1 Soins palliatifs

Q Autres, a préciser :

Professionnels intervenant a domicile

Total du temps d’intervention/semaine/aidants professionnels :
Total du temps d'intervention/semaine/aidants entourage :

Séjours de répit prévus  Ouild  NonQ
Si oui, type de séjours (hdpital de jour, soins de suite, MAS...) :

Projets et souhaits du patient

Identification du ou des problémes, objectifs et projets d’interventions

Domaines Objectifs Projets Evaluation 1 Evaluation 2 Evaluation 3
d'interventions Date : Date : Date :

Acceés aux soins

Domaine

juridique

Aides légales,
droits spécifiques
aux personnes
handicapées

Aides matérielles

Aides a la vie
quotidienne

Travail

Logement

Organisation
soins a domicile

Démarches,
placement
institutionnel

Intervenants Oui | Non | Fréquence des interventions [nombre | Nature de l'aide : actes essentiels,
d’heures et durée) et coordonnées vie domestique et vie courante,
des intervenants surveillance, soutien psychologique,
aide aux déplacements extérieurs,
autres

Aide ménagére

Auxiliaire de vie

Infirmier

Aide-soignant

Kinésithérapeute

Orthophoniste

Psychologue

Autre paramédical

HAD
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FICHE D’EVALUATION SOCIALE EFFECTUEE LE PAR :

NOM Bt PrENOM & L
Téléphone: _ _ . _ _.__.__.__
MLt

Evaluation sociale

Evaluation des conditions de vie :

Reconnaissance du handicap

1 Prestation de compensation du handicap 1 Aide personnalisée d'autonomie
Q Carte d'invalidité 0 Majoration tierce personne
Q Carte européenne de stationnement 0 Reconnaissance travailleur handicapé

[ Carte station debout pénible

Aides au maintien a domicile
1 Aide ménagére

Q Auxiliaire de vie

Q Infirmier

1 Aide-soignant

Q0 Réseau de soins

Identification des difficultés :

Propositions d’interventions

Interventions a envisager :
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® Atelier 4 - Infirmier

Le referentiel de Uinfirmiere
coordinatrice et de la secretaire
dans les centres SLA

Le travail entrepris par le groupe infirmiers et secrétaires des centres SLA a conduit a la
rédaction d’un texte de référence définissant le role de Uinfirmiére coordinatrice et de la
secrétaire dans les centres SLA. La rédaction d’une version courte a permis de s’adapter
aux centres n’ayant pas encore d’infirmiére coordinatrice ou de secrétaire.

Véronique Hermet-Douard (Toulouse), Anne-Laure Belondrade (Bordeaux)

dinatrice et de la secrétaire dans les centres SLA ont Delathéoriealapratique, quelle stratégie dansle domaine
été réalisés pour répondre aux exigences de la confé- infirmier ? Deux pistes ont été discutées.

L esréférentiels définissant le role del'infirmiere coor- QUELLE STRATEGIE ADOPTER ?

rencede consensus de Nice (2005) et pour se prépareral’ac-

créditation quiseraorganisée dans chaque centre parlaHAS. 1. Le groupe pense que pour répondre a la mission « de
Legroupeinfirmiers et secrétaires a été dissocié, cetteannée, transfert de compétence sur les lieux de vie », il est indis-
pour une meilleure gestion de la spécificité des roles. pensable d’acquérir des compétences dans le domaine

delaformation. Certaines infirmiéres coordinatrices ont
pubénéficier, au sein de leur établissement, d'une formation

PROPOSITION DU COLLEGE INFIRMIER spécifique. Pourles autres, le groupe souhaite pouvoir pro-
Danslalignée de ce quia été entrepris, le college infirmier fiter de I'expérience des réseaux ville-hopital, notam-
aproposé, au cours de 'atelier de Bordeaux, une évalua- ment celuid'ile de France. Le groupe souhaite également
tion des référentiels. queles documents (films, fiches) existants dans certains
« Sont-ils réellement applicables dans les centres ? centres soient partagés.

« Apportent-ils aux patients « une assistance dansleur prise

en charge globale en améliorant I'acces au diagnostic et 2.Le groupe infirmier souhaite élaborer une fiche desti-
al’accompagnement enréunissant et organisantl'inter- néeauxinfirmieres, aides-soignantes et auxiliaires de vie
disciplinarité » ? qui ont en charge des personnes atteintes de SLA. Des
« Faut-il créer un outil spécifique d’évaluation valable échanges au sein du groupe se feront par mail et une
pour tous les centres (comme les autres groupes) ? réunion de concertation aura lieu courant mars 2008.
SENTIMENT DU GROUPE INFIRMIER L'AVENIR DU GROUPE ?

Le groupe infirmier : Lorsdes prochains congres SLA, le groupe aimerait trans-
« pense que lesréférentiels correspondent aux criteres de formerI'atelier infirmier en untemps de formations et de
qualité et sont applicables dans les centres ; réflexions qui correspondent aux préoccupations des
« ne souhaite pas un outil spécifique d’évaluation pour tous soignants prenant en charge des patients atteints d'une
les centres carle modele conceptuel infirmier de Virginia SLA. Untheme pourrait étre choisi et animé par uninter-
Henderson utilisé répond al'évaluation et ala prise en charge venant compétentsurlesujet. Undébat pourrait ensuite
globale de la personne atteinte d'une SLA. suivre. |
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® Atelier 5 - Kinésit

® Atelier 5 - Kinésithérapie

Le tour de table
des kinésithérapeutes

Cette 3¢journée de coordination nationale des centres SLA, quis’est déroulée a Bordeaux,
en septembre dernier, a permis a 12 kinésithérapeutes, venant de régions différentes et
exercant leur profession de facon différente, de se rencontrer et d’échanger sur le theme

«de lathéorie a la pratique ».

insi, durant cette journée de rencontres et

A d’échanges, plusieurs sujets ont pu étre abordés,
et notamment :

«lesdocuments professionnels validés aTours en septembre

2006 ;

« e désencombrement ;

«laformation.

Desle premier tour de table, se sont exprimées des diffé-
rences d’exercice entre les intervenants, ces différences
étant certainement liées al'organisation spécifique de chaque
centre.

En effet, certains disposent de temps de masseur-kiné-
sithérapeute qui peuvent rencontrer les patients en consul-
tation ou en hopital de jour, d’autres font appel aux pro-
fessionnels de services de médecine physique ou de
centres derééducation partenaires. Enfin, certains n'ont
pas de kinésithérapeutes.

EVALUATION DE LUTILISATION

DES DOCUMENTS DE TOURS

IIs’agit delafiche de synthese d’évaluation en kinésithé-
rapie, delafiche d'information pour le patient surlakiné-
sithérapie et du nouveau document destiné aux kinési-
thérapeutes.

ILa synthése d’évaluation en kinésithérapie
Elle est utilisée en grande majorité parles kinésithérapeutes
qui ont participé a son élaboration et ce, de plusieurs
fagons:

« dansle dossier médical du patient en tant que synthese
de bilan pour le médecin neurologue ;

« en copie, dans un classeur propre au kinésithérapeute,
lui permettant d’assurer unsuivi personnalisé et régulier
du patient ;

sentant qu'outil de transmission des informations pour
le kinésithérapeute du domicile afin d’établir un lien
ville-hopital ciblé et d’optimiser la prise en charge des
patients.
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Véronique Tanant (Nice), Arnaud Valero (Bordeaux)

ILa fiche d’information pour le patient
Elleestlargementutilisée, y compris par certains centres ne
disposant pas de kinésithérapeutes, lors dela consultation.
Le retour des utilisateurs, patients, familles et médecins
est trés positif.

ILe nouveau document

pour les kinésithérapeutes

Le groupe a élaboré, au cours du premier trimestre 2007,
un nouveau document sur «la prise en charge en kinési-
thérapie des patients atteints de sclérose latérale amyo-
trophique ».

Ce document sera édité par les laboratoires sanofi-aventis
etdistribué, en premier lieu, aux kinésithérapeutes libé-
raux. Al'heure actuelle, seulelaversion “papier” est trans-
mise et les premiers retours des utilisateurs sont plutot
satisfaisants.

LE DESENCOMBREMENT

Le groupe a ensuite fait le point sur I'évaluation de I'en-
combrement et la spécificité des techniques manuelles
et instrumentales de désencombrement des patients
atteints de sclérose latérale amyotrophique.

Ce faisant, il apparait une disparité de pratique en ce
domaineauseindugroupe, et certains kinésithérapeutes
ontmanifesté leur besoin d’étre formés a ces techniques.
Nous en venons donc au 3¢ theme de cette rencontre : la
formation.

LA FORMATION

Deux themes de formation voient donc le jour :
« laformation des kinésithérapeutes ;
«laformation et I'information des aidants.

IFormations des kinésithérapeutes

Dans un premier temps, il s’agit de former les kinésithé-
rapeutes des centres SLA aux techniques de désencom-
brement manuelles et instrumentales.

Lobjectifestde formerdes personnesréférentes enlamatiere
dans chaque centre, afin que I'information puisse ensuite
étrediffusée auxkinésithérapeuteslibérauxdans chaquerégion.
Ainsi, ces techniques seraient plus largement utilisées
audomicile et dansles structures partenaires, améliorant
la prise en charge de nos patients.

IInformation des aidants

Parallelement, le groupe décide de travailler surI'élabo-
rationd’un outilde communication commun, validé par
la coordination des centres SLA, pour I'information des
aidants (hospitalisation a domicile, services infirmiers a
domicile, auxiliaires de vie, bénévoles, aidants familiaux),
et des étudiants en kinésithérapie...

19

Le theme en serait « la prise en charge en kinésithérapie
des patients atteints de sclérose latérale amyotrophique »
etaborderait, de maniere globale, le suivi de ces patients.

LES PROJETS

Lasessions’estterminée surle projetde créerungroupede
discussion sur Internet, avec un acces sécurisé, accessible
auxkinésithérapeutes faisant partie du groupe de travail de
lacoordination. Sonobjectifest defaciliterleséchangesentre
professionnels et de partager des documents de travail.
Ce forum a été réalisé en septembre dernier et les princi-
paux documents validés parla coordination sont déjaen
ligne! ]
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® Atelier 6 - Orthophonie

Les modalités d’intervention
de Uorthophoniste

Si le bilan orthophonique est a peu prés similaire dans tous les centres, il existe de nom-
breusesdisparités surles modalités de lintervention de Uorthophoniste ausein du centre.
Cette absence d’homogénéité est surtout liée au temps imparti de chaque orthophoniste
dans le centre, a linfrastructure du centre (du box de consultation pour tous les interve-
nants aux locaux exclusivement réservés a la SLA), au nombre de patients suivis dans le
centre (de 2 par semaine & 7, voire plus, par jour), & la présence ou non d’un plateau multi-

disciplinaire et d’'un réseau ville-hopital.

EVALUATION DU PATIENT

DANS LE CENTRE

Le patient bulbaire n’est pas évalué de maniére systéma-
tique surle plan orthophonique au moment del’annonce
dudiagnostic dans tousles centres. L'évaluationalieuen
hopital de jour ou en hospitalisation traditionnelle. Il est
ensuite réévalué au cours de I'évolution de la maladie,
lorsque le neurologue le juge nécessaire ot lorsque I'or-
thophoniste de ville a besoin d’un regard objectif. Un
bilan orthophonique n’est donc globalement pas systé-
matique tous les trois mois, dans tous les centres, et
répond davantage d’'une demande du médecin ou du
patient lui-méme.

Encas de suspicion de troubles cognitifs, un bilan de lan-
gage est réalisé par I'orthophoniste dans une minorité
des centres. L'évaluation d'un dysfonctionnement cogni-
tif peut étre réalisée par les neuropsychologues lors-
qu’ilssont présents dans le centre, ou au sein du service
de neurologie.

Les essais de déglutition sont quasi systématiques au pre-
mier bilan. Quelques centres présentent la possibilité de
faire des essais de déglutition sous (vidéo) radioscopie,
enprésence del’orthophoniste, ou en naso-fibroscopie
en cas de doute sur le risque de fausses routes et pour
déterminer la sévérité du trouble.

Lissue de I'hospitalisation de jour (Hd]) pluridiscipli-
naire, lorsqu’ily enaun, donnelieua une synthese de tous
lesintervenants. La courte synthese écrite est placée dans
ledossier médical du patient et, dans certains centres, une
photocopie de cette synthese est remise au patient afin
qu'il I'a transmette a ses intervenants de ville, ou est
envoyée directement a ces derniers. Certains centres font
une synthese en présence du patient et de ses accompa-
gnants éventuels.
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Nathalie Lévéque (Paris)

PRISE EN CHARGE DES PATIENTS
ALHOPITAL (DANS LE CENTRE)

Peu d’orthophonistes font de la prise en charge al’hopital
car les patients sont hospitalisés, la plupart du temps,
sur de courtes durées. Enrevanche, 'orthophoniste du centre
peutdonner des conseils de déglutitionau cours durepas
d’un patient hospitalisé. Il peut mettre en place, avec les
ergothérapeutes, lacommunication alternative sile centre
estéquipé pour le faire (essais de syntheses vocales, logi-
cielsde communication, contacteurs musculaires, tableaux
de communication personnalisés...).

OUTILS DE COMMUNICATION

Les orthophonistes des centres s’accordent pour dire
qu'une amélioration dans ce domaine est nécessaire,
notamment par :

«le prét de matériel ;

lapossibilité de posséderle matériel dansles centres afin
de le présenter aux patients ;

«lapossibilité de prise en charge parla CPAM etles MDPH
du matériel de communication.

Le travail en collaboration avec I'ergothérapeute et I'as-
sistante sociale (s'il y en a une dans les centres) est pré-
cieux.

Les centres ne sont pas toujours équipés en syntheses vocales
ouautres logiciels de communication, il est donc parfois
difficile pour I'orthophoniste de proposer I'outil le plus
adapté au patient.

Un partenariat entre 'ARS et les centres SLA est arecon-
sidérer, notamment en ce qui concerne la constitution et
la gestion du parc du matériel de communication a pro-
poser au patient.

Ilserait également souhaitable de développer des partena-
riats aupres des distributeurs d’outils de communication.

COORDINATION DU SUIVI
ORTHOPHONIQUE

Les orthophonistes des centres ont en général un bon
“réseau” d’orthophonistes libéraux avec qui ils ont I'ha-
bitude de travailler. Les échanges sont souvent riches :

« contacts téléphoniques fréquents ;

« envoi des comptes-rendus respectifs ;

« envoi d'une bibliographie spécifique ala SLA ;

« présence des orthophonistes de ville a la consultation
au centre.

FORMATIONS ET INFORMATIONS

Les centres pourvus d un réseau ville-hopital (officiel ou
non) assurent des cours, groupes de travail et ateliers
dédiés aux intervenants de ville qui prennent en charge
nos patients. Des réunions/ateliers sont, depuis peu,
organisés avec les aidants (famille proche, conjoint, aide
adomicile...) afindeleur prodiguerles meilleurs conseils
possibles pour assurer un confort au malade dontil s’oc-
cupe (communication et déglutition).

Les centres SLA peuvent étre le lieu d’accueil des stages

® Atelier 6 - Orthophonie

des étudiants en orthophonie. Des mémoires d’ortho-
phonie consacrés alaSLA ont été réalisés ousonten pro-
jetderéalisation.

Des cours magistraux, des présentations et des TDs
sur I'orthophonie et la SLA sont assurés par les ortho-
phonistes des centres aupres des étudiants (orthopho-
nie, diplomes universitaires...), des professionnels du
milieu associatif et institutionnel, des équipes médicales
et de soins et, enfin, a I'occasion des rencontres inter-
centres.

ORTHOPHONIE ET RECHERCHE

« Projet de longue haleine a Lannion avec France Telecom :
le projet En-dro. Ils’agit d’élaborer une nouvelle aide ala
communication, sous forme d’'unappareil avec synthese
de parole, basée sur la voix de synthése propre a chaque
patient.

« Un master 2 en phonétique sur le ralentissement de la
parole dans la sclérose latérale primitive a été effectué.
* Mémoires d’orthophonie prévus pour I'année 2007-
2008 sur I'intelligibilité. n

Lévres

Mouvements Volontaires

BILAN MUSCULAIRE ORO-FACIAL

Au repos Q Lévres fermées  Q Lévres ouvertes

Q1 Bavage

Normal = 0 - Modéré = 1 - Sévére = 2 - Absence de mouvement = 3

Arrondissement

Etirement

Pincement

Pincement contre résistance

Total

/12

Observations

Asymétrie ac6 anb
ABF Q oui Qnon
Autres

(coté le plus atteint)
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Langue MANDIBULE
Au repos 1 Aspect normal Q Fasciculations Q Amyotrophie Q Mycose Au repos Q Fermeture normale QO Béante
Mouvements volontaires Mouvements Volontaires
Ngrmal = 0 - Modéré = 1 - Sévere = 2 - Inerte = 3 Normal : 0 - Amplitude diminuée : 1 - Inerte : 2
Protraction vers l'avant ouverture/fermeture
Langue a droite diduction
Langue & gauche total /4
Apex derriére incisives haut
Apex derniére molaire haut Observations
Balayage gouttiére gingivale haut | L
Claguement langue palais |
Clics de réprobation |
Recul base de lanque, 3/k/explosifs |
Total /27
Asymétrie QG ab (c6té le plus atteint)
Observations ABF Qoui dnon
Douleur/craquement O oui O non
Clonus Q oui 0 non
Mobilisation CSM Qoui dnon
Asymétrie QG ab (coté le plus atteint) VOILE DU PALAIS
ABF Q Oui 1 Non
normal : 0 - fatigable : 1 - paralysie : 2
Autres Sur 5 /a/ successifs
................................................................................. Total /2
................................................................................. Observations
Joues
Normal = 0 - Joues dépressibles = 1 - Impossible = 2 Asymétrie a6 ab (coté le plus atteint)
gonfler les joues Fuite au miroir ac ab (coté de la buée)
contre-résistance (En obturant Rhinolalie audible 0 ouverte O fermée
joue droite les narines)
joue gauche
total /8 EXAMEN DE LA NUQUE
Observations normal : 0 - fatigable : 1 - chute de la téte : 2
................................................................................. Total \ /2 |
................................................................................. EXAMEN DE LA RESPIRATION ET DE LA TOUX
Asymétrie ac ab (coté le plus atteint) normal : 0 - dyspnée [effort, phonation) : 1
ABF 3 Oui 3 Non orthopnée, m. accessoires : 2 - VNI : 3
Fuite d'air nasal 3 Oui Q Non (sans obturation des narines) Total /2
Fuite d'air buccal Q Oui 0 Non

Toux Q normal Q diminuée Q impossible
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BILAN DE LA PAROLE (communication spontanée et/ou lecture) BILAN DE LA DEGLUTITION
Evaluation perceptive de la dysarthrie Interrogatoire
3 Normal
0 Dysarthrie légére (imprécision articulatoire, débit légérement ralenti) Poids de forme Poids précedent Poids actuel
0 Dysarthrie modérée (distorsion des phonémes, débit ralenti)
0 Dysarthrie sévére (quasi inintelligible) Alimentation 0 Normale O Coupée fin aliments évités
Q Aphémie Q Mixée Q0 Entérale  Q Liquide épaissi degré d'épaississement
Test d'intelligibilité (10 mots du test d" Auzou) Plainte du patient 0 Difficulté a mastiquer
Q Sensation de déglutition incompléte
Mots lus 0 Toux 1 Hemmage Q Etouffement
1 00 - 10 mots compris Q Liguides 0 Solides Q Salive 0 Mixte
2 Q1-7a9 mots Q Diminution de L'appétit
3 Q2-6a4mots
4 Q1 3-0a3mots Prise alimentaires  Q Durée du repas 1 Nombre de repas
5 Q Perte de poids
)
7 Retentissements psycho-sociaux U Peur de manger Q Isolement
8 0 Honte Q Géne
9
10 Complément alimentaire
Infection pulmonaire
articulation
voyelles Essais
a é i e o u ou
an in on Salive 0 Normale
semi voyelles ia oi oui [ Déglutitions fréquentes
consonnes pa ba ma 1 Bavage
ta da na la Liquide Q Normale 3 demi-cuilleres
fa va sa za cha ja [ Déglutition bruyante 3 cuilléres
ka ga ra QO Toux immdiate 3 gorgées
adiadococinésies claclacla Q Liquide épaissie, eau gélifiée
coquelicot, coquelicot, coguelicot Semi-solide Q Normale 3 demi-cuilléeres
Q Difficulté de propulsion 3 cuilléres a café
communication Q Toux immdiate 3 cuilléres a soupe
QA Orale Q Ecrite 0 Toux différée
Q Outils de communication leSUELS 7 . o oo e e Solide Q Normale
.................................................................................................. Q Mastication lente, difficulté de propulsion
Q1 Proposition d'une communication alternative Q Toux
Q Nutrition entérale
BILAN DE LA VOIX
Stade le plus difficile Q Oral Q Préparation bolus
Normal : 0 - Léger : 1 - Modéré : 2 - Sévére : 3 0 Pharyngé Q Propulsion
Grade global
Serrage Nécessité d'un bilan en nasofibroscopie ou vidéoradioscopie Qoui  Qnon
Souffle sur la voix
Intensité Gastrostomie a envisager Qoui  Qnon
TMP sur /a/ tenu
[moyenne des hommes = 22 sec, des femmes = 15 sec] Conclusion
TMP 1* essai
TMP 2° essai
moyenne 2 essais
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Difficultés et moyens
dans la pratique clinique

A la suite de la validation du référentiel théorique des psychologues, élaboré a Tours en
septembre 2006, lors des journées de coordination nationale des centres SLA (1), le tra-
vail de latelier “psychologue” s’est intéressé cette année a des aspects plus concrets et
pratiques. La pratique clinique ayant été déja largement évoquée d’un point de vue théo-
rique, il a été question d’aborder celle-ci dans sa réalité pratique, de prendre en compte
ses difficultés et les moyens dont disposent les psychologues pour les appréhender.

Sandra Roy-Bellina (Montpellier), Valérie Havet (Angers), en collaboration avec Stéphanie Prévot (Bordeaux)

centres SLA précise qu'au-deladelaspécificité de
laformation du psychologue, sonroleauseindes
centres peut s'articuler selon trois axes :
«la pratique clinique ;
« la formation/information ;

L 4 actuelréférentiel théorique des psychologues des

«larecherche.

Ces nouvelles journées ont donné I'occasion a tous les
participants d’échanger et de réfléchir ensemble sur les
possibilités d’action de chacun, en partageant ses propres
expériences et missions de terrain, tant dans le cadre de
programme de recherche que de formation/informa-
tion et d’enseignement.

ETAT DES LIEUX

Endehors dusimple constat que'on compte encore des
centres sans psychologue, il existe une réalité incon-
tournable qui impose des limites dans la mise en place
de certains projets pour les psychologues occupant des
postesatemps partiel. La prise en charge des patients atteints
de SLA et de leur entourage est tres singuliere, et sa spé-
cificité réclame une telle exigence de la part des profes-
sionnels de santé qu'il apparait indispensable de pouvoir
reconnaitrel'impossibilité pourles psychologues atemps
partiel des'investir dans toutes les missions pouvant ren-
trer dans le cadre de leur fonction. De fait, certains
domaines d'intervention doivent étre privilégiés propor-
tionnellement au temps quileur estimparti. Néanmoins,
des solutions existent pour faire face a ces difficultés,
notamment en sollicitant la collaboration de collegues.

Parailleurs, dans certaines situations (évolution du handi-
cap contraignantle patientaresterimmobilisé au domicile,
besoin d’un soutien spécialisé...), il devient également
nécessaire, voire indispensable, de faire appel aux réseaux
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de libéraux. C’est pourquoi I'élaboration d’'un document
dit “repere” (Annexe 1), a destination de ces profession-
nels, a fait I'objet de discussions, tant sur le plan de son
contenu que de son mode de transmission, afin de contri-
bueraubonfonctionnement de ce type de dispositif de soins.
1l s’agit d'un document informatif, apportant quelques
notionssurlamaladie et précisant les élémentsles plus mar-
quants, lequel sera adressé par courrier postal aux profes-
sionnels qui s'impliqueraient dans cette prise en charge a
I'extérieurdelastructure hospitaliere, en cabinet et/ouau
domiciledes patients. Ce document contiendra également
les coordonnées du centre référent, ainsi que ceux du psy-
chologue, I'adresse Internet du site de la HAS, sur laquelle
le texte des recommandations professionnelles, issu de la
conférence de consensus, peuty étre consulté atoutmoment.

LAVENIR

Dans I'avenir, la création et la consolidation de liens, de
nouvelles collaborations et de réseaux doivent tendre a
se développer afin de pallier les nombreuses difficultés
rencontrées, tant pour faciliter les progres de la prise en
charge (suivi, accompagnement du patient et de I'ai-
dant), que pour améliorer les capacités de transmission
de I'information (formation/information et recherche).
Par ailleurs, il a été question de réfléchir a la transversa-
lité, et notamment la possibilité d’ouvrir les échanges a
d’autres champs de réflexion. Les psychologues souhai-
tent réaliser un travail commun avec le groupe de soins
palliatifs autour des questions éthiques qui, réguliere-
ment, se posent dansle cadre dela prise en charge des patients
atteints de SLA et de leur entourage.

LES OBJECTIFS
Lobjectif des prochaines journées sera également celui
dedonner!’occasion aux participants de présenter leurs

travaux, leurs projets et/ou leurs expériences pratiques,
d’élargirlesdiscussions ades exemples concrets quiillus-
trentlesmodes d’interventionsurle terrain, afind’apporter
dudynamisme au groupe dans un cadre ou1l'interactivité
aura toute sa place.

Dans cette perspective, unnouvel espace de parole pourra
secréer, afin que latransversalité puisse prendre tout son
sens. u

Pour en savoir plus

¢ BrocqH. La prise en charge psychologique du malade
atteintde sclérose latérale amyotrophique. Le journal
des Psychologues 2005 ; 232 : 36-40.

¢ BungenerC. Les troubles psychopathologiques et les
mécanismes adaptatifs dans la sclérose latérale amyo-
trophique. Pratiques Psychologiques 2005; 11:319-28.
e Coordination des centres SLA. Prise en charge au sein
des centres SLA. Cahier 1. Neurologies 2005 ; 8.

¢ Coordination des centres SLA. 2* Journées de coor-
dination nationale des centres SLA. Cahier 2. Neuro-
logies 2007 ; 10.
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® Atelier 8 - Réseau

Referentiel national des reseaux

ANNEXE 1 - NOTE D’INFORMATION A DESTINATION
DES PROFESSIONNELS LIBERAUX

Le Centre SLA de .. .. vous remercie d'avoir accepter de participer a la prise en charge de
Monsieur (Madame) néle) le ....../[....../J......, atteint(e) de sclérose latérale amyotrophique et
jusqu’ici suivile) par U'équipe pluridisciplinaire de notre centre.

Ce document a pour objet de vous transmettre, en quelques mots, des informations incontournables sur la maladie
en générale, nécessaires et indispensables pour vous éclairer au mieux dans lappréhension des contraintes quoti-
diennes auxquelles doivent faire face les patients et leur entourage proche (cf. texte des recommandations profes-
sionnelles sur le site de la HAS (www.has-sante.fr) : « Prise en charge des personnes atteintes de sclérose latérale
amyotrophique » (conférence de consensus, 23 et 24 novembre 2005, HAS).

e La sclérose latérale amyotrophique est une maladie neurodégénérative qui touche a la fois le systéme nerveux
central et périphérique. Dans cette pathologie, ce sont les cellules nerveuses, dites motoneurones, a Uorigine de
la commande de la motricité volontaire, qui vont disparaitre progressivement et étre responsables de la fonte
musculaire, jusqu’a la paralysie totale.

e La SLA est une maladie létale et, a ce jour, aucun traitement n’existe pour en guérir, seul le Rilutek® contribue a
ralentir son inexorable évolution qui reste irréversible.

* La maladie peut débuter par latteinte d’'un membre (forme spinale), par des troubles de la paroles et/ou de la
déglutition (forme bulbaire), et parfois par des troubles respiratoires.

* Elle est sporadique, bien qu’il existe plus rarement des formes familiales. Elle peut débuter a tout dge chez
l'adulte, mais son mode évolutif reste trés singulier d’un individu a un autre.

¢ A noter que les cas de démence sont peu fréquents et plutét de type frontal, mais il est également possible d’ob-
server l'apparition de quelques troubles des fonctions supérieures, avec notamment une perturbation légére a
modérée des capacités de contréle (inhibition, planification/organisation, initiation, flexibilité mentale...).

La prise en charge de ces malades et de leur entourage est trés spécifique et nécessite lattention de professionnels
de santé dont les spécialités sont trés variées (médecin généraliste, neurologue, pneumologue, gastro-entérologue,
infirmiére, aide-soignante, auxiliaire de vie, psychologue, orthophoniste, diététicien, ergothérapeute, kinésithérapeute,
assistante sociale...], permettant ainsi de répondre au mieux a leurs besoins, tant sur le plan humain que matériel.
Néanmoins, dés 'annonce du diagnostic, et en suivant tout au long de la maladie, la mise en place d'un accompa-
gnement psychologique spécialisé et rapproché peut s'avérer nécessaire, ce qui ne peut, malheureusement, étre
toujours assuré au sein du centre SLA a Uhépital.

L'évolution du handicap, ou bien encore la distance géographique, entrainent souvent une rupture du suivi psycholo-
gique, fort dommageable dans un tel contexte, le risque étant de voir s'installer progressivement, ou brutalement, une
perte d’autonomie psychique du sujet, voire 'équilibre psychologique d'un systéme tout entier, celui de la famille.
C’est pourquoi nous faisons appel a vos services et sollicitons votre collaboration.

Nous nous tenons a votre disposition, vous pouvez nous contacter aux coordonnées mentionnées ci-dessous, pour
d'éventuelles questions.
En vous remerciant par avance pour votre collaboration.

Coordonnées du centre SLAde ................... Psychologue :
Adresse ........ .. Nom .o
.............................................. Prénom ...
.............................................. Téléphone : _

Téléphone: _ _._ _. . . Mail: .................
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de sante dedies alaSLA

Cette Journée de coordination des centres SLA a été Uoccasion de proposer un référentiel
national des réseaux dédiés a la SLA, dont nous vous présentons les objectifs, ainsi que
les modalités administratives, financiéres et humaines.

POURQUOI UN REFERENTIEL
NATIONAL ?

ILes réseaux de santé dédiés alaSLA:

une priorité de santé publique

Lasclérose latérale amyotrophique est une pathologie qui
concerne entre 6 000 et 8 000 personnes en France. Due
aune dégénérescence des neurones moteurs, elle entraine
une paralysie progressive, des troubles de la voix et de la
déglutition et une insuffisance respiratoire qui provoque
lamort en 3 ans en moyenne.

Lediagnostic metle patient dans une démarche de “soins
palliatifs” au sens large du terme, puisqu’il n’existe aucune
thérapeutique curative.

Laspécificité de cette maladie dans son évolution, sonreten-
tissement sur la qualité de vie du patient et de sa famille,
son caractere létal dans un tableau de dépendance totale
a court terme, nous oblige a la considérer de maniere
tout aussi spécifique.

Laprise encharge, nécessairement globale de ces patients,
s’est organisée progressivement dans des centres hospi-
talo-universitaires, dont 17 ont été reconnus comme
centres de référence depuis la circulaire DHOS/
0/DGS/SD5D/2202/229 du 17 avril 2002 relative a I'or-
ganisation des soins pour la prise en charge des patients
souffrant de SLA.

De part la loi relative a la politique de santé publique du
9aott 2004, la prise en charge des maladies rares consti-
tue une priorité. L'un des axes du plan national prévu par
le ministre des Solidarités, de la Santé et de la Famille, le
20novembre 2004, était de prévoir lamise en place de centres
labellisés de référence. Ainsi, chaque appel a projet a
permis de labelliser un ou plusieurs centres prenant en
charge les patients.

Lacirculaire DHOS/04/2007/153 du 13 avril 2007 permet
de compléter le dispositif de labellisation par I'identifi-
cationde «centres de compétences » quiont vocationd’as-
surerla prise en charge et le suivi des patients a proximité
deleurdomicile, et de participer al'ensemble des missions
des centres de références.
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Dominique Lardillier (Marseille), Michel Dib (Paris)

Encorollaire de cette prise en charge hospitaliere, les soi-
gnants de proximité interviennent quotidiennement
aupres de ces patients, mais se sentent isolés, peu renseignés
sur cette maladie, souvent démunis devant I'évolutivité.
Enmoyenne, chaque patientatteint de SLA est pris en charge
par 3a5 intervenants de proximité.

La nécessité de création de réseaux de santé dédiés ala
SLArésulte d'undouble constat établi par lamajorité des
intervenants investis dans ces prises en charge :

«d’une part, en dépit de moyens humains, techniques et
structurels médicaux et paramédicaux importants, le
manque de coordination entre ces différents acteurs de
santé se traduit par d'importantes difficultés d’adaptation
des soins de proximité ;

« d’autre part, 'absence de coordination des soins, la
méconnaissance de la maladie et un manque d'infor-
mation concernant les pratiques de soins recomman-
déessontautantd’obstacles a une prise en charge de ville
de qualité, rendant parfois difficile le maintien des patients
adomicile etimposant des hospitalisations qui auraient
pu étre évitées.

Les différents objectifs du réseau définis selon I'article
L. 6321-1 du Code de santé publique sur les réseaux de
santé (la coordination et la continuité des soins, la for-
mation des soignants,1'échange de compétence, lacom-
munication) contribuent a faciliter la prise en charge
globale, sanitaire et sociale du patient, permettant de
participer a 'amélioration de sa qualité de vie, confor-
mémentau plan stratégique en matiere de santé publique
prévu pour 2005/2008 (Plan National Maladies Rares
inscrite dans laloi n° 2004-806 du 9 aotit 2004 relative a
la politique de santé publique).

Les réseaux de santé dédiés a la SLA sont directement
concernés par 4 axes précisés dans le plan national :
«axen"’3:développer uneinformation pourles malades,
les professionnels de santé et le grand public concernant
les maladies rares ;

« axen’ 4:former les professionnels de santé a mieuxiden-
tifier les maladies rares ;
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*axe n° 6 : améliorer I'acces aux soins et la qualité de la
prise en charge ;

« axe n° 8 : répondre aux besoins spécifiques d’accom-
pagnement des personnes atteintes de maladies rares.

Enavril2007,1a SLA s’est également inscrite dans le Plan
National Maladies Chroniques 2007-2011 qui a pour
objectifl’amélioration de la qualité de vie des personnes
atteintes de maladies chroniques.

Lexistence conjointe de centres de référence, de compétence
et de réseaux spécifiquement dédiés a la sclérose latérale
amyotrophique permet une prise en charge optimale, coor-
donnée ethomogene des patients surle territoire francais.
Cette optimisation est étayée par I'existence de docu-
ments de référence publiés parla Haute Autorité de santé
(conférence de consensus, guide ALD9).

IDes réseaux dédiés de par la spécificité

de la maladie

¢ Lourdeur de la prise en charge : maladie rare, maladie
chronique, polyhandicap, évolutivité rapide, soins palliatifs.
« Urgences : anticipation, réactivité ne laissant pas la
place al'improvisation.

» Mobilisation de ressources importantes.

* Coordination nécessaire pour un nombre important
d’intervenants enraison de latriple spécificité de lamala-
die : motrice, nutritionnelle et respiratoire, nécessitant des
interventions dans des champs multiples et trés variés,
débordant largement ala fois le cadre d'une seule spécialité
et requérant des compétences importantes non ou mal
acquises par les généralistes.

* Absence de formation initiale et continue des professionnels
de santé médicaux et paramédicaux.

* Soutien aux aidants naturels et professionnels.

* Professionnels méconnaissant souventlamaladie alors
qu’ils doivent réagir vite et de facon adaptée.

ETAT DES LIEUX EN SEPTEMBRE 2007

Il existant

* Deux réseaux dédiés et opérationnels : Ile de France et
PACA.

» Unréseau en cours de constitution : Languedoc- Rous-
sillon.

* Des réseaux conjoints.

* Des structures informelles.

1Une cellule de conseils

Une cellule de conseils a été créée depuis septembre
2006, suite aux Journées de coordination nationale de Tours,
afin:

« de conseiller sur les stratégies ;
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«dedéfinirles objectifs et les méthodes organisationnelles ;
« d’aider au montage des dossiers aupres des instances
dirigeantes ;

«de capitaliserles expériences et faciliter leur partage entre
les différents réseaux ;

*demettre en place et harmoniser les protocoles de soins
concernant la prise en charge en réseau, les formations
etles approches d’évaluation.

PROPOSITION D’UN REFERENTIEL
NATIONAL SUR LA MISE EN PLACE
D’UN RESEAU SLA

IRappel de la définition

(article L. 6321-1 du Code de santé publique)
«Les réseaux de santé ont pour objet de favoriser I'acces
auxsoins, lacoordination, la continuité oul'interdisciplinarité
des prises en charge sanitaires, notamment de celles qui
sont spécifiques a certaines populations, pathologies ou
activités sanitaires. Ilsassurent une prise en charge adap-
tée aux besoins de la personne tant que sur le plan de
I'éducationalasanté, dela prévention, dudiagnostic que
des soins. Ils peuvent participer a des actions de santé
publique.Ils procedentades actions d’évaluation afin de
garantir la qualité de leurs services et prestations. »

IRésultats attendus

* Amélioration dela coordination dessoins et partage de
I'information.

« Information et éducation des patients et des familles.
« Formation des intervenants de proximité.

« Favoriser le maintien a domicile par une prise en charge
de proximité de qualité impliquant le médecin traitant et
les autres acteurs de santé.

* Meilleure qualité de vie pour les patients et les aidants.
 Mise en place de méthodes d’évaluation communes
aux réseaux SLA.

« Participation a la recherche et a la surveillance épidé-
miologique.

1IMise en place

Administration du réseau

*Nomduréseau et coordonnées administratives dusiege
social : chaque réseau choisit son nom et précise sa cou-
verture géographique qui doit figurer en clair surles docu-
ments officiels.

« Promoteurs : nom, coordonnées, statut juridique.
Leréseau doit étre porté par une associationloi 1901 (cas
le plus fréquent actuellement), ou par un GCS (Groupe-
ment de Coopération Sanitaire).

* Dans le cas d'une association loi 1901, le conseil d’ad-
ministration, le bureau et les statuts constitueront la

personne morale responsable de la gestion de 'associa-
tion et ce, deés sa parution au Journal officiel.

* Champs du réseau : il peut couvrir une ou plusieurs
régions sanitaires.

« Objectifs et résultats attendus : I'évaluation obligatoire
sera quantitative et qualitative.

Organisation interne

«Léquipe de coordination : constituée en fonction des besoins
etdes budgets. Elle comprendra au minimum un méde-
cin coordinateur et une secrétaire.

*Les 3 comités :

-le comité de pilotage définitles axes de travail duréseau ;
-le comité scientifique et éthique : il est constitué de per-
sonnes faisant référence en matiere de prise en charge de
la pathologie et impliquées dans les aspects éthiques,
socio-économiques et psychosociaux ;

-le comité d’évaluation : il est chargé de valider le proto-
cole d’évaluation du réseau et de veiller au respect de ce
protocole;lerecours a un évaluateur externe seradécidé
par les instances du réseau, en fonction des obligations
mises ala charge duréseau parles conventions de finan-
cement, et notamment la décision conjointe delamission
régionale de santé, sous réserve de son financement.

« Lesintervenants salariés médico-sociaux : ils intervien-
nentdansle cadre de vacations ou de dérogations tarifaires.
« Les autres intervenants salariés du réseau : comptable,
commissaire aux comptes, évaluateur externe.

Outils de fonctionnement

« La charte, la convention constitutive, les formulaires
d’adhésion pour les professionnels.

¢ Leformulaire d'information et d’adhésion du patientau
réseau SLA.

* Le dossier de soins partagé.

« Une base de données ou un tableau de suivi interne ali-
menté par des fiches d’appels.

« Les tableaux de bord, le cahier des charges de 1'évalua-
tion.

« Ne pas oublier les outils de garantie du secret médical
et de la confidentialité (CNIL, acces sécurisé).

Outils de communication

« La plaquette de présentation du réseau.

« Lannuaire des acteurs du réseau, avec leurs coordon-
nées.

« Le site Internet : mutualisé ?

« Les protocoles de soins (mutualisé avec la coordination
des centres référents).

« Les documents de formation : mutualisés.

* Le dossier de soins partagé.

Budget du réseau
Le budget doit comprendre les frais de fonctionnement

31

® Atelier 8 - Réseau

et de mise en place du réseau, ainsi que la mise en place
de dérogations tarifaires.

I Acteurs concernés par le réseau

« Les professionnels médicaux libéraux et hospitaliers.

« Les professionnels paramédicaux libéraux et hospita-
liers.

« Les professionnels médico-sociaux.

« Les établissements de santé etles HAD (hospitalisation
adomicile).

 Les associations de patients.

« Les réseaux et les unités de soins palliatifs.

« Les prestataires de service.

« Les acteurs sociaux.

« Les structures d’aides a domicile.

Les structures présentes dans la prise en charge des
patients seront invitées a signer des conventions fonc-
tionnelles.

Ce partenariat permet de formaliser les relations, d’en-
richirles échanges et de faciliter la diffusion des informations
nécessaires a la prise en charge de cette maladie.

1Fonctionnement du réseau

« Signalement du patient.

« Adhésion du patient.

«Inclusion avec accord du médecin : entretien, dossier de
soins partagé, désignation de la personne de confiance.
« Contactdes intervenants de proximité : présentation du
réseau, information, proposition d’adhésion, d’accom-
pagnement et de formations.

«Transmission aux intervenants de proximité et hospitaliers
des besoins en soins du patient.

* Mise en contact du patient avec la structure concernée
par ses besoins (HAD, APE MDPH, réseau de soins pal-
liatifs, différentes associations...).

IFormations
Formerestunvoletessentieldansl'activité d'unréseau SLA.
Ces formations permettent de mieux faire connaitre cette
maladie et les différents axes de sa prise en charge pluridis-
ciplinaire et constituent, en outre, un espace de rencontre
etd’échange entre les professionnels de ville et de 'hopital.
Ces formations peuvent étre assurées sous forme d’ate-
liers pratiques mono- ou multi-thémes, de présentations
théoriques, ou encore de présentations de cas cliniques.
Elles concernentles soignants etles autres professionnels
de proximité, mais également les aidants.

1Evaluation du réseau

(circulaire N/DHOS 03/CNAM/2007)

Une évaluation interne et une évaluation externe sont a
prévoir pour chaque réseau, dans le cadre des textes en
vigueur.
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Un référentiel d’évaluation commun aux réseaux SLA
pourra étre défini dans le cadre de la cellule de conseils.

Auto-évaluation

« Evaluation de I'organisation et du fonctionnement des
réseaux.

« Evaluation de la participation et de I'intégration des
acteurs.

«Evaluationdela prise en charge et del'impactsurles pra-
tiques professionnelles.

« Evaluation médico-économique (efficacité/efficience).
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Chaqueréseau doit mener une politique d’auto-évaluation.
Cette auto-évaluation permet au réseau de se reposi-
tionner par rapport aux objectifs définis parle référentiel,
d’une part, etde se prépareral’évaluation externe menée
parlesinstances dirigeantes, d'autre part. Laréférence actuelle
est le manuel Anaes/HAS « évaluation des réseaux », de
septembre 2004, pour I'auto-évaluation.

Evaluation externe
«Evaluation externe parl’Assurance maladie (al'issue du
financement prévu). ]

Surveillance,
formation et information

Les Journées de coordination des centres SLA ont été loccasion de rappeler les travaux
finalisés en 2006 et d’aborder les prochains objectifs de l'atelier, notamment la standar-
disation de la surveillance et de Uadaptation de la VNI, la formation des formateurs et les

fiches d'informations patients.

Thierry Perez (Lille), Jésus Gonzalez-Bermejo (Bordeaux)

RAPPEL DES TRAVAUX FINALISES

EN 2006

Nous avons rappelé le travail des précédentes sessions,
notamment la création des fiches de surveillance respi-
ratoire. Lafiche a été de nouveau présentée et nous avons
insisté surl'intérét d'unelarge diffusion et de son utilisation
systématique dans les centres SLA (fiches jointes en
annexes).

En ce qui concerne la base de données nationale, celle-ci
estquasiment finalisée. Les items respiratoires ont été revus
etles corrections sont en cours. Les items a saisir corres-
pondent aux fiches papier d'évaluation et de traitement
proposées par notre groupe.

La base devrait étre opérationnelle tres prochainement.

THEMES ABORDES CETTE ANNEE

Durant I'atelier, trois themes ont été discutés :

« la standardisation de la surveillance et de 'adaptation
delaVNI;

« la formation des formateurs ;

«les fiches d’'informations patients.

1 Surveillance et adaptation de la VNI
Lenquéte nationale sur la surveillance de laVNIa mon-

tré des résultats assez homogenes (Annexe 1) qui per-
mettront de recommander facilement une standardisa-
tion de la surveillance de la qualité de laVNI.

Une tentative de recommandations relative aux moyens
a utiliser et aux méthodes d’adaptation de la VNI sera
lancée.

1 Formation des formateurs

Il a été demandé par le coordonnateur des centres SLA
que les intervenants aupres des malades soient formés
localement par des formateurs. Des formateurs de ces
formateurs devront étre proposés. Notre groupe, avant
de désigner ces formateurs, se propose d’établir en com-
mun le contenu minimal que doit comporter la forma-
tion des soignants ala prise en charge respiratoire dans
la SLA (Annexe 2). Un groupe de travail composé d’'un
médecin, d’'une infirmiere et d’un kinésithérapeute
devra étre désigné.

1 Fiches d’informations

Des fiches d'informations destinées aux patients, aux soi-
gnants etaux malades existent dans chaque centre. Nous
essaierons delesrecenser et de les homogénéiser (Annexe
3). Unresponsable sera proposé afin de recueillir toutes
les fiches, en collaboration avec I'atelier concerné. M

ANNEXE 1 - ENQUETE 2007 SUR LA SURVEILLANCE DE LA VNI
EN FRANCE CHEZ DES MALADES ATTEINTS DE SLA

Jésus Gonzalez-Bermejo, Centre SLA, Paris

Méthodologie

* Questionnaire envoyé par mail a tous les participants du groupe SLA.

¢ 11 réponses recues.
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Résultats .
ANNEXE 2 - CONTENU DE LA FORMATION A LA PRISE
1. Fréquence de suivi EN CHARGE RESPIRATOIRE DANS LA SLA

100 % des interrogés répondent tous les 3 mois.

2. Lieu de suivi
Le service de pneumologie reste l'endroit de suivi principal. Ceci souligne le travail important fourni par les pneu- Evaluation respiratoire

mologues poun lesineuraloguesi(Fig:1). e Signes cliniques d'une atteinte respiratoire due a la SLA

3. Type de séjour e Lecture d'un GDS

Lhospitalisation classique reste la forme de suivi la plus répandue. Ceci devra étre pris en compte dans la lourdeur * Lecture d'une Sp0; nocturne

des salles d’hospitalisations de pneumologie (Fig. 2).  Réalisation d’une spirométrie au chevet du patient (incluant le débit de pointe a la toux)
 Réalisation d'une PImax et SNIP

4. Contenu ¢ Analyse d'un EFR avec PImax et SNIP

* Clinique : tous les centres, sauf un, utilisent les données de la fiche clinique de mise en route (Rouen). Un centre o Critéres d'indication de la VNI

regarde « le temps d’apnée » (Blois).
¢ GDS : 80 % des centres réalisent des GDS, 100 % a Uhépital, mais quelques centres les réalisent en consultation

ou au domicile (Fig. 3). Traitement respiratoire

* Sp0, nocturne : 100 % des centres réalisent des SpO, nocturnes, 73 % a domicile et 63 % a U'hépital (Fig. 4). *Les d!ffe:zrents types de ventilateurs
 Capnographie expiré : un centre utilise de la capnographie expirée en hospitalisation (Nancy). o Les différents types de masques
 PtCO, continue : trois centres utilisent de la PtCO, en continue en hospitalisation (Genéve, Dijon, Rouen).
 PtCO, discontinue : quatre centres utilisent de la PtCO, ponctuellement, en hospitalisation (Genéve, Dijon, Rouen, Surveillance sous VNI
Limoges) et en consultation externe (Limoges). e Les examens nécessaires pour la surveillance (fiche 2007)

 Polygraphies : peu de centres utilisent des polygraphies ventilatoires. Lorsqu’elles sont utilisées, elles se répar-
tissent équitablement entre polygraphies classiques et celles du ventilateur. Toutefois, les différences entre
centres sont majeures car certains centres surveillent 100 % de leurs patients de cette facon et d'autres 0 %.

e L'interprétation des résultats des GDS

e L'interprétation des résultats des enregistrements nocturnes
¢ |'adaptation de la VNI selon les réglages

o Les effets secondaires de la VNI et les moyens d'y remédier

* Lesalarmes

Désencombrement

® Mécanisme de 'encombrement

¢ Techniques de désencombrement périphérique
¢ Techniques d'aides a la toux

¢ Appareils d'aide au désencombrement

* Matériel d’aspiration

Figure 1 - Lieude surveillance de la VNI chez des patients atteints de SLA.  Figure 2 - Structure de la prise en charge dans la surveillance de la VNI
En bleu la moyenne, en jaune la médiane. Lorsque la barre jaune n'appa-  chez des patients atteints de SLA. En rouge la moyenne, en jaune la médiane.
rait pas, cela signifie que la médiane est nulle. Lorsque la barre jaune n’apparait pas, cela signifie que lamédiane est nulle.

Figure 3 - Réalisation et lieu de réalisation des GDS dans le cadre d'une  Figure 4 - Pourcentage de patients bénéficiant d’enregistrements noc-
surveillance de la qualité de VNI dans la SLA. turnes dans la surveillance de la VNI d’'un malade atteint de SLA. En Bleu
la moyenne, en jaune la médiane.
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® Atelier 10 - Soins de suite et réadaptation

Fiche de pré-admission et
recueil de données spécifiques

Au cours des Journées de coordination 2006 des centres SLA, l'atelier soins de suite et
réadaptation (SSR) a défini la place des structures de suite dans la prise en charge des
patients atteints de SLA et enaproposé le cahier des charges. En 2007, l'atelier SSR a mis
au point une fiche de pré-admission et un recueil de données spécifiques.

Bénédicte Delcamp (Paris), Marie-France Maugourd (Paris), Michel Barat (Bordeaux)

FICHE DE PRE-ADMISSION

Cette fiche de pré-admission doit étre remplie de maniere
conjointe par les médecins (centre SLA, réseau SLA-
SP...) etl'assistante sociale, puis faxée auresponsable des
admissions du service de soins de suite et réadaptation
(Annexe 1).

RECUEIL DE DONNEES

Cedocument (Annexe 2) estrenseigné avantl’admission
du patient dans I'unité de maniere a optimiser la qualité
de son accueil. Il est destiné a étre rempli par le respon-
sable desadmissionsau cours d'un entretien téléphonique
avecle patient et/ou safamille, et/ou encore le professionnel
référent (domicile, centre SLAouréseau SLA...). Ilserarap-
pelé au patient d’apporter sa derniére ordonnance de
traitement médicamenteusx, ainsi que celle de prescrip-
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tiond’alimentation (gastrostomie ou perfusion) et d’oxy-
génothérapie, oude ventilation noninvasive ou invasive.

Lorsd’un transfert d'un centre SLA a une unité de SSR, dans
le meilleur des cas, ce document est renseigné par un
membre du personnel (cadre, infirmier coordonnateur...)
du centre, avec I'aide du patient et/ou de sa famille.
Dans le cas contraire, il est utilisé comme trame lors de
I'interrogatoire du patient et de sa famille au moment de
I'admission.

CONCLUSION

Apres une phase d’expérimentation d’'une année par les
centres SLA et SSR volontaires, ces fiches pourront étre
diffusées pluslargement pour une utilisationlors de toute
hospitalisation. ]
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® Atelier 10 - Soins de suite et réadaptation

ANNEXE 1 - SOINS DE SUITE ET READAPTATION POUR PATIENT ATTEINT DE SLA
Dossier de pré-admission

Nom et prénom du patient

OMr QOMme QMelle Nom:........ccooiiiiiio.. Prénom: ... ...
Datedenaissance: ............ooiiiiiiiiaaa.. Situation familiale: ....... ... .. ... ... ... ..
Adresse du patient c. . ..o e
Téléphone: __.__.__.__.__ Portable: __.__.__.__.__

Adressecourriel: ... L

Nom et prénom de laidant familial

OMr QOMme QMelle Nom:.........cooviiiiiia... Prénom: ........ ..
Téléphone: __.__.__.__.__ Portable: __.__.__.__.__

Adresse si diffErente : .. ...
Lien de parente : ... ..ot
Adressecourriel: ... .. @

Coordonnées de la personne de confiance

OMr QOMme QMelle Nom:.........coooiiiiio... Prénom: ...... ... ..
Téléphone: __.__.__.__.__ Portable: _ _.__.__.__.__
Lien de Parente : .. ...

Objectif(s) du séjour
Q Séjour de répit, d'accompagnemMent : . .. ..ottt

0 Soins palliatifs

Issue probable du séjour

Date d’admission souhaitée: __/__/___ _

Demande d’hébergement d’accompagnant (préciser)

Renseignements sociaux
e Numéro de Sécuritésociale: _.__.__.__.___.___.__
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» CMU de base QO0ui  QNon Date:..... [ ... /oo
* CMUC QOui QNon Date: ..... /oo, /oo
* AME QOui Q Non Date: ..... /... VA
 Dossier MDPH (en cours) Q0ui QNon Date:..... /oo [
-PCH QO0ui  QNon Date: ..... /oo, /oo
- AAH QOui Q Non Date: ..... /... /...
- Carte d'invalidité QOui Q Non Date:..... /... VA
e Invalidité 2 ou 3° catégorie QOui Q Non Date: ..... /... /...
¢ Majoration tierce personne Q0ui QNon Date:..... /oo .. /...
e Dossier APA QOui QNon Date:..... /... /oo
e Pour les patients d’origine étrangeére, situation administrative :
¢ Mesures de protection juridique :
- Sauvegarde de justice ~ QOui Date: /..... / .... QEnattente QNon
- Curatelle QOui Date: / ..... / .... QEnattente Q Non
- Tutelle Q0ui Date: / ..... / .... QEnattente QNon
Coordonnées du mandataire spécial, curateur ou tuteur :
OMr QOMme QMelle Nom:.........cooviiiiiia... Prénom: ........ ..o
Téléphone: __.__.__.__.__ Portable: __.__.__.__.__
AT 1. o ottt e

Environnement médical et paramédical du domicile (nom et coordonnées)
© MEdeCin traitant t . ... e
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o Atelier 10 - Soins de suite et réadaptation

Dossier médical

e Datededébut:__/__/

e Résumeé de UEVoLULIoN 1 . ..
o ATCD notables et pathologies en CoUrs 1. . ... ... e
¢ Infections en cours Q Oui Q0 Non

Site :

Q Urinaire
0 Respiratoire

Mesure d’isolement QO Oui 0 Non

D Y P 1 e
e Dernier CRde CMD, date: __/__/__

e Traitement : joindre l'ordonnance médicale du traitement usuel et les modifications éventuelles au moment de
l'admission

Discussions abordées et souhaits exprimés

¢ Gastrostomie Q Oui 0 Non

D CiSIONS 1 . .ttt
e Ventilation non invasive QOui Q0 Non

DECISIONS t . .t et
e Trachéotomie Q Ooui Q Non

D CiSIONS &« ot ettt ettt
« Directives anticipées Q Oui QNon

Si oui, joindre une copie du document rédigé

© ODSErVatiONS 1 . o\ et e

Joindre, s'il vous plait, le(s) ordonnancel(s), les comptes rendus de consultations, de consultations multidisci-
plinaires et d’hospitalisations

ANNEXE 2 - RECUEIL DE DONNEES POUR PATIENT ATTEINT DE SLA ADMIS EN SSR

Renseigné par le responsable des admissions du ser- Q Hallal

vice SSR avec l'aide de : Q Casher

0 Patient QAutres: ...
QFamille
Q Professionnel référent avec famille Q Compléments alimentaires :. .................
Contexte personnel et familial « Texture

¢ Entourage familial Q Normale
............................................ QO Hachée
............................................ Q Mixée
............................................ Q Mixée lisse

* Allergie(s) alimentaire(s) et intolérancel(s) :

QENACtiVItE : ..o |
QArrétmaladie
QRetraité
¢ Conditions de logement :

............................................ ¢ Boisson
............................................ Q Eau normale

0 Eau gazeuse

QO Eau gélifiée ou épaississant
Repas - Hydratation
¢ Parametres physiologiques ¢ Durée du repas
Q Taille indiquée sur la carte d'identité
QPoids

¢ Mode d’alimentation * Préférences et dégodts alimentaires

QVoieorale

QGastrostomie

QAlimentation parentérale |
Q voie périphérique etQ voie centrale

e Salivation excessive

¢ Installation a table Q Oui

Q Fauteuil roulant Q0 Non

QA Chaise

¢ Aide aux repas Langage - Communication

0 Mange seul ¢ Langage
avec 0 couverts normaux ou Q adaptés Q Normal

Q Aide partielle Q Difficultés d"élocution

O Aide totale Q Mutique

¢ Déglutition e Compréhension

Qd Normale Q Normale

[ Fausses routes Q Difficile

QO aux solides Q aux liquides
¢ Aides a la communication

* Régime Q Téléphone portable

O Aucun Q Ecriture

1 Diabétique Q papier et Q eardoise
QSans sel Q Pictogrammes
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® Atelier 10 - Soins de suite et réadaptation

QO Tableau de lettres
Q Synthese vocale
Q0 Ordinateur

Respiration

e Ventilation non invasive
QOui

0 Non

¢ Oxygénothérapie
Q Oui
Q0 Non

e Trachéotomie

Q Oui

Q0 Non

Si oui, coordonnées de la société de maintenance du

¢ Protocole d’aide respiratoire

0 Aspirations buccales

0 Désobstruction naso-pharyngée
0 Aérosols

« Kinésithérapie respiratoire

Q Oui

Q0 Non

Appareil d’assistance a la toux type Cough Assist®
Q Oui

Q0 Non

Q0 Achat

O Location

Douleur
e Localisation(s): ......... .. ... ... L.

Déplacements

* Capacité de se déplacer
Q Transferts
Q Marche sans aide
QCannes
Q Déambulateur
Q Aide humaine
Q1a Q2personnes
Q Fauteuil roulant manuel
Q0 Avec aide
Q Fauteuil roulant électrique
O Avec aide
QO Reste en chambre
QO Fauteuil de confort QA Lit

* Conduite automobile
Q Oui

QNon

Véhicule adapté

Q Oui

QNon

Matériel utilisé a domicile

¢ Installation assise

Q Fauteuil de confort

Q Fauteuil roulant manuel

Q Fauteuil roulant électrique de type : .
Q Coussins de positionnement

Q Coussins anti-escarres

Q Minerve

Q Ceinture de contention

« Installation couchée
QA Lit médicalisé

QRidelles
Q Coussins de positionnement
Q Coussins anti-escarres

e Autres types de matériel

Q Léve malade

Q Verticalisateur

Q Fauteuil de douche

Q Fauteuil de douche électrique a hauteur variable
QO Douche de lit

Q Sonnette tactile adaptée au handicap/patient

QO Tourne page électrique a poire

« Controle de 'environnement

Matériel a commande infrarouge

QO Oui

0 Non

Siouilequel: ........... .. ... ..
Matériel a autre type de commande

QO Oui

O Non

Siouilequel: ........... ... ...
Linstallation permet au patient la commande de

U Lit médicalisé

Q Tourne page électrique

Q Télévision

QO Ordinateur

Q Ordinateur portable

Q Volets roulants électriques

0 Porte de chambre électrique

Q Téléphone

QO Eclairage

Soins corporels

¢ Toilette

Q0 Douche debout

Q0 Douche assise

Q0 Douche couchée

Q Toilette au lit au gant
QBain

e Shampoing, fréquence, consignes particulieres
(préciser)

¢ Brossage des dents
Q Seul

Q Aide

Q0 Manuel

Q Electrique

¢ Rasage

Q Seul

Q Aide

0 Manuel

Q Electrique

¢ Produits de toilette utilisés

* Problémes cutanés suivis par IDE et protocole de soins
Q Escarre

Q Mycose

Q Autres

Q Traitementapréciser: ............cooooo....

Elimination

¢ Continence diurne
Q Oui

QNon

¢ Continence nocturne
Q Oui
QNon

¢ Installation aux toilettes
Q Toilettes classiques
Q0 Rehaussé
Q Chaise garde robe
QBassin
Q Urinal
Q Etui pénien (type Penilex®)
Q Protections
Q Diurne Q Nocturne

Q Sonde urinaire

* Probléeme de transit
Q Oui

QNon

Q Constipation

Q Diarrhée

Aides au transit
 Massages abdominaux
Q Laxatifs (préciser): ...

Neurologies 105 ¢ Cahier 2 « Coordination des centres SLAn’ 3

43

Neurologies 105 ¢ Cahier 2 « Coordination des centres SLAn’ 3



Repos - Rythme Eveil-Sommeil

e Heure du coucher

Q0 Nécessité d'un somniféere

¢ Heure du réveil

e Sieste
QOui
0 Non

¢ Qualité du sommeil

 Sécurité
QRidelles

Comportement

0 Sans probleme

Q Anxiété

Q0 Dépression

Q1déesnoires: ......oveiiiiiaiaienian
QRire et pleurer

Q Refus de l'idée de lamaladie: ................

Activités, prises en charge, centres d’intérét
* Prise en charge a domicile
Q Kinésithérapie

Nombre de séances/semaine :

Q Psychomotricité

Nombre de séances/semaine :
Q Ergothérapie

Nombre de séances/semaine :
Q Orthophonie

Nombre de séances/semaine :

o Activités proposées pouvant intéresser

Q Balnéothérapie

0 Bains de mer

Q Stimulations sensorielles (Snoézelen)

Q Ateliers d’activités équestres

Q Animations : atelier musique, atelier peinture . ..

Le patient doitimpérativement venir en hospitalisation

avec (cocher sidemandé) :

Q Derniere ordonnance de traitement médicamenteux

Q Prescription d'alimentation (gastrostomie ou perfusion)

Q Prescription d’oxygénothérapie, ou de ventilation
non invasive ou invasive
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® Atelier 11 - Secrétariat

Creation d’un annuaire
de ressources

L'atelier secrétaire de ces Journées de coordination des centres SLA s’est orienté vers
la création d’'un annuaire spécifique de chaque centre SLA. Par ailleurs, des forma-
tionsinformatiques et de gestion de situations douloureuses ont été évoquées par les

secrétaires.

CONTENU DE LANNUAIRE

L'annuaire de ressources, qui serait propre a chaque
centre, recenserait les différents partenaires ayant en
charge un patient atteint de sclérose latérale amyotrophique:
e médicaux ;

* paramédicaux ;

*sociaux ;

*soins de suite ;

« prestataires de service.

45

OBJECTIFS

L'annuaire permettrait de centraliser les coordonnées
des partenaires, de rechercher rapidement leurs spécifi-
cités afin d’optimiser la prise en charge du patient, faci-
liter le publipostage et organiser les formations dispen-
sées par les centres SLA.

DESIRS DES SECRETAIRES

Plusieurs secrétaires ont exprimé le souhait de bénéficier
deformations informatiques ainsi que de formations sur
I'accueil et la gestion de situations douloureuses. ]
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® Atelier 12 - Ergothérapie

® Atelier 12 - Ergothérapie

Réévaluations,
projets et validation

Le groupe a ouvert ses portes aux ergothérapeutes externes aux centres SLA. Le groupe
était constitué de 23 ergothérapeutes dont 13 référencés SLA et 10 nonidentifiés SLA. Leur
horizon était différent : APF, réseau associatif, centre de rééducation, centre hospitalier.
Compte tenu de cette diversité, un bref retour sur les orientations de ce groupe de travail
a été effectué. La richesse des échanges a toujours été trés cordiale et constructive, et
chacunapuapporter savision selon son expérience. Al'unanimité, le forum “Ergos-SLA”,
créé alissue des journées de Lyon 2005, va intégrer les personnes extérieures présentes

lors des journées 2007.

SLA, de septembre dernier, deux travaux ont été
réévalués :
«lafiche d’évaluation et de suivi en ergothérapie, établie
aLyon en 2005, révisée et validée a Tours en 2006 ;
«lafiche conseil ergothérapeute éditée lors des journées
de Tours en 2006.

D urant ces Journées de coordination des centres

Trois nouvelles réflexions et projets ont pu émerger et, pour
I'un d’entre eux, étre validé :

« fiche conseil pour la prescription d'un fauteuil roulant
manuel a destination des médecins traitants ;

« outils de communication ;

« formation.

TRAVAUX REEVALUES ET VALIDES

I La fiche d’évaluation et de suivi

Etablie lors des journées de Lyon de 2005, cette fiche,
apres modification, validation et publication alasuite des
journées de Tours, en 2006, est intégrée dans le dossier
médical des centres SLA. Cette fiche est un tronc commun
auquel chaque centre peutapporter des éléments dépen-
dants des modalités de fonctionnement du centre.
Cette fiche est validée et utilisée par tous les centres SLA.

I La fiche conseil en ergothérapie

Etablie lors des journées de Tours 2006, cette fiche a pour
objectif d'informer le patient de notre role et de nos
différents domaines d’intervention. I1I'informe égale-
ment des possibilités de sollicitation entre deux consul-
tations. Cette fiche est validée par le groupe et remise
au patientlors des premiéres consultations avecI'ergo-
thérapeute.
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Violaine Guy (Nice), Bertrand Loubiére (Bordeaux)

LES TRAVAUX DE 2007

1 Prescription d’un fauteuil roulant manuel
Le groupe est parti du constat que nombre de patients
auxquels un fauteuil roulant manuel (FRM) a été pro-
posé et préalablement refusé en Hd] pluridisciplinaire
reviennent avec un FRM inadapté, soit alamorphologie
du patient, soit a sa pathologie.

Unanimement, nous avons défini les caractéristiques
d’'unFRM afind’éviter ce genre de situation difficilement
récupérable.

Le choix pour transmettre 'information au médecin trai-
tant a été I'élaboration d'un courrier type joint au cour-
rier médical du neurologue du centre, explicitant les
caractéristiques de ce fauteuil. Le médecin traitant peut
alors prescrire du matériel adapté, sile patient ne reprend
pas directement contact avec le centre SLA.

Ce courrier va étre évalué jusqu'aux journées de Lille, en
automne 2008, pour vérifier s'il a une incidence sur la
qualité des FRM mis en place et prescrits par les méde-
cins traitants.

1 0utils de Communication

Les troubles de la communication dans la SLA sont une
problématique récurrente pour laquelle chaque centre
adesressources propres. Au-dela des technologies exis-
tantes, il est unanimement reconnu par le groupe qu'une
action doit étre menée pour harmoniser les capacités
des centres SLA a proposer et mettre en place ces moyens
techniques souvent onéreux. Le groupe propose :
«deserapprocher dugroupe des orthophonistes, qui tra-
vaillent également dans ce domaine, et de créer un groupe
de travail transversal ;

« d’identifierles modalités de fonctionnement de chaque
centre et des ressources dont ils disposent ;

« d'identifier avecles prestataires les moyens de commu-
nication les plus adaptés a nos patients et les services
proposés a ce jour (sous forme d’audit) ;

* deformer et d'informer chaque professionnel afin d’har-
moniser les connaissances de chacun dans ce domaine.

Ce projet seral’'un des projets privilégiés pour Lille 2008.
Deux ergothérapeutes ont été identifiés et acceptés par
I'ensemble del'atelier pour effectuerle lien de ce groupe
transversal :

» madame Agnes Perrier, centre SLA de Toulouse ;

« monsieur Bertrand Loubiere, centre SLA de Bordeaux.

1 Formation

Deux ergothérapeutes sont identifiés, monsieur Olivier
Carras (centre SLA de Lyon) et monsieur Georges Couci
(centre SLA de Montpellier). Ayant déja de I'expérience
dans la formation ainsi que dans la manutention, ces
deux ergothérapeutes proposent de former les profes-
sionnels de santé, en lien, de maniere transversale, avec

le groupe des kinésithérapeutes.
De plus, une orientation vers les familles et les aidants serait
envisagée, car souvent réclamée.

CONCLUSION

Le groupe des ergothérapeutesreste toujours aussi investi
et dynamique. Les recadrages sont nécessaires compte
tenu du temps impartilors de ces journées, mais chacun
apus’exprimer et toute proposition a été discutée et a per-
mis des consensus.

Le travail a accomplir reste considérable, mais I'énergie
dégagée par ce groupe perdure et se développe avecl’ou-
verture établie dés les Journées de Bordeaux 2007.
Lebesoin d'uniformisation est communachacun des ergo-
thérapeutes, ce quinous permet d’avancer danslaméme
direction et de nous soutenir les uns les autres.

De Bordeaux 2007 a Lille 2008, les développements seront
axés sur la formation (des professionnels et des aidants)
etla communication.

EVALUATIONS ET SUIVI EN ERGOTHERAPIE

Nom: Date de diagnostic
Prénom: Age:
Profession : Latéralité :

Evaluateur:

Dates :

Environnement

Conjoint

Famille

Infirmier

Auxilliaire de vie

Aide-ménagére

Prestataires

Associations

Portage repas

Télé-alarme

Kinésithérapeute

Orthophoniste

Atteintes

D/G

D/G D/G D/G D/G D/G

Légende : 0 = Fonction ; 1 = Atteinte

Membre supérieur Proximal

Distal

Membre inférieur Proximal

~ [~ [~ [~

Distal

~ [~~~
~ [~~~
~ [~ [~~~
~ [~~~
~ [~ [~ [~

Axiale Tronc

Téte

Bulbaire Déglutition

Expression orale

Respiratoire

Cognitif
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ACE (Actes Corporels Elémentaires) AVJ

Activités de la Vie Journaliére)

-] A

Repas

Gastrostomie

Adaptations

Confort

Lit médicalisé

Coussin anti-escarre

Matelas anti-escarre

Transferts

Barres d'appui

Siége releveur

Dique

Déplacements

Cannes

Déambulateur

FR manuel

FR électrique

FR confort

Verticalisation

Escaliers

Rampe

Monte-escalier

Plateforme élévat.

Ascenseur

Communication

Grille

Ardoise

Adaptation stylo

Synthése vocale

Logiciel

Télé-alarme

Informatique

Toilette Seul

Aide technique

Aide humaine
Habillage Seul

Aide technique

Aide humaine
Repas Seul

Aide technique

Aide humaine

Gastrostomie
Transferts Seul

Aide technique

Aide humaine
Déplacements Seul
intérieurs Aide technique

Aide humaine
Dates :
Déplacements Seul
extérieurs Aide technique

Aide humaine
Escaliers Seul

Aide technique

Aide humaine
Communication Orale

Ecrite

Alternative
Taches ménagéres Seul

et domestiques

Conduite automobile

Information

Acces véhicule

Aide technique

Dates :

Aide humaine

Conduite automobile

Normale

Avec adaptation

Impossible

Loisirs

Appareillage - Aides techniques (liste non exhaustive)

Légende : 0 = Préconisation ; 1 = Mise en place

Appareillage

Orthése de repos

Domicile
Légende =a cocher

Orthése de fonct.

Appartement

Opp. du pouce

Echarpe de MS

Maison

Institution

A-step

Propriétaire

Minerve

Locataire

Toilette

Siege de douche

Descriptif du logement

Planche de bain

Siege de bain pivotant

Elévateur de bain

wcC

Surélévateur WC

Chaise garde-robe
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® Atelier 13 - Diététique-Nutrition

Suivi nutritionnel, mesure
des plis cutanes, formation...

Latelier diététique-nutrition, bien que trop court, a été trés positif, avec un certainnombre
d’avancées. Il a permis de redéfinir et de retravailler la fiche de suivi nutritionnel et d’y
ajouterde nouvellesfiches, devalider une fiche de conseils pour une alimentation enrichie,
de discuter de lintérét de la mesure des plis cutanés, de réaliser une rapide évaluation
des pratiques, de définir les nécessaires fusions avec d’autres ateliers, ainsi que de lister
les besoins exprimés de formations. La conclusion de Uatelier acherché a définir les objec-

tifs pour 2008.

pitalier de Saint-Brieuc, 19 diététiciens et 4 méde-

cins nutritionnistes (hors diététiciennes des pres-
tataires de service) sont dénombrés. Deux centres n'ont
recours niaundiététicien, niaun médecin nutritionniste.
Lors desjournées de Bordeaux, 12 centres SLA étaient repré-
sentés al'atelier diététique, ce quia permis d’aborder de
nombreuses avancées.

D ans les 17 centres référents SLA et le centre hos-

FICHES DE SUIVI NUTRITIONNEL
Apresl'expérimentation et lesretours concernantlafiche
réalisée lors des ateliers de Tours, il a semblé nécessaire
de redéfinir les items et usages du document de suivi
nutritionnel. Ainsi, lafiche réalisée n'était pas adaptée aux
centres n'ayant pasrecours ades diététiciens et pascom-
pletement satisfaisante pour les diététiciens-nutrition-
nistes. Le travail de I'atelier a consisté a revoir ce docu-
ment de suivi nutritionnel pour une meilleure cohérence
etarepérerlesitems “utiles”. Cette fiche, al'usage unique
dudiététicien et/ounutritionniste, s'est développée sous
forme de 2 fiches pratiques et d'une feuille de suivi du poids
retravaillée. Pourles centres n'ayant pasrecoursaundié-
téticien de maniere réguliere, laréalisation d'unscore de
dépistage du risque nutritionnel a destination des neu-
rologues et/ou infirmiéres coordinatrices est al'étude.
Laréalisation del'entretien diététique nécessiterait un outil
qu'aucun diététicien ne possede a I'heure actuelle : une
échelle EVA avec I'appétit comme indicateur. Il serait
intéressant de savoir si un laboratoire ou I'ARS peut
financer ce type d’outil.

FICHE DE CONSEILS

D’ALIMENTATION ENRICHIE
Legroupeapermis de valider une fiche de conseils géné-
raux et pratiques surles moyens d’enrichir I'alimentation
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C 7?7 Bouteloup (Clermont-Ferrand), A 2?? Morvan (Bordeaux)

des patients. Ce document tient sur une feuille A4 recto
et n'aborde pas d’autres aspects nutritionnels spéci-
fiquesalaSLA (texture modifiée...), mais d’autres docu-
ments de ce type verrontle jour au cours de journées ulté-
rieures.

PLIS CUTANES TRICIPITAUX

Une discussionaeu lieu surI'utilité de lamesure des plis
cutanés pour les patients atteints de SLA, etles participants
al'atelier se sont engagés a essayer de les réaliser le plus
souvent possible. La faisabilité et les contraintes devront
étre réévaluées aux prochaines journées. Malheureuse-
ment, la séance pratique du pli cutané n'a pu étre réali-
sée par manque de temps, mais un document décrivant
lisiblementle mode opératoire a été envoyé achacundes
participants par mail.

EVALUATION DES PRATIQUES

Unerapide évaluation aupreés des diététiciens présents aux
journées de Bordeaux permet de vérifier que :

* 100 % d’entre eux relevent poids, taille, et calculent
I'IMC;

* 81 % calculent la perte de poids systématiquement ;
92 %réalisent une évaluation des ingesta et interrogent
systématiquement le patient sur les troubles digestifs et
les modalités de repas.

Le seul bémol est que, pour des raisons de temps et d’ef-
fectif essentiellement, les patients ne sont pas vus de
facon systématique et trimestrielle.

FUSION DES ATELIERS
Laréflexion de fusion avec d’autres ateliers pourles jour-
nées de Lille 2008 a été abordée puisque la transversa-

lité sera de mise et que le theme devrait étre « de la pra-
tique a la pratique en ville ». Les propositions de fusion
seronta penser avec I'atelier infirmier pour la gastrostomie,
I'atelier orthophonie pour les conseils a donner en cas
de troubles de déglutition, I'atelier respiratoire avec
notamment unlienVNI/repas, et avecl'atelier réseau ville-
hopital.

BESOINS EN FORMATION

Les besoins de formation des diététiciens exprimés
concernent la GPE, notamment son aspect pose/soins,
lacompréhension des mécanismes des troubles de déglu-
tition et la prise en charge diététique, I'approche du
patient/soins palliatifs, la manipulation des patients

® Atelier 13 - Diététique-Nutrition

notamment envue delaréalisation des mesures anthro-
pométriques.

DES OBJECTIFS

Des objectifs ont été définis pour I'année 2008 :

« travail sur une fiche de dépistage du risque nutrition-
neladestination des neurologues et/ouinfirmiéeres coor-
dinatrices pour les centres SLA n'ayant pas de diététi-
cien (faisabilité a étudier avec un méthodologiste) ;

« réalisation d'une fiche de conseils pour une « alimen-
tation a texture adaptée » sur la méme base que la fiche
«alimentation enrichie » ;

« une évaluation des pratiques professionnelles ;
«I'évaluation de la faisabilité des plis cutanés.

CONSULTATION NUTRITION (FICHE 1)

Nom : Date de lexamen __/__/____

Prénom: Personne renseignantlafiche: .....................

Date de naissance : Taille(m):........... Poids habituel (kg):...........

Anthropométrie

Poids actuel(kg): ............ Variation/poids précédent:....... kg Soit........ % en 3 mois

IMC (kg/m?): ..o Variation/poids habituel: ........ kg Soit........ %en ........
Bras droit Bras gauche

Circonférence brachiale (cm)

Pli cutané tricipital (mm) / / / /

Nutrition artificielle
¢ Nutrition entérale
O Absente

Q Partielle

Q Exclusive

SNG/GPE/GPR \ Gravité/Pompe

‘ Diurne/Nocturne

¢ Nutrition parentérale
O Absente

Q Partielle

Q0 Exclusive

Périphérique/Cathéter central/CIP

Diurne/Nocturne
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® Atelier 13 - Diététiqgue-Nutrition

Alimentation per os

R
e Appétit 0 10
Q-
a»
as
e Lesrepas
Nombre de repas/jour:. ... .
Nombre de collations/jour:......... ...t
Durée du repas principal (mn): ... L
Evolution de la durée
Q-
a~
as
Aidant (& lieude prisedurepas):............ .o
QNon QO0ui
Besoin d'aide pour la préparation
O Non QO Partielle QO Totale
Besoin d'aide pour la prise des repas
QNon Q Partielle QO Totale
Angoisse liée au repas
O Non QO0ui
Dysphagie Fausses routes Salivation Mastication Texture Boissons
Non Non Normale Normale Normale Liquides
Aux liquides | Alasalive Excessive/bavage Difficile/fatigabilité | Tendre Liquides
Aux solides Aux liquides Epaissie Impossible Coupé fin épaissis
Aux solides Diminuée Viande hachée | Eau gélifiée
Occasionnelles Mouliné Impossibles
1 fois/semaine Mixé
1 fois/jour
Systématiques

Evictions alimentaires :

* Compléments nutritionnels
QNon
QOui

Evaluation de U'état digestif
e Transit intestinal

QNon
QO0ui

« Inconforts digestifs (lenteur de digestion, reflux, douleur...)
QNon
D 0UI [PreCISEr) i .ot e e e e e

CONSULTATION NUTRITION (FICHE 2)

Nom : Date de lexamen__/__/____
Prénom: Personne renseignant lafiche: .....................
Date de naissance :

 Apports hydriques (ml/j)

e Apports par CNO
ProdUItS © L.

* Apports entéraux/parentéraux
ProdUItS © L

PO IS 1 .

¢ Evaluation des apports oraux

 Conseils/prescriptions

1 Pas de nécessité de nouveaux conseils

Q0 Conseils donnés

QI CNO prescrits/conseillés

Q Nutrition entérale/parentérale

QA poursuivre sans modifications

QA MOdIfier [PréCiser) : . .o
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® Forum - Recherche-

Trente communications orales
presentees a Bordeaux

Leforumrechercheavulejourlorsdesjournéesde Tours,en 2006, alinitiative du Dr Lucette
Lacomblez (Paris) et du Pr Claude Desnuelle (Nice). Ce fut le succés que vous connaissez.
C’est un moment privilégié durant lequel les centres SLA peuvent présenter, sous forme
de courtes communications orales, des résultats ou des projets de travaux fondamentaux

ou cliniques, paramédicaux ou médicaux.

(17 cliniques et 11 fondamentaux). Vingt-cinq ont

puétreanalysésrétrospectivement. Les quatre pro-
jets sont maintenant des travaux en cours. Vingt et un
des travaux en cours sont actuellement finalisés. Treize
des 25 travaux ont fait'objet de publication avec 6 articles
internationaux et 2 nationaux, 6 communications affichées
internationales et 3 nationales, et 4 communications
orales internationales. Tout ceci témoigne du dynamisme
delarecherche surla SLA en France.

I orsdes journées de Tours, 28 travaux ont été présentés

ABordeaux, 30 communications ont été proposées. Dans
laliste proposée ci-dessous, on peutlire le soucides cher-
cheurs et des cliniciens d’affiner les outils diagnostiques
delaSLA, de mieux comprendre la physiopathologie de
la maladie et de permettre un meilleur traitement. La
qualité de la prise en charge des patients est également
en premiére ligne.

ASPECT FONDAMENTAL - RESULTATS

« Exploration de I'activation microgliale en TEP a I'aide
d’'unnouveau radiopharmaceutique :le DPA 714. Praline ],
Prunier C, Vercouillie ], Mesnage V, Nicolas G, Le Pogam
A, Kassiou M, Guilloteau D, Corcia P (Tours).

« La spectroscopie du proton dans les aires frontales
des patients SLA : valeur diagnostique et pronostique.
Maugras C, Catteau A, Gentil A, Audry D, Gras P, Rabec C,
Béal JL, Brunotte E Giroud M (Dijon).

* Modeles d’'étude des interactions des neurofilaments.
Letournel E Nicolas G, Lonchampt P, Eyer ], Barthelaix A
(Angers).

« Capture des motoneurones : étude du protéome dans
les modeles animaux. Perrin F (Montpellier).

« Etude protéomique du LCR et recherche de marqueurs
diagnostiques dans la SLA par méthode SELDI-TOE.
Bakiri B, Doray A, Borg ], Camdessanché JP, Antoine JC
(Saint-Etienne).

« L'expression musculaire ectopique de Nogo-A est un
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Jean-Philippe Camdessanché (Saint-Etienne)

marqueur de SLA dans les atteintes isolées du motoneu-
rone périphérique. Pradat PF, Bruneteau G, Salachas F,
Gonzalez de Aguilar JL, Dupuis L, Lacomblez L, Le
Forestier N, Echaniz-Laguna A, Tranchant C, Loeffler
JP, MeiningerV (Paris).

« Etude des mécanismes de dérégulation de laréponse a
I'hypoxie danslaSLA. Moreau C, Gosset P, Just N, Brunaud-
DanelV, Lassale P, Tonnel A, Destée A, DefebvreL, Devos
D (Lille).

« Détection de génome d’entérovirus dans le LCR de
patients avec une SLA : une étude de 309 patients.
Vandenberghe N, LévéqueN, Carlos M, Besson G, Brunaud-
DanelV, ClavelouP, CorciaP, Salort-CampanaE, Tranchant
C, Lina B, Vial C, Broussolle E (Lyon).

*Modifications dumétabolisme de repos dansles formes
familiales de SLA par comparaison aux formes spora-
diques. Couratier P (Limoges).

« Le valproate de sodium n’améliore paslasurvie des sou-
ris SOD1 malgré son effet neuroprotecteur : implication
pourlacompréhension dela physiopathologie delaSLA.
Rouaux C, Panteleeva I, René F, Gonzalez de Aguilar JL,
Echaniz-Laguna A, Dupuis L, Menger Y, Boutillier AL,
Loeffler JP (Strasbourg).

ASPECT CLINIQUE - RESULTATS

* Gradientnord-sud delaSLA en France. Morales R (Mont-
pellier).

< Epidémiologie delaSLA en Bretagne. Furby A, Beauvais
K, Sébille V, Chaperon J (Saint-Brieuc).

¢ Etude en PEM avec TST dans la SLA : suivilongitudinal.
Attarian S, Verschueren A, DuclosY, Pouget ] (Marseille).
«Intérétdel’étude précoce dudiaphragme en EMG dans
la SLA. Camdessanché JP, Poujois A, Costes F, Court-
Fortune I, Antoine JC (Saint-Etienne).

« Criteres cliniques et fonctionnels prédictifs de la tolé-
rance des patients atteints de SLA et sous VNI au long
cours - bilan intermédiaire aun an. Peysson S, Petitjean T,
Le Cam P, Broussolle E, Vial C, Bouhour E Antoine JC,

Camdessanché JP, Poujois A, Court-Fortune I, Costes F,
Beuret P, Jay S, Cadiergue V, Vandenberghe N (Lyon).

« Etude sur la faisabilité de la mise en place de laVNI au
domicile danslaSLA. Monnier A, Gérin O, Verschueren A,
Pouget J (Marseille).

«Etude prospective surles directives anticipées données
parlesmalades concernantle traitement dela phase terminale
delaSLA : se modifient-elles avec I'évolution de la SLA?
Brunaud-DanelV, Laurier-GrymonprezL, Parent K, Moreau
C, Devos D, Defebvre L, Destée A (Lille).

« Circonstances et causes du déces dansla SLA. Couratier
P, pourle GFEM (Limoges).

*Dépense énergétique quotidienne danslaSLA. Gonzalez
A (Montpellier).

* Nutrition parentérale et entérale au stade avancé de la
SLA.Verschueren A, Monnier A, Pouget J (Marseille).

* Parametres acoustiques deladysarthrie dansla SLA. Léveque
N, Le Forestier N, Salachas F, Pradat PE, Bruneteau D,
LacomblezL, Crevier-BuchmanL, Vaissiére ], Meininger
V (Paris).

«Etude IRMf des fonctions exécutives et motrices chezles
patients SLA. Poujois A, FaillenotI, Schneider F, Peycelon
S, Camdessanché JP, Thomas-Antérion C, Barral FG,
Antoine JC (Saint-Etienne).

* Approche psychodynamique du patient atteint de SLA
par I'entretien clinique et le test de Rorschach. Brocq H,
Soriani MH, Desnuelle C (Nice).

® Forum - Recherche-Synthese

55

« Facteurs psychologiques qui interviennent dans1'évo-
lution de la SLA : étude des stratégies de coping et buts
devie. Albertini L, Soriani MH, Desnuelle C (Nice).
*Ladépression etlesstratégies de copingdanslaSLA:com-
paraison avec la SEP. Roy-Bellina S (Montpellier).

« Etude des liens entre les troubles émotionnels et
cognitifs, les stratégies de coping et la qualité de vie :
comparaison entre un groupe de patients atteints de
SLA et un groupe de patients atteints de SEP. Coupé
C, Montreuil M, Pradat PF, Salachas F, Bruneteau G,
Le Forestier N, Lacomblez L, Lyon-Caen O, Meininger V
(Paris).

ASPECT CLINIQUE - PROJETS

« Evaluation dela qualité de vie des patients SLA apres mise
en place delaVNI. Rolland D, Pereira C, Brocq H, Soriani
MH, Lemoigne E Desnuelle C (Nice).

« Evaluation du bénéfice delatoxine botulinique dansles
glandes salivaires accessoires dans le traitement de I'hy-
persalivation chezle patient SLA. Vandenberghe N pour
les 17 centres SLA (Lyon).

* Evaluation de la PCO, transcutanée nocturne. Perez T
(Lille).

« Enquéte internationale sur I'annonce diagnostique de
la SLA. Aspects éthiques. Le Forestier N, Meininger V,
Hirsch E (Paris). |
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® Recherche clinique

La recherche clinique,
mode d’emploi

Apreés des années de petits essais de la médecine basée sur des opinions, Opinion based
medecine, Uarrivée, a la fin des années 80, de la médecine basée sur des preuves, dite
factuelle Evidence based medecine, et les bonnes pratiques des essais cliniques ont permis
de faire évoluer la méthodologie de recherche clinique, et de générer des progres théra-
peutiques tangibles en médecine en général, et en neurosciences en particulier. De plus,
le progrésdans l'établissement des modéles thérapeutiques (effets des médicaments sur
les différentes pathologies) a été basé sur les avancées de connaissance des modeles

physiopathologiques neurologiques (mécanismes des maladies). Michel Dib (Paris)

QUELQUES RAPPELS LEGISLATIFS
Ladéclaration d’Helsinki est arrivée en juin 1964 comme
unensemble derecommandations destinées aguiderles
médecins dans les recherches biomédicales.

Cette déclarationstipule queles intéréts du sujet doivent
toujours passer avant ceux de la science et des sociétés,
et que lors de toute étude clinique, avec ou sans groupe
témoin, le malade oule témoin doit bénéficier des meilleurs
moyens diagnostiques et thérapeutiques disponibles.
Cette déclaration précise également qu'une étude qui
violerait ces principes fondamentaux ne devrait jamais
pouvoir étre acceptée pour publication.
Lapplicationen France a étélaloi Huriet, du 20 décembre
1988, relative ala protection des personnes quise prétent
adesrecherches biomédicales. Cette loi, révisée en 2004,
dansle cadre deloisurla politique de santé publique, est
considérée comme la référence actuelle. Elle énonce
I'obligation d’obtenir de tout sujet sollicité son consen-
tement écrit aprés avoir recu une informationloyale et com-
plete sur la nature des essais. La personne reste libre de
refusersa participation ou de seretirer a tout momentde
I'essai clinique, sans que cette décision n’affecte la qua-
lité des soins qui va lui étre accordée.

OBJECTIFS DE LA RECHERCHE CLINIQUE
Larecherche clinique estune démarche dont1'objectif est
de démontrer, par des études cliniques, qu'un facteur
modifie la probabilité de survenue d'un événement cli-
nique, soit parce qu'’ils sont associés, soit par I'existence
d’unerelation statistique ou une corrélation. Larecherche
clinique peut également étudier les facteurs de risque
des maladies dansle cadre des études épidémiologiques.
Pour démontrer de facon convaincante et reproductible
I'efficacité d’'une thérapeutique, il est nécessaire de réa-
liser différents essais rigoureux, répondant chacunaune
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seule question, avec un protocole précis, destiné a étu-
dier la différence entre un traitement et un témoin, ana-
lysé par une méthode statistique correcte, appliquée ades
données vérifiées et vérifiables.

Un essai clinique est une étude réalisée en médecine,
afin de déterminer I'efficacité et/ou la tolérance d'une
méthode diagnostique ou thérapeutique.

Lafiabilité des études repose sur une méthodologie rigou-
reuse, afind’éviter deserreursd'interprétation desrésultats.

PLAN DE DEVELOPPEMENT CLINIQUE
II's'agit de I'ensemble des études nécessaires pour obtenir
une indication thérapeutique a une molécule, en démon-
trant son efficacité et sa tolérance. Ceci passe par plusieurs
étapesou phasesd'études. Laréalisationde ce plandure géné-
ralement de 8 a 10 ans, notamment en ce qui concerne les
nouveaux médicaments. D’ot1la nécessité d'une program-
mation sans faille, avec unrespect des délais, et une antici-
pationintelligente des besoins et problemes qui peuvent sur-
venir dans le domaine de la spécialité, et ses traitements
pendant cettelongue durée. Ce plan de développement cli-
nique commence par une phase pré-clinique qui a deux
“casquettes” différentes, mais toutes deux nécessaires :

« apporter le rationnel médical et scientifique du déve-
loppement ;

« apporter les données de toxicité indispensables avant la
premiére administration chezl'Homme lors de la phase I,
quivaapporterasontourl'assurance d'une bonnetolérance,
et les données pharmacocinétiques nécessaires chez
I'Homme.

La phase II est essentiellement destinée a prouver I'effi-
cacité eta préparer les données nécessaires ala phase I1I
(posologie-criteres d’évaluation-population). Cette
phaselll permettrad’établir et de bien définirI'efficacité,
avant de I'étayer lors des phases IV. |
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