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La mucoviscidose, aussi connue sous le nom de «fibrose kystique», est une maladie
génétique affectant les épithéliums glandulaires de nombreux organes. La mucoviscidose est
liée a la mutation d’un géne entrainant un dysfonctionnement des échanges ioniques a travers
les membranes cellulaires. Ce phénomeéne a pour conséquence d’augmenter la viscosité du
mucus et d'entrainer son accumulation dans les voies respiratoires et digestives. Les
manifestations pulmonaires dominent largement le tableau clinique mais les atteintes

digestives influent sur la qualité et I'espérance de vie des patients.

Deés le diagnostic posé, la prise en charge se fait dans les CRCM (Centres de Ressources et
de Compétences de la Mucoviscidose) par une équipe pluridisciplinaire spécialisée
(pneumologue, infirmiéres, kinésithérapeute, diététicienne...). Elle est basée sur une
surveillance régulicre, clinique et fonctionnelle des paramétres nutritionnels et respiratoires et
de la microbiologie des sécrétions bronchiques. Toute dénutrition doit étre prévenue et traitée
précocement. La consultation diététique doit étre systématique : 1’état nutritionnel est en effet

un ¢élément clinique majeur de la prise en charge de la maladie.

Comme dans toutes les maladies chroniques, I’éducation du patient atteint de mucoviscidose
représente un objectif thérapeutique a part entiére, particulierement intéressant pour la prise
en charge de I’état nutritionnel du patient : elle consiste a proposer des moyens d’action
adaptés aux besoins et attentes du patient pour atteindre un objectif de qualité de vie prédéfini.
Notre travail s’inscrit dans ce contexte et a eu pour objectif la mise en ceuvre d’une séquence
d'éducation thérapeutique ciblée sur les atteintes digestives du patient avec pour objectifs la
création d’un outil pédagogique et la rédaction d’une fiche appelée « conducteur » proposant

un cadre méthodologique pour le déroulement des séances d’éducation thérapeutique.

Les deux premiéres parties de notre travail sont consacrées a une revue bibliographique de la
mucoviscidose, orientée sur la composante digestive de la maladie, et a 1’éducation
thérapeutique. La troisiéme partie concerne la mise en place de cette séquence d'éducation

thérapeutique et en exposera la méthodologie suivie.
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Premiere partie :

La mucoviscidose

et sa prise en charge
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1 Généralités sur la mucoviscidose

La mucoviscidose ou fibrose kystique (« cystic fibrosis » pour les Anglo-Saxons) est

une affection génétique affectant les épithéliums glandulaires de nombreux organes. Le mot

mucoviscidose vient du latin «mucus» (= morve ou liquide visqueux), du latin «viscum» (=

glu) et du grec «dosis» (= action de donner). Littéralement, cette maladie donne un liquide

visqueux qui colle.

1.1 Epidémiologie

La mucoviscidose est la maladie héréditaire mortelle la plus fréquente dans la

population caucasienne, alors qu'elle est tres rare dans les populations africaines et asiatiques.

En 2008, elle touchait environ 5500 malades en France [14]. Chaque année, environ 200

enfants naissent atteints de cette affection, ce qui représente 1 naissance sur 4500 [59].

La disparité entre les
départements métropolitains est
forte (FIGURE 1), la majorité des
malades est concentrée dans les
régions du Nord et Nord-Ouest
(Nord-Pas-de-Calais, Normandie,
Bretagne...) puis dans les régions
de I’Est (Alsace, Franche-Comté
jusqu’en  Provence-Alpes-Cote-

D’azur) [51].

FIGURE 1 : Carte de prévalence de la mucoviscidose
par département en 2006 [51].
Note : nombre de patients pour 100 000 habitants.
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En 2006, la population atteinte de mucoviscidose est jeune, avec un age moyen a 16,4
ans et un age médian a 15,0 ans (FIGURE 2). Le nombre de patients mineurs représente
58,7% de l'ensemble, avec un sexe ratio 1égérement supérieur a 1 (plus d'hommes touchés que

de femmes).[2, 51]

75 bl
70
E

400
55
0
45
40
15
i
5
0
15
10
5
0
NO00 o) 80 70 &0 50 40 30 20 10 0 0 10 20 20 40 50 &0 70 80 @0 100110
Effectifs par arnée d'ige

FIGURE 2 : Pyramide des ages des patients vus dans I'année 2006 [51].
Note : pour la premiére année de vie, il y a un retard a l'enregistrement, un certain nombre

d'enfants diagnostiqués par dépistage néonatal n'étant enregistrés que l'année suivante.

1.2 Etiologie

Le géne CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane conductance Régulator) situé sur le
chromosome 7, code la synthese d'une protéine appelée CFTR dont la fonction est essentielle
a l'organisme. Depuis 1989, date de l'identification du géne, plus de 1500 mutations ont été
identifiées, la plus fréquente est AF508 qui correspond a la délétion d’une phénylalanine en
position 508. Le génotype le plus fréquent est AF508/AF508 (49% des génotypes identifiés),
la proportion des génotypes AF508/autre mutation étant de 39% [51].

La trés grande variabilit¢ des manifestations et de la gravité de cette maladie est en rapport

avec les multiples mutations du géne CFTR [59].
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La protéine CFTR se comporte comme un canal ionique laissant passer 1’ion chlorure,
entre autres, a travers la membrane cellulaire. Avec la mutation du géne, la protéine CFTR
fabriquée est anormale ou absente, induisant une altération plus ou moins importante des
transports de chlore, de sodium et d’eau. se traduisant par un défaut de sécrétion
extracellulaire des ions chlorure et par réabsorption exagérée de sodium et d'eau dans les
cellules. Il en résulte un défaut d’hydratation du mucus (extracellulaire) et une hyperviscosité

des sécrétions épithéliales.

1.3 Physiopathologie

La sécrétion de mucus trop épais entraine un trouble du fonctionnement des glandes
exocrines, notamment au niveau des poumons, du pancréas et du foie [59].

- Le mucus stagne dans les poumons, il n’est plus évacué par I’activité muco-ciliaire
car il est trop visqueux. Il emprisonne des microorganismes pathogeénes (bactéries,
champignons) qui se développent. Tous ces éléments entrainent 'apparition d'une infection
précoce devenant rapidement chronique et associée a une réaction inflammatoire marquée.
Commence alors un cercle vicieux dans lequel les infections a répétition altérent elles-mémes
les sécrétions, ce qui favorise de nouvelles infections.

- Le mucus bouche les canaux pancréatiques, les enzymes digestives (comme la lipase,
la trypsine) ne sont plus excrétées dans la lumiére intestinale. Ce phénoméne conduit a un
syndrome de malabsorption [39] ayant un retentissement sur la croissance des patients. Les
enzymes restant bloquées, elles agressent le tissu pancréatique contribuant a sa fibrose.
Lorsque D’altération atteint les ilots de Langerhans, un défaut de la sécrétion d’insuline
apparait : c’est un diabete « insulinodépendant » mais différent du type I, d’origine
autoimmune [26].

- Le foie est moins touché que le pancréas, mais la bile trés épaisse finit par boucher le
canal transporteur. La répétition de ces obstructions conduit a des phénoménes de cirrhose
localisée et d'hépatomégalie [27].

- La sueur est anormalement riche en sel. En effet, le canal ionique ne fonctionnant
plus, les cellules épithéliales évacuent des ions chlorure en exces. Le chlore étant accompagné
de sodium et d’eau, il faut faire attention a la déshydratation des patients qui peut étre trés

rapide lors de grosses chaleurs et/ou de sport intense.
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1.4 Sémeéiologie

La sévérité du tableau clinique varie selon les mutations du géne CFTR, mais aussi
selon d'autres facteurs génétiques et environnementaux. La forme clinique la plus fréquente
associe troubles respiratoires (bronchite chronique), troubles digestifs (stéatorrhée,
constipation) et troubles de la croissance staturopondérale.

Dans le TABLEAU I est précisé le pourcentage de patients touchés par organe atteint.

Appareil respiratoire Tractus gastro-intestinal
- Voies aériennes supérieures -Insuffisance pancréatique B5
- Polypes nasaux 6-20 '"‘?“S méconial 10
- Pansinusite 90-100 -lléus stercoral 10-30
L -Prolapsus rectal 20
- Tractus respiratoire inférieur 100 p . .
[Eranohiolies, bonchitss -Invagination intestinale 1
. ' -Pancréatite 5
bronchectasies)

Atteinte hépatique
Glandes endocrines

-Lithiase hiliaire 12
- Diabéte sucra 15 -Stéatose 20
- Retard pubertaire 85 -Cirrhose biliaire focale 20
-Cirrhose multiloculaire 5
Troubles de la reproduction
- Azoospermie obstructive 08 Sueur (Cl- = 60 mmol/l) 08
- Mucus cervical épais - 05 (risque de coup de chaleur)

TABLEAU I : Organes atteints dans la mucoviscidose et pourcentage de patients touchés [26].

1.4.1 Manifestations pulmonaires

Dans la majorité des cas, les signes respiratoires et l'infection des voies aériennes
dominent largement le tableau clinique et conditionnent la qualité de vie du patient. Une toux
sous forme de quintes, persistante, répétitive et qui épuise 1’enfant, est caractéristique. La
respiration peut étre sifflante du fait de 1’obstruction des petites bronches. Chez 1’adolescent
et I’adulte, les infections bronchiques a répétition entrainent une dyspnée d’effort puis de

repos avec expectorations épaisses et opaques.
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Les premiers germes colonisant les voies aériennes sont Haemophilus inflenzae et
Staphylococcus aureus, puis Pseudomonas aeruginosa (bacille pyocyanique) a un stade plus
avancé. L’infection au bacille pyocyanique est redoutable car elle ne répond pas bien aux
antibiotiques disponibles et marque un tournant péjoratif dans 1’évolution de la maladie et
s’accompagne d’une charge thérapeutique plus lourde. Sur ce terrain de colonisation
chronique, I’évolution est émaillée d’exacerbations marquées par une majoration de
I’encombrement, une détérioration de la fonction respiratoire ainsi qu’une perte de poids [59].

La dilatation des bronches progressive reste la premicre cause de mortalité pour environ 90%
des patients. Elle reléve alors de transplantation pulmonaire, dont les résultats s'améliorent

réguliérement [14].

1.4.2 Manifestations digestives

» Les douleurs abdominales
Les atteintes intestinales sont les plus précoces avec la présence d’un iléus méconial qui
survient chez le nouveau-né dans 10 a 20% des cas [59]. Cet iléus correspond a une occlusion
intestinale qui se traduit par 1’absence d’émissions de selles. L’épaississement des sécrétions
intestinales, aggravé par un manque d’hydratation, provoque souvent une constipation
accompagnée de douleurs abdominales qui peut aboutir a syndrome d’occlusion intestinale
distale (SOID) [27]. Le reflux gastro-oesophagien (RGO) est €galement fréquent avec la toux

chronique et peut étre majoré par les manceuvres de kinésithérapie respiratoire.

» L'insuffisance pancréatique exocrine (IPE)

Présente chez 90% des patients, I'I[PE doit étre compensée dés sa détection [23, 67]. Elle est
responsable d’un défaut d’absorption des graisses, entrainant une carence en acides gras
essentiels et en vitamines liposolubles (A, D, E, K). Le patient est souvent sujet a une diarrhée
chronique graisseuse avec ballonnement intestinal. La carence en vitamine D peut provoquer

une mauvaise minéralisation de I’os et un risque majoré d’ostéoporose.

» Les troubles du métabolisme glucidique

L'intolérance au glucose puis le diabéte traduisent une atteinte de la fonction endocrine du

pancréas. Le diabéte peut rester silencieux pendant sa phase initiale et est habituellement
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précédé par une dégradation de 1’état nutritionnel et respiratoire [26]. Les troubles du
métabolisme glucidique se rencontrent de plus en plus fréquemment avec ’allongement de
I’espérance de vie. L'age médian de découverte est 20 ans. Le dépistage doit étre réalisé
régulicrement dés d’adolescence avec une hyperglycémie provoquée orale (HGPO) qui est le

test de référence : 1 fois par an a partir de 15 ans [44].

» ['atteinte hépato-biliaire.

Environ 15 a 20% des patients développent des I¢sions hépato-biliaires et cette fréquence
augmente nettement a I’adolescence. Parmi les 1ésions hépatiques, la cirrhose biliaire focale
est la plus fréquente. Elle touche 25% des enfants et jusqu'a 70% des adultes [44]. La cirrhose
multinodulaire, plus grave mais plus rare, peut étre responsable d’une hypertension portale
souvent majeure alors méme que I’insuffisance hépatocellulaire est trés tardive. La vésicule

biliaire est trés souvent atrophique, les lithiases fréquentes et parfois symptomatiques.

» La dénutrition
La fréquence de la dénutrition est importante dans la mucoviscidose, quel que soit le stade
évolutif, et varie selon les études de 15 a 44 % des patients [44]. Elle provoque un retard de
croissance chez I'enfant et est responsable d'une perte pondérale pouvant aggraver la fonction
respiratoire. Il semble qu'un déficit nutritionnel important se rattrape mal par la suite d'ou

I'importance d'une prise en charge précoce de la dénutrition [18, 59].

La dénutrition est due a la fois a la réduction des ingesta (le patient mange moins) et a
l'augmentation des pertes (il absorbe moins les nutriments et dépense plus d'énergie) [44].

e La réduction des ingesta est principalement due a un inconfort intestinal
(vomissements, RGO, douleurs abdominales) et a une anorexie. Celle-ci est provoquée par la
toux chronique, l'encombrement naso-pharyngé et un état dépressif. Des troubles du
comportement alimentaire sont également observés, en particulier pendant la période de
I’adolescence.

® [ es pertes nutritives sont dues a deux mécanismes.

- L’augmentation des pertes énergétiques. L'IPE est responsable d'un déficit en lipases, de ce
fait les graisses ingérées ne sont pas absorbées. Elle entraine ¢galement une diminution de
production de bicarbonates a 1'origine d'une augmentation de I'acidit¢ du milieu intestinal. Ce

phénomene fait précipiter les sels biliaires, aggravant la stéatorrhée et la malabsorption des
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vitamines liposolubles. Le diabéte engendre des pertes rénales de glucose, de sodium et d’eau
responsables de ’amaigrissement initial. Les patients diabétiques ont un moins bon état
nutritionnel, une atteinte respiratoire plus séveére et des surinfections pulmonaires plus
fréquentes.

- L’augmentation de la dépense énergétique. La détérioration de la fonction respiratoire
entraine une augmentation de la dépense énergétique de repos, via I’augmentation du travail
musculaire respiratoire et 1’état inflammatoire chronique. La dépense énergétique de repos est

inversement proportionnelle avec la fonction respiratoire [1, 11, 36].

Les causes et les mécanismes responsables de la dénutrition sont présentées dans le

TABLEAU II ci-dessous.

INGESTA PERTES
Insuffisance pancréatique exocrine + +++
Anorexie ++ -
Insuffisance respiratoire ++ ++
Infections bronchiques ++ ++
Encombrement naso-pharyngé + -
Cirrhose biliaire
Insuffisance pancréatique exocrine -
Résection du gréle + +++
Etat dépressif ++ -

Légende : + effet, - pas d'effet

TABLEAU II : causes et mécanismes de dénutrition dans la mucoviscidose [44].
Exemple : 1'IPE est principalement responsable d'une augmentation des pertes nutritives. A
l'inverse, l'anorexie entraine une diminution des ingesta mais n'influence pas les pertes

nutritives.

1.4.3 Autres manifestations

P Les affections rhino-sinusiennes sont fréquentes. La qualité du mucus dans les sinus
est la méme que celle des bronches. Une inflammation et une infection chroniques entrainent

une sinusite chronique ou récidivante et secondairement une polypose nasale [59].
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> Les atteintes ostéoarticulaires sont plus fréquentes chez l'adolescent et I'adulte
(environ 10%) [13]. L'«arthrite de la mucoviscidose» évolue par poussées, elle n'a pas tendance
a s'aggraver et est calmée par des anti-inflammatoires. L'ostéoporose est la conséquence d'un
défaut de minéralisation osseuse, elle est observée des 1'enfance, sa prévalence atteignant 20 a
34%. chez I’adulte [14]. L’insuffisance pancréatique, la dénutrition, a carence en vitamine D,

I’atteinte hépatique et le diabete figurent parmi les principaux facteurs étiologiques.

» Les manifestations génitales de la mucoviscidose posent un probléme de plus en
plus important avec 1'amélioration de la survie et le désir d'enfant des patients. Chez la femme
on retrouve une hypofertilité¢ due a 1’épaississement de la glaire cervicale et chez I’homme, la
stérilit¢ est presque constante, du fait de [Datrésie bilatérale des canaux déférents

(azoospermie) [59].

1.5 Dépistage et diagnostic

Depuis 2002, le dépistage systématique de la mucoviscidose est réalisé chez tous les
nouveau-nés en France. Il permet une prise en charge nutritionnelle et respiratoire précoce des
enfants atteints. [2, 14]

Ce dépistage néonatal est réalis€ en deux temps. Au départ, on dose la trypsine
immunoréactive (TIR) a partir du sang recueilli sur papier buvard au 3° jour de vie. Si le
dosage est €levé, les mutations les plus fréquentes du géne CFTR (AF508 et une trentaine
d'autres) sont recherchées sur le méme échantillon. La TIR est une enzyme pancréatique qui
refléte l'atteinte du pancréas mais n'est pas spécifique de la mucoviscidose. Ainsi des

nouveaux-nés peuvent présenter une TIR ¢€levée sans €tre atteints de la maladie.

Apres réalisation du test génétique, différents cas de figure peuvent se présenter :
-deux mutations sont identifiées. Le nouveau-né est atteint de mucoviscidose et les parents
sont convoqués dans un centre spécialisé pour la mise en place du traitement et du suivi.
-une seule mutation est identifiée. Il faut faire des investigations supplémentaires pour savoir
si I'enfant est simplement hétérozygote ou s'il a la mucoviscidose (le risque qu'une deuxiéme

mutation ne soit pas identifiée est de 15%).
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-aucune mutation n'est mise en évidence, a priori l'enfant n'est pas atteint. Si la TIR était peu
¢levée au départ, les recherches s'arrétent 1a ; si elle était tres élevée, des investigations

complémentaires seront réalisées [51].

C'est la réalisation d'un test de la sueur qui permet de confirmer le diagnostic apres le
dépistage. Ce test consiste a prélever une quantité suffisante de sueur et doser le chlore. La
concentration normale de chlore dans la sueur est inférieure a 40 mmol/L, une concentration
supérieure a 60 mmol/L rend le test positif. C’est un test rapide, indolore, qui peut étre réalisé

des I’age de 15 jours. Le test est positif dans la presque totalité des cas de mucoviscidose [59].

1.6 Evolution et pronostic

La mucoviscidose est une maladie progressive. L'espérance de vie des patients dépend
des possibilités d'accés aux soins et augmente avec la précocité de la prise en charge
nutritionnelle et respiratoire [59]. En France, les données 2005 du Registre Frangais de la
Mucoviscidose [51], reposant sur 1'étude d'environ 80% des patients francais, indiquent un age
moyen de décés de 24 ans et une espérance de vie a la naissance de 46 ans aujourd'hui, contre
7 ans en 1965. La proportion de patients adultes augmente ainsi régulierement atteignant

presque 40% [14, 34].
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2 Prise en charge et traitements

Aucun traitement curatif n’étant actuellement disponible, I’amélioration du pronostic

de la maladie est liée a I'intensification de la prise en charge dont les grandes lignes sont
rassemblées dans les conférences de consensus frangaise et nord-américaine et sur le
Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS) élaboré par I’HAS [47]. Les traitements
de la mucoviscidose selon le PNDS sont présentés en ANNEXE 1.
La prise en charge de cette maladie est basée sur une surveillance réguliere des parametres
nutritionnels et respiratoires et de la microbiologie des sécrétions, et sur des traitements
symptomatiques trés lourds. S’y associe la mise en place des traitements de fond basés sur la
kinésithérapie respiratoire précoce et systématique et 1’aérosolthérapie en fonction des stades
de la maladie ainsi que la prescription d’extraits pancréatiques et I'utilisation d’une diététique
adaptée [14].

La surveillance trimestrielle organisée dans les Centres de ressources et de
Compétences de la Mucoviscidose (CRCM) permet le dépistage précoce des complications et
donc leur prise en charge : traitement antibiotique adapté aux germes dés les premiers signes
d’exacerbation, prise en charge nutritionnelle dés I’apparition d’une perte de poids, dépistage

systématique des complications tardives (diabéte, ostéoporose).

Les perspectives thérapeutiques reposent sur la thérapie génique, mais il n'y a pas eu
d'avancée récente notable, le facteur limitant étant la faible efficacité du transfert génique in
vivo. De nouvelles cibles thérapeutiques concernent la restauration de la fonction protéique
visant a corriger ou a stimuler la protéine CFTR. Quelques molécules ont été pressenties avec
pour certaines des projets d’essais cliniques de phase 1 ou 2. Pour les patients les plus graves,
la transplantation pulmonaire reste le recours thérapeutique ultime ; ses progres ont permis
une amélioration de 1’espérance de vie, les principale difficultés rencontrées étant la pénurie

de greffons d’ou I'augmentation de décés en liste d'attente [43].

La prise en charge des atteintes respiratoires et nutritionnelles sont détaillées ci-apres.
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2.1 Prise en charge respiratoire

Le traitement symptomatique relatif a 'atteinte des voies respiratoires a deux objectifs
principaux : l'aide a la clairance muco-ciliaire et le contrdle de 1’infection. Pour cela, la prise
en charge associe des s€ances de kinésithérapie respiratoire, systématique des le diagnostic
posé, et d’aérosolthérapie. L’objectif de la surveillance trimestrielle est de dépister et de traiter

tot les complications par une antibiothérapie adaptée [47].

211 La kinésithérapie respiratoire

La kinésithérapie quotidienne permet d’évacuer les sécrétions bronchiques qui
stagnent et sont propices au développement d’infections broncho-pulmonaires. Pour faciliter
I’expectoration, la séance est souvent précédée d’une aérosolthérapie humidifiant les
expectorations (soluté hypertonique, dornase alfa). Le rythme des séances varie avec 1'age et
I'état clinique du patient, en général une séance par jour. Elle est réalisée dans des conditions
strictes d'hygiéne (avec masque, blouse...) [47].

Le kinésithérapeute utilise certaines techniques que le patient devra apprendre a réaliser lui-
méme (travail des flux expiratoires et inspiratoires, utilisation de la toux contrdlée...). Les
parents peuvent aider jusqu’a ce que 1’enfant se prenne en charge lui-méme. Les Explorations
Fonctionnelles Respiratoires (EFR) permettent d'évaluer certains paramétres comme le VEMS
(Volume Expiratoire Maximal par Seconde) qui refléte 1'obstruction des voies respiratoires.

Réaliser régulierement des EFR permet de suivre I'évolution de la maladie.

2.1.2 Les traitements inhalés

L'aérosolthérapie fait partie des traitements de fond. Elle concerne aussi bien les
mucolytiques (rhDNase) que certains antibiotiques (colimycine, tobramycine) pour une action
localisée. La DNase recombinante humaine (rhDNase ou dornase alfa = Pulmozyme®)
facilite 1’évacuation du mucus en le rendant moins visqueux, une s€ance quotidienne de

nébulisation est souvent nécessaire avant la kinésithérapie.
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Les bronchodilatateurs, tels que les béta-2-mimétiques, peuvent étre utilisés lors des
périodes de crises avec bronchospasmes. Les corticoides inhalés sont prescris pour lutter
contre I’inflammation des bronches, cette voie d'administration est a préférer a la
corticothérapie par voie orale en raison de ses effets secondaires (retard de croissance,
intolérance glucidique) [43].

Une oxygénothérapie de longue durée peut étre mise en place en cas d'apparition
d'hypoxie et d'hypercapnie irréversible. Ces signes sont révélateurs d'une aggravation de

I’insuffisance d'insuffisance respiratoire chronique, principale cause de déces.

21.3 L’antibiothérapie

L'antibiothérapie doit étre précoce et administrée a doses €levées, car certains germes
sont difficiles a éradiquer. Le traitement intraveineux peut étre débuté a I'hopital et poursuivi a
domicile apres éducation du patient et de la famille [6]. Il peut nécessiter la mise en place d'un

dispositif veineux central et la pose d'une chambre implantable.

Le rythme, la durée, le choix des antibiotiques et des associations sont adaptés en fonction des
germes isolés et de leur sensibilité aux antibiotiques : la mise en culture des crachats (examen
cyto-bactériologique des crachats) ou de prélévements de sang (hémocultures) permet la
détermination du germe principal en cause, de déterminer I’importance de la colonisation et
de définir la résistance des germes responsables de 'infection, en particulier : Staphylococcus
aureus, Pseudomonas aeruginosa et Burkholderia cepacia, afin d’utiliser les antibiotiques les
mieux adaptés. Les molécules seront également choisies en fonction de I'efficacité des
traitements antérieurs et de la tolérance du patient aux produits utilisés [44]. Certains
antibiotiques peuvent étre utilisés selon des modalités non conformes a I'Autorisation de Mise

sur le Marché (AMM) : 4ge du patient, posologie ou rythme d’administration.

Les antibiotiques généralement utilisés sont [44, 47] :
— Les béta-lactamines comme les pénicillines et les céphalosporines par voie intraveineuse,
parce que ce sont des antibiotiques a large spectre d'action et souvent bien tolérés

(ceftazidime, la pipéracilline / tazobactam, méropénem)
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— Les aminosides par voie intraveineuse en association a d'autres antibiotiques contre le P,
aeruginosa, voire la tobramycine utilisée en nébulisation. Leur ototoxicité doit étre contrdlée
par un audiogramme annuel, leur néphrotoxicité par des dosages du taux résiduel plasmatique
et par un controle de la clairance a la créatinine a chaque cure.

—Les fluoroquinolones sur le P. aeruginosa, méme chez les enfants (risques majorés
d’arthropathies et de tendinopathies).

— Le linézolide (risque de survenue de neuropathie périphérique ou optique surtout en cas de
traitement au long cours et risque hématologique).

— La fosfomycine sur le P. aeruginosa multirésistant.

— L'acide fusidique, la pristinamycine et la rifampicine sur les Staphyloccoques.

Avant la colonisation par Pseudomonas aeruginosa , le traitement antibiotique qui vise
principalement Staphylococcus aureus (souches sensibles et résistantes a la méticilline :
SAMS et SAMR) et Hemophilus influenzae, est prescrit d’abord par voie orale en mono ou
bi-thérapie et relayé par une antibiothérapie intraveineuse (IV) en cas d’échec. [47].

La primocolonisation par le P. aeruginosa sera traitée selon les symptomes et ’age du patient.
Selon que la primocolonisation est symptomatique ou non, la prise en charge se fera par un
traitement per os associée a des aérosols ou par une cure antibiotique IV d’emblée. Lorsque la
colonisation devient chronique, du fait de la présence de souches mucoides (biofilms), les
épisodes d’exacerbation relévent d’emblée d’une bithérapie par voie IV et d’une trithérapie si
les souches sont multirésistantes ou s'il y a association de plusieurs germes. Le traitement
d’entretien comporte essentiellement des antibiotiques inhalés (tobramycine, colistine),

associés éventuellement a la ciprofloxacine per os pour espacer deux cures IV [44, 47].

Par ailleurs, 1’azithromycine per os est prescrite en continu pour son effet favorable sur
la fonction respiratoire. Cet antibiotique a un effet anti-inflammatoire et diminue les facteurs
de virulence de P. aeruginosa. Ce bénéfice serait li¢ principalement a une modification des
profils cytokiniques et de la clairance muco-ciliaire. Les études réalisées sur ce médicament
concluent a une amélioration clinique avec un gain de VEMS et une diminution des

exacerbations [14, 43].
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2.2 Prise en charge nutritionnelle

L'amélioration des parametres nutritionnels est bénéfique pour la fonction respiratoire,
les patients sont donc amenés a suivre des conseils diététiques sur l'alimentation et
I'hydratation. Toutes les atteintes digestives (IPE, diabéte, manifestations hépatobiliaires)
doivent étre rapidement compensées et une assistance nutritionnelle est mise en place lors dés

les premiers signes de dénutrition [24, 29, 30].

La prise en charge nutritionnelle est réalisée par des diététiciennes. Le PNDS précise
qu’au moins une fois par an, la diététicienne fait un bilan complet et adapte le régime
alimentaire en fonction des besoins identifiés. Elle évalue la balance énergétique du patient :
les ingesta doivent correspondre a 120-150 % des valeurs recommandées pour I'dge en cas de
dénutrition. Les parametres cliniques (indice de masse corporelle : IMC) et biologiques
(albuminémie) sont réguliérement mesurés, afin d'agir le plus rapidement possible en cas de
différence significative vis a vis des normes (TABLEAU III). Elle vérifie ’observance des
suppléments nutritionnels prescrits et le bon maniement des extraits pancréatiques et éduque

le patient [31].

Type de prise en charge |Patients En pratique
1. Principes généraux de | Tous Conseils diététiques
l'alimentation Education nutritionnelle

Supplémentation vitaminique

II. Conseils diététiques Patients a risque de dénutrition |Suivi précis des ingesta
(IPE sévere, infections Enrichissement calorique de
pulmonaires) maintenant un l'alimentation
IMC > 90% du poids idéal Adaptation des besoins

caloriques a la clinique

[I1. Supplémentation orale |IMC = 85-90% du poids idéal |Conseils I et II

fractionnée suppléments oraux
IV. Assistance IMC < 85% du poids idéal Conseils I, II et I1I
nutritionnelle nutrition entérale (parentérale)

TABLEAU III : Prise en charge diététique et nutritionnelle dans la mucoviscidose [31].
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2.21 Conseils diététiques

» Alimentation quotidienne

Les apports énergétiques des patients atteints de mucoviscidose doivent étre
légerement supérieurs aux Apports Journaliers Recommandés (AJR) pour maintenir un bon
état nutritionnel. L'alimentation quotidienne doit étre riche, équilibrée et adaptée a la
croissance chez l'enfant et au maintien d'un poids normal chez I'adulte, soit 110% des AJR
pour la majorité des patients (120 a 150 % des AJR uniquement en cas de dénutrition) [44].
Dans le cadre du CRCM, une diététicienne permet d’évaluer réguliérement les besoins de
chacun et de fournir des conseils pratiques adaptés. Il est indispensable d'apprendre aux
malades et aux familles comment augmenter eux-mémes la densité énergétique de leur
alimentation (ajouter du beurre, du fromage, du lait entier aux préparations, savoir faire des
collations énergétiques...) [25].

Les médecins insistent, a juste titre, sur 1'importance d'un régime riche et abondant, la
nutrition ayant des répercussions sur I'état respiratoire et le pronostic vital. Cependant, cette
situation peut mener des parents consciencieux et inquiets, a faire une fixation sur
I'alimentation de leur enfant. Ceci engendre des situations de pression alimentaire
s'accompagnant de « résistance » de la part des enfants. Il faut que le repas reste un plaisir, ne
pas forcer ni punir un enfant pour tenter d'obtenir une prise alimentaire plus importante [67].
Une vigilance spécifique est nécessaire a certaines €tapes de la vie : la premiere année de vie
et la puberté, car les besoins nutritionnels augmentent avec la croissance. L’adolescence
mérite une attention toute particuliére du fait des tensions psychologiques qui I’accompagnent

et peuvent retentir sur les comportements alimentaires et I’observance [59].

» [ 'hydratation

Les pertes d’eau et de sodium sont majorées lors d’une sudation importante ; elles
doivent donc étre compensées, surtout en période de fortes chaleurs ou de pratiques sportives
intenses. Le risque d’une déshydratation grave est d’autant plus important que les personnes
atteintes de mucoviscidose ne ressentent pas correctement la soif et peuvent au contraire avoir

un dégott de I’eau, voire des vomissements qui aggravent encore la déshydratation [44, 59].

- 30 -



leére partie : La mucoviscidose et sa prise en charge

La Direction Générale de la Sant¢ recommande que « foute personne atteinte de
mucoviscidose doit en cas de température ambiante élevée se protéger de la chaleur et

prendre des suppléments de sel et d’eau. » [69].

Pour les nourrissons, les apports peuvent étre augmentés avec des solutions de
réhydratation orale (solutés de réhydratation orale du type GES 45®, ADIARIL®...) a
proposer en petites quantités tout au long de la journée. Pour les enfants et adultes, il faut
boire fréquemment sans attendre d'avoir soif, en privilégiant les boissons riches en sodium
(jus de tomate, Vichy St-Yorre®...). Les patients doivent bien se protéger de la chaleur, des

apports sodés peuvent étre ajoutés a I'alimentation en fonction de la température :

Poids (kg) Moins de Skg Entre S et 10kg Plus de 10kg

A partir de 25°C +1,5g de sel/j +2g de sel/j +1g de sel/10kg/j
minimum 2g/j

A partir de 30°C +2,5g de sel/j +4g de sel/j +2g de sel/10kg/j
minimum 4g/j

TABLEAU IV : Apports sodés recommandés en fonction de la température [69].

» Les douleurs abdominales

Les causes sont multiples et le diagnostic étiologique repose sur des signes cliniques et
des examens complémentaires (bilan biologique, radiographie, endoscopie, échographie...).
Le traitement repose sur des mesures hygiéno-diététiques (bien boire et manger des fibres en
cas de constipation par exemple), associées a certains médicaments quand les conseils seuls
ne suffisent plus [47, 48].

-reflux gastro-oesophagien : anti-acides et inhibiteurs de la pompe a proton (IPP) ;
-nausées, vomissements : antiémétiques ;
-colopathies, constipation: spasmolytiques, mucolytiques ;

-syndrome d'obstruction intestinale distale : lavement, préparation colique.

-31 -



lere partie : La mucoviscidose et sa prise en charge

2.2.2 L'insuffisance pancréatique

P [ es extraits pancréatiques

Les extraits pancréatiques (EP), qui apportent les enzymes pancréatiques nécessaires a
la digestion (lipases, protéases, amylases) [15], doivent étre pris au début de chaque repas ou
collation. Les EP se présentent sous forme de microgranules a enrobage gastro-résistant dans
des gélules, les enzymes pancréatiques sont ainsi protégées d'une dégradation par l'acidité
gastrique. Les EP ne doivent jamais étre croqués ou machés, ils peuvent étre pris avec un jus
acide chez les jeunes enfants qui ne peuvent pas encore avaler les gélules [67].

La quantité de gélules varie en fonction de 1’dge du patient et de la richesse du repas en
lipides. Les EP peuvent étre répartis en 2 prises (début et milieu de repas) si le repas dure

longtemps ou que la quantité¢ d'EP est trés importante [44].

Posologies pour une alimentation normale [60] (UL = unité de lipase) :
=>chez le nourrisson : 2000 a 4000 UL pour 120 ml de lait ;
=>chez l'enfant : 1000 UL/kg/repas ou de 500 UL/kg/collation, sans dépasser 100000 UL/j ;
=>chez l'adolescent et I'adulte : jusqu'a 250000 UL/jour maximum.
L’objectif est de réduire la stéatorrhée, la dose d’EP peut étre augmentée si un inconfort
digestif persiste en I’absence de mauvaise observance. Des anti-acides ou IPP peuvent étres

associés pour réduire I'hypersécrétion gastrique acide génant l'activité des EP [47, 67].

» Les compléments

Les acides gras essentiels, les vitamines liposolubles (A, D, E, K) ainsi que certains
antioxydants sont apportés par les lipides alimentaires. Dans la mucoviscidose, la
maldigestion et la malabsorption des graisses peut entrainer certaines carences [21, 44, 48], qui
peuvent €tre compensées par des compléments adaptés :

e les acides gras essentiels
La réduction de l'apport lipidique, longtemps proné dans le but de diminuer les signes de
malabsorption, est actuellement abandonné. Un apport suffisant est indispensable pour faire

face aux dépenses énergétiques et corriger les anomalies des acides gras circulants. Les
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oméga 3 donnent des dérivés anti-inflammatoires, a l'inverse des oméga 6, précurseurs de
médiateurs de l'inflammation. Une supplémentation des patients en oméga 3 permettrait ainsi
de lutter contre l'inflammation chronique et la déficience en acides gras essentiels, en
particulier en acide docosahexaénoique (DHA). Malheureusement, a l'heure actuelle, le
niveau de preuve apporté par les différentes études ne permet pas d'ajouter les oméga 3 aux

référentiels thérapeutiques. [12, 35,41]

e |les vitamines liposolubles
Une supplémentation en vitamines liposolubles A et E est essentielle deés le diagnostic de 1'lPE
car les déficits sont souvent précoces. Les besoins en vitamine D varient en fonction des
saisons, la supplémentation n'est pas systématique, elle concerne surtout les patients a risque
d'ostéoporose. La vitamine K, rarement carentielle, n’est prescrite que pendant la premicre
année de vie et lors d'antibiothérapie prolongée ou d'atteinte hépatique. La surveillance du

taux de ces vitamines est réalisée par des dosages sériques annuels [67].

® les oligoéléments
Les compléments d’apports en oligoéléments (Fe, Zn, Se) sont utiles en cas de carence
démontrée par dosages sériques. Ils jouent des roles multiples dans I'organisme : le fer est
indispensable a la synthése de I'hémoglobine qui transporte I'oxygene vers les tissus ; le zinc
est nécessaire a la formation du transporteur de la vitamine A ; le sélénium est un cofacteur

dans la lutte contre le stress oxydant qui peut aggraver les 1ésions pulmonaires [28].

223 Les troubles du métabolisme glucidique

Le diabete de la mucoviscidose est spécifique de maladie, il ressemble aux diabétes de
type 1 (DT1) et de type 2 (DT2), mais a ses propres caractéristiques (TABLEAU V). Comme
le DT1, il comporte une destruction des ilots de Langerhans aboutissant a une insulinopénie ;
mais cette destruction n'est pas d'origine auto-immune, elle provient de la fibrose du pancréas,
secondaire a l'insuffisance pancréatique exocrine. Comme le DT2, une période d'intolérance
au glucose (ou la glycémie n'est plus normale) précede l'apparition du diabete proprement dit,
mais l'insulinosensibilit¢ semble peu altérée (sauf en cas d'épisode infectieux et de

corticothérapie) [44].
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Diabéte Diabéte Diabéte

de la mucoviscidose de type 1 de type 2
Age de début 18 -23 <20 ans > 20 ans
Poids Maigre Mormal Obése
Sécrétion
d’insuline **4' Hule *4'
Insulinosensibilité MNormale ouh:uf Normale 0u+ H’J’
Auto-immunité Non Owi Non
Amylose Oui Mon Qi
Acido-cétose Rare Oui Rare
Micro-angiopathie Oui Oui Oui
Macro-angiopathie Mon 7 Oui Owui

TABLEAU V : Caractéristiques comparatives entre le diabéte de la mucoviscidose et les

diabétes de type 1 et 2 [26].

Le diabéte de la mucoviscidose est le plus souvent asymptomatique, un dépistage
systématique permet de limiter les conséquences délétéres. En effet, le diabéte s'accompagne
souvent d'une aggravation de l'atteinte respiratoire et nutritionnelle (il augmente la morbi-
mortalit¢). Comme pour les autres formes de diabete, la durée et l'importance de
I'hyperglycémie sont déterminantes sur l'apparition des complications microangiopathiques.
Un traitement précoce du diabeéte, notamment par l'insuline, limite ces complications et

améliore les parametres respiratoires et nutritionnels.

Lorsque le patient présente une intolérance aux glucides, des conseils nutritionnels et
une auto-surveillance glycémique suffisent. L'alimentation doit rester hypercalorique et
hyperprotidique afin de maintenir le meilleur état nutritionnel, le régime peut rester riche en
glucides en essayant de réduire au maximum les sucres rapides au profit des sucres lents [67].

Au stade de diabete, le traitement repose sur l'insulinothérapie associée a des conseils
diététiques. Dans ce cas, le patient devra apprendre les techniques d'injection sous-cutanée, la
prévention des hypoglycémies et l'adaptation du traitement lors de circonstances

exceptionnelles (corticothérapie, nutrition entérale).
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Les antidiabétiques oraux (ADO) peuvent étre proposés, mais seule l'insulinothérapie
a démontré un effet bénéfique sur le plan nutritionnel, respiratoire et infectieux (niveau de
preuve 2). Les ADO sont envisageables dans les formes débutantes et asymptomatiques de
diabete ou si D'insulinothérapie est refusée par le patient. Dans ce cas seuls les
insulinosécrétagogues sont utilisables, mais ils n'ont 'AMM que chez 'adulte. Le glimépiride
(Amarel®) a l'avantage de nécessiter qu'une seule prise par jour par rapport aux autres
sulfamides hypoglycémiants. Le répaglinide (Novonorm®) a une courte durée d'action,

rendant son risque d'hypoglycémie plus faible.

Le choix de l'insuline et du schéma d'insulinothérapie doit étre adapté au mode de vie
du patient. Les insulines rapides sont utiles pour les patients ayant uniquement une
hyperglycémie postprandiale, en réalisant une injection avant chaque repas en fonction de son
contenu glucidique. Les insulines retard sont indiquées chez les patients ayant une
hyperglycémie a jeun, en réalisant une ou plusieurs injections par jour. Les prémélanges avec

un analogue rapide facilitent I'observance et améliorent la qualité de vie.

2.2.4 Les manifestations hépato-biliaires

L'atteinte hépato-biliaire est secondaire a 'augmentation de la viscuosité de la bile. Le
flux biliaire diminue et des bouchons muqueux provoquent une obstruction des canaux
biliaires. La stagnation des acides biliaires entrailne des mécanismes inflammatoires
responsables de la fibrose périportale. Le diagnostic repose sur les anomalies cliniques

(hépatosplénomégalie), biologiques et échographiques [44].

Le patient est traité par ’acide ursodésoxycholique (AUDC) : Delursan® / Ursolvan® [48, 60].
C'est un acide biliaire hydrophile qui augmente la sécrétion biliaire et protége les hépatocytes
(il est moins toxique que les acides biliaires qu'il remplace). L'AUDC semble relativement
bien toléré, ce qui permet un traitement permanent. Le traitement est efficace lorsqu’il est

instauré précocement, d’ou I’importance d’une surveillance réguliére par échographie.
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2.2.5 La nutrition artificielle dans la mucoviscidose

La nutrition artificielle (qui comprend la supplémentation orale et l'assistance
nutritionnelle) est mise en place lorsque les paramétres nutritionnels continuent a se dégrader
malgré le régime hypercalorique mis en place. On distingue trois paliers successifs : les

suppléments oraux, la nutrition entérale et la nutrition parentérale [19, 44, 54].

» Les suppléments oraux

Ils existent sous de nombreuses formes. Ces produits sont hypercaloriques, enrichis en
vitamines, oligoéléments et électrolytes. Il ne faut pas hésiter a varier les gofits (salés, sucrés)
et les textures (liquides, flans, crémes, barres...) pour éviter la lassitude. Ces compléments
s'ajoutent aux repas, ils ne doivent en aucun cas les remplacer. Pour cela il faut les proposer a
distance des repas : collations de 10h, 16h, du coucher apres la prise d'extraits pancréatiques.
Les différents compléments oraux sont présentés en ANNEXE 2.

Cependant les patients se lassent assez rapidement de ces produits en raison de leur goft

meédiocre [18, 19, 67].

» La nutrition entérale a débit continu (NEDC)

La NEDC représente le 2e niveau d'intervention, en cas d'échec ou d'efficacité insuffisante des
supplémentations orales. Elle est souvent considérée comme une contrainte supplémentaire,
car 1'image corporelle et I'estime de soi sont souvent dégradées au cours de la mucoviscidose,
surtout en cas de déficit pondéral. Il est donc important de bien définir son intérét

thérapeutique et de réaliser une préparation psychologique si nécessaire.

La sonde naso-gastrique (SNG) est proposée en priorité. En effet, elle est bien
supportée et peut rapidement étre réalisée a domicile suite a une formation rigoureuse du
patient et de sa famille. Elle est généralement nocturne pour ne pas perturber le patient dans
ses activités de la journée (fréquentation scolaire, activité professionnelle...). Cependant cette

technique peut entrainer des nausées-vomissements, des irritations de la muqueuse nasale et
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une lassitude psychologique qui rendent impossible la poursuite du traitement [19]. Dans ce
cas une gastrostomie percutanée endoscopique peut étre instaurée, avec un bouton qui

améliore le confort et l'esthétique (au bout de 2 mois). Si la nutrition entérale dépasse 3 mois,

une gastrostomie est automatiquement mise en place.

Les complications induites par la NEDC sont rassemblées dans le TABLEAU VI :

Complication Prévention
Sonde naso-gastrique |-encombrement naso-pharyngé -utiliser uniquement des sondes en
-malposition, déplacement silicone ou polyuréthane
-obstruction -ringages fréquents
-limiter I'apport des médicaments
par la sonde
Gastrostomie -complications cutanées -soins locaux quotidiens
(écoulement, bourgeons, 1ésions  |-lavage a 1'eau et au savon
irritatives)
Diarrhées -erreur technique (bolus dans le | -régulateur de débit
duodénum, augmentation brutale |-régles d'asepsie simples
du débit, osmolarité trop élevée)
-origine infectieuse
Vomissements -osmolarité trop élevée -produits préts a 1'emploi
-bolus trop rapide -régulateur de débit
Constipation -hydratation insuffisante -respecter 1'apport en eau
Hypoglycémie -arrét brutal -régulateur de débit
-irrégularité du débit -vérifier I'osmolarité¢ du mélange
Psychologiques -anorexie -favoriser la nutrition entérale
nocturne

TABLEAU VI : Complications de la nutrition entérale [19].

La NEDC dure en moyenne 8-10h, débute 2h aprés le diner pour éviter les nausées-
vomissements. En général, le patient n'a pas faim en se levant mais une collation a 10h est
recommandée. L'alimentation est libre pendant la journée. L'apport calorique de la NEDC doit
compléter les apports de la journée pour obtenir un total de 120-150% des apports
nutritionnels conseillés/24h. La prise d'extraits pancréatiques est conseillée en début et fin de

NEDC nocturne (soit au coucher et au réveil).
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La NEDC couvre les besoins en calories et en nutriments avec des résultats
nutritionnels remarquables lorsqu’elle est mise en place précocement : gain pondéral et
augmentation de la masse maigre en quelques semaines, ainsi que la reprise de la croissance
de l'adolescent a moyen terme. Le fonctionnement des muscles respiratoires s'améliore,
permettant au patient de reprendre une activit¢ physique, d'améliorer son humeur et son

estime de soi [67].

» La nutrition parentérale

Cette technique invasive et complexe est indiquée uniquement en cas d'échec de la NEDC
chez des patients en attente de greffe ou des patients en situation d'insuffisance respiratoire et
de dénutrition trés sévere. Elle est administrée par cathéter périphérique ou central lorsque le
patient est équipé d'une chambre implantable. Sa durée est généralement courte afin d’éviter
un risque infectieux et le gain pondéral engendré est souvent transitoire. Il n’y a aucune
preuve que la nutrition parentérale améliore de facon prolongée 1’¢état respiratoire des patients

ayant une atteinte pulmonaire sévere [54].
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3 Structures et associations de la mucoviscidose

3.1 Les Centres de Ressources et de Compétences de la
Mucoviscidose

La France bénéficie d’une organisation de soins structurée depuis 2001, date de la
mise en place des Centres de Ressources et de Compétences de la Mucoviscidose (CRCM)
selon la circulaire n°502 du 22 Octobre 2001 [56]. Ces centres spécialisés permettent une prise
en charge par des équipes pluridisciplinaires (pneumologues, kinésithérapeutes,
diététiciennes, psychologues...). Créés dans des structures hospitalieres en 2002, ils sont

aujourd'hui 49 CRCM répartis sur tout le territoire frangais.
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FIGURE 3 : Carte des CRCM en France [63].

Il s'agit d'un regroupement des compétences de nombreux corps professionnels dans les
différentes disciplines concernées par la mucoviscidose pour soigner au mieux dans la
continuité et dans la globalité les patients atteints de cette maladie :

- pour les enfants dépistés, il s'agit du lieu ou le diagnostic est confirmé puis annoncé,

et ou le patient sera régulicrement suivi.
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- pour tous les patients, il s'agit du lieu ou les choix thérapeutiques et les décisions
importantes sont pris et expliqués au patient et a la famille.
- pour tous les intervenants et soignants, quels que soient les lieux de réalisation de

soins, il s'agit de I'endroit de coordination des soins.

Leur rdle est de coordonner les soins délivrés aux malades, de former les professionnels de
santé, d'organiser les dépistages, les annonces de diagnostics, de soutenir la recherche sur la
maladie, et d'évaluer tout ce qui tourne autour de la maladie et de sa prise en charge. Son
travail se développe avec la participation active d'associations de malades et de familles de
patients. Le CRCM doit également s'engager a mettre en ceuvre les recommandations
nationales validées, assurer une réponse appropriée aux problémes médicaux des patients
24h/24 tous les jours de l'année, organiser le transfert des patients pédiatriques vers les
équipes adultes dans les meilleurs conditions et développer 1'éducation thérapeutique du

patient et de sa famille [9].

Sl T e
FR AR SIS E
MUucovisc OoOSE

Fédération des C.R.C. M

3.2 La Fédération des CRCM -

Société Francaise de la Mucoviscidose

La Fédération a été créée en mars 2004 (JO du 10 juillet 2004), elle permet une
représentation professionnelle nationale indépendante, capable de coordonner et harmoniser
les différentes activités. Son but est de contribuer a I’amélioration de la vie des patients en
favorisant au niveau national (et international) les échanges entre professionnels, en
collaborant avec les associations de parents et de patients, en établissant des référentiels pour
les pratiques et la démarche d’évaluation, en participant a la mise en place d’un registre, en
facilitant la recherche clinique, en représentant les CRCM aupres des tutelles pour 1’obtention

des moyens adaptés a leurs missions [62].

La Fédération des CRCM est a la fois une structure administrative (de réflexion, de
concertation et de proposition pour 1’organisation des soins et de la recherche) et une Société
savante, la Société Frangaise de la Mucoviscidose. Cette derniére attribution est dévolue a sa

Commission Scientifique qui organise une réunion scientifique annuelle, coordonne des
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groupes de travail et agit pour le développement de relations internationales. Initialement
restreinte aux médecins et chercheurs des CRCM, elle sera progressivement ouverte a
I’ensemble des professionnels impliqués dans la prise en charge des patients atteints de

mucoviscidose (en particulier infirmiéres et kinésithérapeutes).

3.3 Les Réseaux Francais

La plupart des CRCM ont structuré autour d’eux des réseaux de soins ville-hopital organisant

la prise en charge a domicile.

» Le réseau EMERA — ;j;’?::_w

Le réseau EMERA (Ensemble pour la prise en Charge de la Mucoviscidose En Rhone Alpes )

est un ¢lément essentiel de la prise en charge des patients atteints de mucoviscidose dans notre
région. Ses objectifs primordiaux, partagés par toutes les structures impliquées dans la
maladie, CRCM au niveau local, Réseaux de soins au niveau régional, Fédération des CRCM
au niveau national, sont « d’assurer au patient et a ses proches une prise en charge globale et

cohérente, en lien avec les professionnels de santé de proximité » [63].

Les actions prioritaires du réseau EMERA sont I’harmonisation de la prise en charge de
I’ensemble des patients suivis dans la région Rhone-Alpes quel que soit le lieu de leur
domicile, a partir de référentiels communs (recommandations de pratiques cliniques et
protocoles de soins établies a partir de données validées au niveau national ou international),
avec une attention particuliére au dépistage néonatal, a la qualité de la kinésithérapie et a la
réalisation pratique de ’antibiothérapie a domicile. L’amélioration de la coordination entre les
professionnels de santé hospitaliers et libéraux, la formation des professionnels de santé

libéraux, I’éducation et I’information des patients sont des objectifs prioritaires [45].

Cette structure permet de mettre en contact des patients et des professionnels ayant de
multiples compétences (association régionale en charge du dépistage néonatal, associations
prestataires de soins a domicile, professionnels médicaux et paramédicaux, hospitaliers et
libéraux). La coopération entre ces professionnels autour des patients et de leur famille est le

principe fondateur du réseau.

_4] -



lere partie : La mucoviscidose et sa prise en charge

» Le réseau Muco-Ouest R égé?é?u
Muco Ouest

Soing - ROChorcho - Sarme publique

Pour faciliter le partenariat des 7 réseaux locaux, le Réseau Muco-Ouest, qui couvre la
Bretagne, les Pays de la Loire, le Poitou-Charentes et le Centre, assure deux missions :
coordonner l'ensemble des acteurs et des actions ; promouvoir la réflexion et l'action
collective pouvant bénéficier a I'ensemble des populations de patients suivis par les réseaux
locaux des CRCM [64].

L'objectif des réseaux locaux est de tout mettre en ceuvre pour assurer aux patients la
meilleure qualité¢ de soins et de vie possible, a chaque étape de la prise en charge et quelles

qu'en soient les modalités. Les réseaux locaux sont animés par les CRCM.

» Autres réseaux
Il existe également d'autres réseaux sur le territoire francgais : dans la région Ile de France, le

Nord Pas-de-Calais, la Franche-Comt¢, les Midi-Pyrénées [65].

3.4 Associations de patients

Les associations de patients ont pour mission d’encourager la recherche et d’aider au

quotidien les malades et leur famille en améliorant la qualité des soins et la qualité de vie [38].

F 7

» [ ’association Vaincre La Mucoviscidose VAINCRE LA

MUCOVISCIDOSE
! - n

/

D'abord créée en 1965 sous le nom de Association Frangaise de Lutte contre la Mucoviscidose
(AFLM), I’association Vaincre La Mucoviscidose (VLM) est reconnue d'utilité publique
depuis 1978. Elle regroupe patients, parents, médecins, chercheurs et sympathisants et dispose

de délégations régionales et départementales [65, 67].
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Pour atteindre sont objectif (« vaincre la mucoviscidose » comme son nom l'indique),
elle a fixé quatre priorités :
-guerir demain, grace au département de Recherche qui permet de stimuler et coordonner la
recherche actuelle sur la maladie;
-soigner aujourd’hui, a I'aide du Département Médical qui améliore la qualité des soins tout
en étant proche des familles, et qui aide a la formation des soignants;
-vivre mieux , avec le département Qualité de Vie qui écoute et accompagne les familles;
-sensibiliser, grace au département de Communication qui informe, collecte les ressources et

anime la vie associative.

VLM organise chaque année les « Virades de 1’Espoir », afin de récolter des fonds pour lutter
contre la maladie. 95% de leurs ressources reposent sur la générosité des particuliers et des
partenaires, cela permet a 1'association une indépendance totale. VLM est le porte parole des

malades et de leurs familles aupres des pouvoirs publics et de I'industrie pharmaceutique.

» [’association Gregory Lemarchal AGSREGOR’Y LEMARCHAL

Cette association a récemment donné un ¢élan a la médiatisation de la maladie. Un des
objectifs prioritaires de 1’association est I’amélioration des conditions d’hospitalisation des
patients « afin qu’elles soient les plus accueillantes, les plus confortables possibles et ainsi
améliorer leur bien étre ». Elle meéne des campagnes de sensibilisation au don d’organes et
veut alerter le grand public au déficit chronique de greffons et aide la recherche scientifique

en apportant un soutien financier [61].
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3.5 Le Registre Francais de la Mucoviscidose

L'association VLM et I'Institut National d'Etudes Démographiques (INED) ont créé en
1992 un Observatoire National de la Mucoviscidose (ONM) [50] ayant les objectifs suivants :
— améliorer la connaissance des caractéristiques médicales et sociales de la population atteinte
de mucoviscidose et de I’impact des interventions thérapeutiques ;
— mieux appréhender le colit socio-économique de cette affection pour tenter d’obtenir une
adéquation des ressources aux besoins en constante évolution ;
—améliorer I’information pour €clairer, d’une part, les parents et les patients dans leurs choix
personnels, d’autre part, les associations et les autres partenaires institutionnels dans leurs

choix stratégiques.

A ces objectifs initiaux s’est ajouté celui de 1’exhaustivité de la population malade.
L’association a ainsi ceuvré pour transformer ’ONM en un Registre Frangais de la
Mucoviscidose [51]. En juillet 2006, ce traitement a regu 1’avis favorable du Comité
Consultatif sur le Traitement de I’Information en matieére de Recherche dans le domaine de la
Santé (CCTIRS) ainsi que celui de la Commission Nationale de I’Informatique et des Libertés

(CNIL) en mars 2007.

Le registre a obtenu au ler janvier 2009, sa qualification par le Comité National des
Registres Maladies Rares, comité composé par I’Institut de Veille Sanitaire (INVS) et
I’Institut National de la Santé et de la Recherche Médicale (INSERM) [68]. L’amélioration de
I’exhaustivité et de la qualité du Registre est le résultat de la participation active de tous les
CRCM et des centres relais en partenariat avec la Société francaise de la Mucoviscidose,
I’ Association Francaise de Dépistage et de Prévention des Handicaps de I’Enfant (AFDPHE)
et I’Institut National des Etudes Démographiques (INED). Cette qualification est attribuée
pour le recueil en continu des données concernant la mucoviscidose dans le but d’une activité

de recherche et de santé publique.
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Le Registre est un outil épidémiologique. La collecte des données s’effectue tous les
ans afin de faire I’objet d’analyses statistiques et de publications. La population est composée
des personnes atteintes de mucoviscidose et suivies en France (métropole et ile de la Réunion)
dans des centres de soins participants. Le recueil des données est effectu¢ a partir d’un
questionnaire adressé une fois par an a ces centres de soins. Les informations demandées font
référence a I’année échue et concernent 1’identification anonyme du patient, la date de
naissance, le diagnostic, le mode de suivi médical, les thérapeutiques utilisées, les données
anthropométriques,  fonctionnelles  respiratoires,  bactériologiques, évolutives et
sociofamiliales. L’analyse des données permet d’améliorer la connaissance des
caractéristiques démographiques, médicales et sociales des patients atteints de mucoviscidose

et d’estimer la prévalence, I’incidence, la distribution géographique ainsi que le nombre de

patients atteints de mucoviscidose en France.

La qualité du Registre est un atout pour faire avancer la recherche et 1’organisation des
soins. Le Registre est une base de données qui peut étre interrogée par les médecins et les
chercheurs pour les aider a la réalisation d’essais cliniques (évaluation de la faisabilité,
critéres d’inclusion). Dans le cadre du programme d’amélioration de la qualité des soins prévu
en collaboration avec le Centre de référence de Nantes et la Société Francaise de la
Mucoviscidose, des indicateurs d’évaluation de la qualité de la prise en charge seront fournis

par le Registre.
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Deuxieme partie :

L'éducation thérapeutique

et la mucoviscidose
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1 L'éducation thérapeutique du patient

1.1 Définition :

L'Organisation Mondiale de la Sant¢é (OMS) considére 1'éducation thérapeutique
comme indispensable a la prise en charge des maladies chroniques. Elle en a donné la
définition suivante en 1998 [53] :

« L'éducation thérapeutique du patient (ETP) est un processus continu, intégré dans les soins
et centré sur le patient. 1l comprend des activités organisées de sensibilisation, d'information,

d'apprentissage et d'accompagnement psychosocial concernant la maladie, le traitement
prescrit, les soins, l'hospitalisation et les autres institutions de soins concernées, les
comportements de santé et de maladie du patient. 1l vise a aider le patient et ses proches a
comprendre la maladie et le traitement, coopérer avec les soignants, vivre le plus sainement
possible et maintenir ou améliorer la qualité de vie. L'éducation devrait rendre le patient
capable d'acquérir et maintenir les ressources nécessaires pour gérer de maniere optimale sa

vie avec la maladie ».

Ainsi le patient est au centre du programme d'éducation et 'objectif premier est de lui
donner une autonomie dans la gestion de sa maladie, afin de prévenir les complications, tout
en conservant ou améliorant sa qualité de vie.

Une information orale ou écrite, un conseil de prévention peuvent étre délivrés par un
professionnel de santé a diverses occasions (une consultation, une délivrance de médicaments,
un acte de soins) mais ils ne valent pas autant qu'une éducation thérapeutique du patient [17, 46,

49].

L'ETP doit étre intégrée a la prise en charge thérapeutique pour étre complémentaire aux

traitements et prendre en compte les besoins spécifiques du patient (ANNEXE 3).
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L'ETP permet ainsi de soulager des symptomes (en particulier la douleur) et de prévenir les
complications. Selon la Haute Autorit¢ de Santé (HAS), les finalités de I'ETP sont
l'acquisition et le maintien de compétences d'autosoins (pour la sécurité du patient) et de
compétences d'adaptation (basées sur le vécu et 1'expérience du patient). Ces compétences

sont détaillées dans le TABLEAU VII [46].

Les compétences d'autosoins

» Soulager les symptdmes.

» Prendre en compte les résultats d'une autosurveillance, d'une
automesure.

» Adapter des doses de medicaments, initier un autotraitement.

» Réaliser des gestes technigues et des soins.

» Mettre en ceuvre des modifications a son mode de vie (equilibre
dietétique, activité physique, efc.).

» Prévenir des complications evitables.

» Faire face aux problémes occasionnés par la maladie.

» Impliquer son entourage dans la gestion de la maladie, des traitements
et des répercussions qui en découlent.

Les compétences d’adaptation

» Se connaitre soi-méme, avoir confiance en soi.
» Savoir gerer ses emotions et maitriser son stress.
» Développer un raisonnement créatif et une réflexion critique.

» Développer des compétences en matiére de communication et de
relations interpersonnelles.

» Prendre des décisions et résoudre un probléme.
» Se fixer des buts 3 atteindre et faire des choix.
» S'observer, s'évaluer et se renforcer.

TABLEAU VII : Les compétences d'autosoins et d'adaptation selon 'HAS [46]

Les compétences d'autosoins et d'adaptation sont différentes pour chaque patient. Tout
programme d‘éducation thérapeutique personnalis¢ doit prendre en compte ces deux
dimensions. Cette méthode permet d'analyser les besoins et la motivation du patient, et de

négocier avec lui les compétences a acquérir tout au long du programme d'éducation.
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1.2 Recommandations concernant le développement de
I'éducation thérapeutique :

Selon I'HAS, un programme d'éducation thérapeutique de qualité doit suivre certaines
recommandations : é&tre centré sur le patient, étre scientifiquement fondé, faire partie
intégrante du traitement... (ANNEXE 4)

Toutes ces recommandations permettent de former « un cadre de référence » qui sera ensuite
personnalisé en fonction de chaque patient. Le programme doit définir Qui fait quoi? Pour
qui? Ou? Quand? Comment? Pourquoi? pour mettre en ceuvre et évaluer une éducation

thérapeutique [46].

Les sociétés savantes, les organisations professionnelles médicales et paramédicales,
des groupes de professionnels de santé, des associations de parents peuvent prendre l'initiative
de 1'¢laboration d'un programme d'ETP. Par contre la réalisation de I'ETP est réalis¢e
uniquement par des professionnels de santé (seuls ou en équipe) formés a I'ETP [20].
L’ensemble des professionnels de santé selon la liste du Code de la santé publique sont
concernés : en particulier médecins, infirmiers, pharmaciens, diététiciens, masseur-
kinésithérapeutes...

D’autres professionnels peuvent intervenir soit en contribuant directement a la
démarche éducative, soit en proposant une réponse adaptée aux difficultés du patient ou de
son entourage : psychologue, travailleur social, éducateur en activité physique adaptée,

pédagogue de la santé...

Un programme d'ETP comporte les éléments suivants : le but du programme, la population
concernée, les compétences d'autosoins et d'adaptation a acquérir, le contenu des séances
d'ETP et leur planification, les professionnels de santé concernés, et enfin les modalités

d'évaluation.

La proposition de séance d'ETP peut étre faite a toute personne (enfant, adolescent, adulte)
ayant une maladie chronique, quels que soient son age, le type, le stade et 1'évolution de sa
maladie [42]. Elle peut également étre proposée aux proches du patient (ex : les parents) si ce

dernier souhaite les impliquer dans la gestion de sa maladie.
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Les difficultés d’apprentissage (lecture, compréhension de la langue, handicap), le statut
socio-économique, le niveau culturel et le lieu de vie ne doivent pas priver a priori les patients
d’une ETP. Les techniques et outils pédagogiques utilisés devront étre les plus adaptés aux

publics concernés.

Trois occasions d'éducation thérapeutique se distinguent :
- lors de la prise en charge initiale ; cette situation se présente suite au diagnostic de la
maladie ou lors d'une modification d'un traitement.
- pendant le suivi éducatif ; pour actualiser les compétences déja acquises lors d'une premicre
prise en charge. Elle permet d’encourager le patient dans la mise en ceuvre de ses
compétences et de soutenir ses projets de vie.
- et lorsqu'une reprise éducative est nécessaire : en cas de difficultés d'apprentissage ou lors
d'une aggravation de 1'état de santé, pour acquérir ou réacquérir des compétences.
Les offres d'ETP doivent rester « souples » pour répondre aux besoins éducatifs de chaque
patient. Le contenu de I'ETP varie avec I'évolution de la maladie, sa gestion par le patient et

ses propres demandes [46].

Le développement de séances d'ETP est d'autant plus souhaitable que I'espérance de
vie augmente chez de nombreux patients atteints de maladies chroniques. Dans le cadre de ces
maladies, I'éducation thérapeutique est complémentaire et indissociable des traitements et des
soins, elle permet le soulagement des symptomes et la prévention des complications [40].

La démarche éducative doit étre en adéquation avec les attentions affichées, pour que
les patients s'y retrouvent et tirent véritablement bénéfice de 1'éducation qui leur est proposée.
Le but de I'ETP est que la personne qui consulte un professionnel soit en mesure de contribuer

elle méme a améliorer sa santé et sa qualité de vie, ainsi que celle de ses proches [46].
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1.3 Les étapes d'une éducation thérapeutique :

Dans les recommandations de la Haute Autorité de Santé, I'éducation thérapeutique du
patient releve de la part des soignants d'une démarche raisonnée prenant en compte quatre
principaux volets, soit : le diagnostic éducatif, le contrat d'éducation, la mise en ceuvre de

I'éducation et I'évaluation des compétences acquises [9, 46].

Elat m Définir un programme Planifier et mettre en Réaliser une évaluation
Frim e personnalisé d'ETP ceuvre les séances dETP des compétences
G(EJ catif avec priorités individuglle ou collective, acquises, du déroule-
d'apprentissage ou en alternance ment du programme:
1.3.1 Le diagnostic éducatif

Lors d'un entretien, le soignant invite le patient a s'exprimer sur sa maladie. Le
soignant va se concentrer sur la perception que le patient a de sa maladie, sur son mode de vie
(activités professionnelles, loisirs) et ses connaissances des traitements. Le soignant abordera
¢galement le vécu de la maladie, la motivation pour se soigner et le projet personnel du
patient. En ANNEXE 5 est détaillé comment connaitre le patient, identifier ses besoins, ses

attentes, sa réceptivité.

Les informations collectées permettent de connaitre le patient, d'identifier ses besoins et ses
attentes. Ainsi le soignant va pouvoir ¢laborer une éducation thérapeutique adaptée au patient.
Le diagnostic éducatif doit étre actualisé systématiquement lors de la survenue de tout

¢lément nouveau.
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1.3.2 Le contrat d'éducation

Les compétences et objectifs d'éducation sont discutés et hiérarchisés en équipe. Ils

sont ensuite proposés et négociés avec le patient, afin de planifier un programme individuel.

Pour ¢élaborer le programme individuel du patient, il faut se référer a un programme d'ETP
structuré existant, sinon il faut utiliser les exemples de compétences pouvant étre acquises a

l'issue du programme d'ETP tout en précisant des objectifs spécifiques a la maladie chronique.

Des exemples de compétences a acquérir par un patient au terme d'un programme d'ETP sont

présentés dans le tableau ci-dessous (TABLEAU VIII).

1. Comprendre,
s'expliquer

2. Reperer, analyser,
mesurer*

3. Faire face, décider”

4. Résoudre
un probléme de
thérapeutique quoti-
dienne, de gestion
de sa vie et de sa
maladie, résoudre
un probléme de
prévention®

5. Pratiquer, faire”

6. Adapter, réajuster*

7. Utiliser les ressources Savoir ol et gquand consulter, qui appeler, rechercher l'information utile ;
du systéme de soins. Faire valoir des droits (travail, école, assurances, etc.). Participer & la vie
Faire valoir ses droits des associations de patients, etc.

Comprendre son corps, sa maladie, s'expliguer la physiopathologie, les
répercussions sociofamiliales de la maladie, s'expliquer les principes du
traiternent.

Repérer des signes d'alerte des symptdmes précoces, analyser une
situation & risque, des résultats d'examen. Mesurer sa glycémie, sa
tension artérielle, son débit respiratoire de pointe, ete.

Connaitre, appliqguer la conduite a tenir face a une crise (hypoglycémie,
hyperglycémie, crise d'asthme, etc.), décider dans l'urgence, ete.

Ajuster le traitement, adapter les doses dinsuline. Réaliser un équilibre
digteétique sur la journée, la semaine.

Prévenir les accidents, les crises.

Ameénager un environnement, un mode de vie, favorables a sa santé
(activité physigue, gestion du stress, etc.).

Pratiquer les technigues (injection dinsuline, autocontréle glycémie,
spray, chambre dinhalation, peak flow). Pratiguer des gestes (respira-
tion, auto-examen des cedémes, prise de pouls, ete.).

Pratiguer des gestes d'urgence.

Adapter sa thérapeutigue & un autre contexte de vie (voyage, sport,
grossesse, etc.). Réajuster un traitement ou une digtétique. Intégrer les
nouvelles technologies médicales dans la gestion de sa maladie.

* Les compétences comprennent des compdtences dites de séoeuritd qui visent 4 sauvegander la vie du patient.

TABLEAU VIII : Matrices de compétences développées en 2001 par J.F. d'Ivernois et R.

Gagnayre [46].

-52-



2éme partie : Education thérapeutique et mucoviscidose

1.3.3 La mise en ceuvre de I'éducation

Il s'agit, par des temps d'apprentissage, de faire atteindre au patient les compétences et
objectifs négociés lors du contrat d'éducation. Les contenus des séances d'ETP ainsi que les
techniques d'apprentissage sont sélectionnés lors des échanges avec les différents
intervenants. Cette phase passe par une sélection des contenus des séances, des méthodes et
des techniques d’apprentissage. Les différentes techniques de communication, techniques

pédagogiques et outils sont énumérés dans le TABLEAU IX.

Technigues de communication Ecoute active, empathie, atfitude encourageante, entretien

centrées sur le patient motivationnel & utiliser en particulier au moment de I"élaboration
du diagnostic éducatif, au cours du suivi éducatif et du suivi
medical, pour initier un changement chez le patient, soutenir sa
mativation au fil du temps

Technigues pédagogiques Exposé interactif, étude de cas, table-ronde, remue-méninges,
simulation & partir de 'analyse d'une situation ou d'un carnet de
surveillance, travaux pratigues, atelier, simulations de gestes
et de technigues, activités sportives, jeu de rdle, témoignage
documentaire, technigue du photolangage®

QOutils Affiche, classeur-imagier, bande audio ou vidéo, cédérom,
brochure, représentations d'objets de la vie courante, elc.

TABLEAU IX : Les ressources éducatives pour l'apprentissage de compétences [46].

Elle se concrétise par des séances individuelles d’une durée de 30 a 45 minutes ou (le plus
souvent) collectives ou en alternance. Les séances collectives d’une durée de 45 minutes chez
I’adulte, plus courtes ou avec des pauses chez I’enfant, rassemblent au minimum 3 personnes

(au maximum 6 a 8 enfants, 8 a 10 adultes). Elles sont propices au partage d’expériences.

1.34 L’évaluation

Une évaluation individuelle se réalise a la fin de chaque offre d'ETP pour vérifier 'acquisition
des compétences par le patient. Pour évaluer les compétences d'auto-soins, le soignant
organise un « bilan» visant a vérifier l'ensemble des savoirs du patient a I'aide de

questionnaires de connaissances, de problémes a résoudre...
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Pour évaluer les compétences d'adaptation, le patient est amené a porter un regard critique sur
son activité et ses difficultés, pour lui permettre d'activer le réseau de soins en cas de besoins.
A la fin de cette évaluation et en tenant compte des résultats obtenus, une nouvelle offre

d'ETP peut €tre proposée au patient pour le suivi de la maladie.

11 est fréquent de modifier le diagnostic éducatif au cours du programme d'ETP, et certaines

informations peuvent également modifier les priorités sur les objectifs fixés dans le contrat
¢ducatif. L'essentiel est de rester centré sur le patient et de ne pas perdre de vue que le seul
objectif est selon la définition de I'OMS de « lui permettre de gérer de maniére optimale sa vie

avec la maladie. »

1.4 L'ETP selon la Loi

L'organisation du systeme de soins en France a été révisée en 2009 avec la Loi HPST
(Hopital, Patient, Santé, Territoire), dite Loi Bachelot [57]. Elle présente la création des
Agences Régionales de Santé (ARS) qui auront pour mission de structurer l'ensemble des
soins, a la fois libéral et hospitalier, dans les territoires sous leurs responsabilités. [4,5]

La Loi a été publiée dans le journal officiel du 22 juillet 2009 et s'est traduite par des
modifications du Code de la Santé Publique, notamment en ce qui concerne I'ETP :
« L'éducation thérapeutique s'inscrit dans le parcours de soins du patient. Elle a pour objectif
de rendre le patient plus autonome en facilitant son adhésion aux traitements prescrits et en

améliorant sa qualité de vie. » (article L.1161-1)

Ce chapitre de la Loi intitulé « Education thérapeutique du patient » a été élaboré sur
la base du rapport « Pour une politique nationale de l'éducation thérapeutique » [66] rédigé a
la demande de la ministre.
Ce rapport propose 24 recommandations, qui font référence a quatre items : inscription de
I'ETP dans la Loi, les compétences a acquérir par les soignants, le role des ARS dans

l'organisation de I'ETP et les financements. (ANNEXE 6)
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e Inscription de I'ETP dans la Loi :
I'ETP est inscrite dans la loi HPST comme un élément du parcours de soins, c'est un ensemble
d'activités éducatives encadré par un projet d'équipe. A différencier de 1'accompagnement du
malade qui fait partie de I'ETP.

e [es compétences a acquérir par les soignants :
les soignants devront acquérir une compétence « d'éducateur de santé» pour réaliser des
séances d'ETP. Selon le guide méthodologique de I'HAS/INPES, il s'agit de compétences :
relationnelles, pédagogiques, organisationnelles et de soins.

e Lec role des ARS dans l'organisation de I'ETP :
les équipes de professionnels de santé voulant réaliser des séances d'ETP devront élaborer un
programme détaillé (objectifs, déroulement, contenu éducatif...). Ce dernier devant étre
autorisé par les ARS afin d'étre réalisé.

e [ ¢ financement :
tout reste a définir dans ce domaine. Le rapport « Pour une politique nationale de l'éducation
thérapeutique » abordait précisément la question du financement dans sa recommandation
n°19 : « Le financement des activités et des programmes d'ETP devra étre assuré : d'une part
sur une tarification spécifique, en ambulatoire comme a l'hopital, et d'autre part sur un fond
national clairement identifié et réparti au niveau régional sur les ARS », mais rien n'est

actuellement encore décidé. [5]

La Loi est une formidable opportunité pour améliorer 1'organisation et la qualité¢ de
I'ETP en France. Cette réforme va permettre aux ARS de mieux articuler les actions de
prévention et de soins. Il reste en matiére de politique publique a définir les priorités et la

hauteur des financements.
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2 Education thérapeutique et mucoviscidose

2.1 L'intérét de I'ETP dans la mucoviscidose

L'éducation thérapeutique est un élément essentiel de la prise en charge de pathologies
chroniques. Elle contribue a améliorer la qualité des soins dans une maladie qui évolue sur le
long terme. Comme dans toute maladie chronique, la compliance des patients atteints de
mucoviscidose est moyenne. Or, plusieurs études ont montré que des patients ayant recu un
enseignement leur permettant de gérer eux-méme leur traitement et de I'adapter a leur vie
quotidienne, ¢étaient capables de prévenir les complications dans une large mesure et
d'améliorer leur compliance au traitement [34].

Comme pour toutes les autres maladies, 1'observance est un des enjeux de I'éducation
thérapeutique ; elle se définit comme « lI'adéquation entre les comportements des patients et
les prescriptions médicales » [40]. Une des causes de dégradation clinique est la mauvaise
observance des traitements et les idées fausses concernant leur utilisation ou la maladie elle-
méme. Il importe de traiter non pas uniquement la maladie mais le malade dans son ensemble
en tenant compte de sa représentation de la maladie, de sa perception des symptomes, de ses
connaissances et de son vécu des traitements, de son entourage, mais aussi de son mode de vie

et de ses projets. Le patient est au centre de la démarche et en est I'acteur principal [34].

La démonstration de 1'efficacité de I'éducation thérapeutique dans d'autres pathologies
comme l'asthme ou le diabéte, souligne l'intérét et I'opportunité de cette réflexion dans la
mucoviscidose en France [9]. L'amélioration de l'espérance de vie ces derniéres années,
'organisation de la prise en charge autour des CRCM et la généralisation du dépistage
néonatal en France depuis 2002 expliquent le bien-fondé du développement de I'ETP dans la
mucoviscidose. Dés 1'annonce du diagnostic, les familles doivent acquérir de nombreuses
compétences pour gérer la maladie de leur enfant : prises pluriquotidiennes et continuelles
d'enzymes pancréatiques par leur enfant, adaptation de la posologie de ces enzymes selon
l'alimentation, prise de vitamines, vigilance particuliere vis-a-vis de I'état respiratoire et

nutritionnel, séances de kinésithérapie respiratoire, respect de mesures d'hygiene [10, 37].
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Ces traitements impliquent, de la part des patients et de leurs parents, une approche a
la fois globale et compétente dans des champs de spécialités différents pouvant nécessiter a un
moment de 1'évolution des soins une relative technicité. D'autant que ces soins sont, pour un
grand nombre de patients, effectués a domicile (cures d'antibiotiques intraveineuse, nutrition

entérale, oxygénothérapie...) [9].

2.2 Le but de I'ETP dans la mucoviscidose

L'éducation thérapeutique fait partie des missions des CRCM, elle est réalisée des que
possible et renforcée a chaque visite. Les patients sont en attente d'un dialogue avec les
soignants, ils aspirent a étre de véritables acteurs de soins. L'ETP est réalisée par chacun des
membres de 1'équipe du CRCM et par les professionnels libéraux. Elle nécessite des temps de
soins spécialement dédiés et peut Etre réalisée dans le cadre de programmes éducatifs
personnalisés [44]. La mise en place de I'éducation thérapeutique demande du temps, des
moyens, des locaux et une large implication des équipes de soins et collaborations au sein du

réseau de soins [34].

Treés peu de publications font part d'expérience d'ETP dans la mucoviscidose. C'est
pourquoi en 2005, sous 1'égide de la Société Francaise de la Mucoviscidose et de 1'association
VLM, a ¢été créé le GETHEM : un Groupe de travail Education THErapeutique et
Mucoviscidose.

Ce groupe rassemble plusieurs professionnels de santé (infirmiéres coordinatrices,
pneumologues, kinésithérapeutes, diététiciennes, pédiatres...) ainsi qu'un parent, un patient
adulte et un pédagogue universitaire. Le GETHEM se réunit plusieurs fois par an pour étudier
les compétences a acquérir par le patient et sa famille pour mieux gérer sa maladie, rédiger et

proposer des documents d'aide aux programmes éducatifs [10].

Dans le tableau ci-dessous (TABLEAU X) : les compétences caractéristiques de la

mucoviscidose a acquérir par le patient et/ou les parents lorsque le patient est jeune.
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Compétences

Respiratoires

Comprendre,
s'expliquer

-connaitre le cheminement de 1'air,

-expliquer la particularité du mucus dans la mucoviscidose,
-expliquer le réle du mucus dans les infections

-comprendre 1'intérét du drainage bronchique (mucus visqueux)
-différencier l'inspiration de l'expiration

-identifier les méfaits du tabac sur les bronches

Repérer, analyser,
mesurer

-repérer les signes d'alerte et d'aggravation d'un encombrement bronchique
-porter une attention aux variations de 1'état de santé en général

-reconnaitre dans I'environnement les facteurs aggravants de 1'état respiratoire
-analyser une situation a risque d'infection croisée

Faire face,
décider

-adapter le traitement en cas de modification des sécrétions
-exprimer une demande d'antibiothérapie

Résoudre un
probléme

-adapter la kinésithérapie en fonction de I'état respiratoire
-¢laborer des stratégies d'évitement du tabagismes passif
-planifier le suivi médical

Pratiquer, faire

-appliquer les mesures d'hygiéne limitant les risques de contamination et
d'infection croisée

-bien se laver les mains, se moucher et laver le nez régulierement

-faire un ECBC (examen cytobactériologique des crachats)

Utiliser les
ressources, faire
valoir ses droits

-solliciter 1'aide d'un soignant en fonction du probléme de santé identifié
-faire valoir ses droits face au tabac (respect de la loi Evin)
-articuler les soins avec la vie quotidienne (repas, séances de kinésithérapie)

Compétences

Diététiques : alimentation, digestion

Comprendre,
s'expliquer

-expliquer le réle du pancréas dans la digestion des graisses
-identifier le mode d'action des enzymes pancréatiques
-justifier de la nécessité d'un apport calorique important

-tenir compte de l'importance des vitamines dans l'alimentation

Repérer, analyser,
mesurer

-repérer les situations justifiant une supplémentation en sel et en eau
-reconnaitre les aliments riches en graisses

-différentier les groupes de nutriments

-reconnaitre des selles anormales

-repérer les signes d'alerte face a une douleur abdominale intense et persistante
-identifier I'intérét de surveiller le poids

Faire face,
décider

-réagir face a une douleur abdominale

Résoudre un
probléme

-composer un repas hypercalorique
-adapter le traitement médicamenteux en fonction de son alimentation
- ajuster la quantité d'enzymes a chaque prise alimentaire

TABLEAU X : Compétences respiratoires et diététiques spécifiques a la mucoviscidose [10].
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Le détail des objectifs pédagogiques spécifiques a la mucoviscidose, permet d'aider les
soignants a mieux structurer 1'éducation thérapeutique qu'ils dispensent aux patients et de
contribuer a l'appropriation de celle-ci par les équipes prenant en charge les patients atteints

de mucoviscidose.

Le GETHEM a ainsi réalisé un référentiel de compétences a acquérir par le patient selon son
age, en s'appuyant sur le parcours scolaire (ANNEXE 7).

Le tableau décrit pour chaque objectif, a partir de quel cycle il peut étre atteint. Exemples :
-différentier les groupes d'aliments => dés la maternelle

-expliquer le rdle de 1'insuline sur la glycémie => dés la 6e-5e

-solliciter I'aide d'un soignant en fonction du probléme de santé identifi¢ => lycéens et adultes

Le groupe GETHEM ¢labore aussi des « conducteurs » , c'est a dire des guides destinés aux
soignants-éducateurs pour mener les séances éducatives. Ces conducteurs précisent 1'dge des
enfants concernés par 'objectif, la durée de la séance, le matériel nécessaire, ce que doivent

faire le soignant et le patient, la technique d'apprentissage, les criteres et outils d'évaluation.

L'ETP dans la mucoviscidose se limitait jusqu'a peu a une évaluation des
connaissances du patient sur sa maladie ou a des conseils d'autogestion des ses traitements.
Les outils qui se développent permettent de structurer cette éducation autour des CRCM. A
partir des objectifs définis en fonction de 'dge et des thémes relatifs aux différents domaines
de la mucoviscidose, des activités éducatives pourront s'organiser en s'appuyant sur des
conducteurs que le groupe « Fédération des CRCM/association VLM » est en train de

développer, tester et évaluer [9].
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2.3 Expériences d’'éducation nutritionnelle dans la mucoviscidose

L’éducation thérapeutique est réalisée dés que possible et renforcée a chaque visite :
les patients dont le diagnostic est précoce, ou leurs parents, bénéficient ainsi de séances
¢ducatives et acquicrent dans les services de pédiatrie des compétences en matiere de savoir
sur 1'équilibre alimentaire, la supplémentation orale, l'alimentation entérale, les extraits
pancréatiques... acquises en pédiatrie, qu'il suffit d'évaluer et de réajuster. L'adulte ayant un
diagnostic tardif doit acquérir toutes les notions spécifiques de la maladie. L'ensemble des
patients manque de connaissances dans la pratique de la cuisine, l'organisation des achats, la
gestion des réserves, I'adaptation a des ressources financieres parfois limitées et la maitrise de

l'enrichissement des plats [3].

L'objectif, quelle que soit la sévérit¢ de la maladie, est d'obtenir une balance
énergétique positive et stable ; et de limiter le recours a l'assistance nutritionnelle souvent mal
acceptée psychologiquement. Cette mise en place d'une éducation nutritionnelle chez les
adultes atteints de mucoviscidose, a permis de constater 1'intérét soutenu des patients et de

leurs conjoints pour cette démarche et une meilleure réactivité face aux problemes aigus.

L'évaluation des résultats et bénéfices a long terme n'est pas encore possible faute de
recul. Les premiers résultats de ce type de prise en charge pluridisciplinaire (connaissance de
I'état clinique et des conditions sociales, vécu psychologique, prise en charge nutritionnelle)
sont cependant trés encourageants et incitent & poursuivre dans ce sens [3].

Néanmoins, le travail de mise en place et de mise en ceuvre de 1'éducation diététique, adapté a
chaque patient et a chaque nouvelle situation, est trés chronophage. Le temps insuffisant
généralement accordé aux diététiciennes peut avoir un effet délétere sur l'optimisation de la

prise en charge et les bénéfices attendus.
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2.31 Expérience du CRCM de Cochin

Afin d'optimiser la prise en charge des 300 patients du CRCM adulte de Cochin, les
soignants ont évalué¢ les connaissances des patients sur les liens entre la maladie et
l'alimentation, et sur la composition des aliments [22].

Un questionnaire a été remis par les diététiciennes aux patients hospitalisés et vus en
consultation d'Octobre a fin Décembre 2006. Celui-ci portait sur les moyens d'information des
patients, les causes possibles de perte de poids, les conséquences de l'insuffisance
pancréatique exocrine, l'identification des aliments contenant des graisses ou du calcium,
1'équilibre d'un repas, la conduite a tenir pour l'enrichir, et la répartition des glucides en cas de
diabete.

Cette ¢tude a mis en évidence le besoin de temps, par les patients, pour assimiler les
connaissances et mettre en place les conseils nutritionnels. Un suivi diététique régulier est
nécessaire et I'éducation thérapeutique semble étre adaptée dans la prise en charge

nutritionnelle de la mucoviscidose.

2.3.2 Expérience du CRCM de Nantes

A Nantes, avec une expérience de 7 ans dans l'asthme (Espace du Souffle), les
soignants ont pensé pouvoir commencer a organiser l'éducation thérapeutique de maniere
structurée chez les enfants suivis pour mucoviscidose dans le CRCM. L'équipe soignante est
formée a la pédagogie (IPCEM = institut de perfectionnement en communication et en
¢ducation médicale) [7].

Le diagnostic ¢éducatif est réalis¢ par différents membres de cette équipe
multidisciplinaire chez les enfants et/ou leurs parents. La synthése est réalisée lors de leur
réunion hebdomadaire. L'équipe s'efforce de préciser la motivation actuelle de 1'enfant pour
un éventuel apprentissage et ils déterminent des compétences spécifiques qui seront proposées
a l'enfant lors d'une visite ultérieure et réalisées progressivement au fur et & mesure des
visites, 1'évaluation est faite de maniére différente selon les compétences choisies.

Cette expérience a mis en évidence des difficultés surtout d'ordre organisationnel et le

manque d'outils pédagogiques a disposition des soignants pour réaliser 'ETP.
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2.3.3 Expérience du CRCM de Toulouse

L'éducation thérapeutique du patient et de son entourage fait partie des missions des
CRCM adultes. Elle se heurte a un probléme récurrent de recrutement chez l'adulte :
hétérogénéité de la cohorte, risque de transmission bactérienne croisée, faible disponibilité des
patients actifs qui refusent de multiplier les venues a I'hopital. Le CRCM de Toulouse a
évalué¢ a 80% les patients sévérement atteints bénéficiant d'une prise en charge éducative
globale, contre seulement 25% des patients porteurs d'une forme moins sévere. Pour étendre
la prise en charge éducative a l'ensemble de la cohorte, ce CRCM a développé une méthode
éducative moins conventionnelle appelée éducation « flash » [32, 33].

Au cours d'une premiére entrevue (consultation, attente d'examen au cours d'un bilan,
appel téléphonique), chaque intervenant (orienté par la présentation préalable faite par le
médecin) reléve les ¢éléments spécifiques du recueil de données, fait un rapide diagnostic
éducatif et dégage un objectif prioritaire soumis au patient. Grace a des outils trés simples,
une premiere séance éducative peut étre réalisée. L'évaluation a lieu sur le méme mode au
cours de la consultation suivante.

Mis en place depuis 18 mois, cette méthode a permis d'étendre 1'éducation
nutritionnelle a la quasi-totalité de la cohorte. Elle ne permet pas d'envisager tous les objectifs
¢ducatifs mais d'ouvrir le patient (parfois réfractaire) a des séances éducatives plus
conventionnelles. Elle nécessite une parfaite connaissance de la maladie, une collaboration
étroite et une « éduc-attitude » de chaque intervenant, un programme et des outils éducatifs et

d'évaluation bien construits.
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Troisieme partie :

Mise en place

d'une séquence éducative _

au CRCM de Grenoble
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1 INTRODUCTION

Les patients atteints de mucoviscidose sont suivis tous les trimestres, au CRCM le plus
proche de chez eux. Ils ont une consultation avec le médecin pneumologue pour vérifier
'évolution de la maladie et une autre avec le kinésithérapeute pour une séance de drainage
respiratoire. Lors de ces rendez-vous multidisciplinaires au Centre Hospitalier Universitaire
(CHU), les patients ont la possibilit¢ d'aller voir une diététicienne. Au CRCM adulte de
Grenoble, celle-ci regoit peu de visites spontanées. En effet c'est la diététicienne, elle-méme
qui « vient chercher » les patients lorsqu'ils attendent entre deux rendez-vous pour leur
proposer un entretien. Dans certaines conditions (perte de poids importante, troubles digestifs
récurrents, valeurs biologiques anormales) c'est le médecin qui oriente le patient vers la

diététicienne, quand il le juge nécessaire.

Les difficultés alimentaires quotidiennes rencontrées par le patient adulte sont liées a
plusieurs facteurs [55].

-D'évidence « manger » est un probléme quasi « historique », remontant a la petite
enfance. Rares sont les patients pour lesquels manger est un plaisir et fréquent est le souvenir
de débats houleux familiaux et de la pression maternelle continue au cours des repas.

-Au CRCM pédiatrique, les enfants réalisent réguliérement I'évaluation de leurs
ingesta : un travail long et contraignant. Ce qui peut expliquer qu'une fois adultes, ils se
désintéressent de tout ce qui concerne la diététique et la nutrition.

-Le mode de vie actuel des jeunes adultes est peu propice a des prises de repas
réguliers et équilibrés (petits déjeuners « sautés », déjeuners pris « sur le pouce »).

-Les jeunes adultes vivent longtemps au domicile familial et les repas restent souvent
préparés par les parents. Les jeunes sont rapidement démunis lorsqu'ils se retrouvent seuls
pour cuisiner.

-L'état respiratoire est prioritaire sur I'état nutritionnel : les atteintes pulmonaires
influengant directement le pronostic vital du patient, les atteintes digestives ont pour eux un
caractére moins « urgent ».

-L'infection pulmonaire s'accompagne de sentiment rapide de satiété et d'inappétence,
contribuant a un amaigrissement qui peut avoir des répercussions psychologiques. Certains

patients n'acceptent pas leur image corporelle et s'alimentent peu.
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Il est désormais admis que le maintien d'un bon état nutritionnel participe a la
stabilisation de I'état respiratoire et a 1'amélioration de la qualité et de I'espérance de vie des
patients atteints de mucoviscidose [3]. Les consensus récents ont mis l'accent sur l'intérét d'une
prise en charge nutritionnelle efficace, précoce et renforcée [58].

Une des caractéristiques de I'adulte est sa difficulté a maintenir une ration énergétique stable
et a éviter 'amaigrissement au cours des épisodes de crise d'origine infectieuse. La mise en
place d'un rappel de 1'éducation nutritionnelle permettrait de compléter les compétences du

patient.

Avec l'aide de I'équipe du CRCM de Grenoble, nous voulons mettre en place une
séquence d'éducation thérapeutique ciblée sur la prise en charge nutritionnelle des patients
atteints de mucoviscidose. Cette séquence constituera une aide au diagnostic éducatif du
patient et permettra de souligner 1'importance de I'alimentation au quotidien. Ainsi lors des
rendez-vous multidisciplinaires, les diététiciennes pourraient évaluer les connaissances des

patients, rectifier d'éventuelles erreurs et les conseiller au mieux.

2 METHODOLOGIE

La mise en ceuvre de cette séquence d'éducation thérapeutique a pour objectifs la création
d’un outil pédagogique ciblé sur les atteintes digestives du patient (le personnage mosaique) et
la rédaction d’une fiche appelée « conducteur » proposant un cadre méthodologique pour le

déroulement de la séance.

2.1 Les patients

Quelques patients volontaires vont permettre la mise au point de la séquence
¢ducative. En effet des séances-tests avec 1'outil pédagogique sont réalisées, afin de le faire
évoluer pour s'adapter aux attentes des patients. La diététicienne du CRCM choisit les patients

qui vont tester 1'outil selon certains critéres.
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>Criteres d'inclusion :
-patient adulte (population cible de I'outil)
-patient hospitalis¢ dont 1’état clinique rend possible un entretien prolongé (prévoir
une heure environ pour la séance),
-patient disponible entre plusieurs examens
-patient s’exprimant facilement
>Criteres d'exclusion :
-patient hospitalis€ en urgence, pour aggravation de I'état général (avec infection
pulmonaire sévére et/ou pronostic vital en jeu),

-patient ne désirant pas s’exprimer ou ayant des difficultés d’expression.

2.2 Le conducteur

Le conducteur est un document support, qui sert de guide destiné aux soignants-
¢ducateurs pour mener les séances éducatives [10]. Dans l'expérience du GETHEM [s], les
conducteurs s'appuient sur 3 principes :

-solliciter en premicre intention l'expérience du patient, ses connaissances antérieures.
-apporter ensuite au patient les informations complémentaires dont il a besoin pour
fonctionner au mieux dans sa vie quotidienne.

-en fin de séance, solliciter la capacité d'auto-évaluation du patient, en lui demandant de
porter un regard critique sur son apprentissage et en l'aidant a anticiper sur ce qu'il pense

mettre en ceuvre dans le contexte personnel.

Il propose un cadre méthodologique pour préparer une séance, en prévoir son déroulement, sa
durée et le matériel adéquat. Chaque conducteur comporte trois parties :

- Les informations générales : le conducteur précise le public ciblé (enfants ou adultes), les

conditions de I'éducation (séance individuelle ou collective), le nombre d'éducateurs, la durée
prévue pour la séance et le matériel a prévoir.

- Les recommandations pédagogiques a réaliser en début et fin de séance sont rappelées dans
un encadré en haut de la fiche.

- Un tableau comportant quatre rubriques : activité soignant, activité patient, technique

pédagogique et évaluation (outils et critéres).
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2.3 Déroulement des séances

Les séances seront toutes organisées de la méme fagon pour des résultats plus
concordants et donc plus exploitables. Ils sont réalisés dans les mémes conditions :
-le lieu : la chambre du patient hospitalisé,
-les soignants : la diététicienne du CRCM adulte et moi-méme (étudiante en 6e année de
pharmacie),
-le support : I'outil personnage mosaique ,

-la méthode : suivi du conducteur tout au long de I'entretien.

Les deux intervenants ont chacun leur rdle : j'explique l'outil et aide le patient a créer le
personnage mosaique a l'aide des cartes imagges, puis la diététicienne met le personnage dans

un contexte particulier et propose et/ou rajoute une situation quand le patient les a résolues.

La fiche d'évaluation
L'outil que nous avons mis en place est testé avec des patients « volontaires » afin de
mieux l'adapter aux attentes des malades et l'enrichir par les retours d'expérience. En fin de

séance, nous €valuons l'outil a 1'aide d'une fiche qui permettra d'évaluer :

-pour le patient : la clarté, la précision (les informations présentées aux patients sont-elles

compréhensibles et concises?) la cohérence (le contenu développé correspond t-il aux
objectifs d'apprentissage fixés?) et sa satisfaction de la séance.
Les questions posées sont :

1- La présentation est-elle attrayante ?

2- Que pensez-vous des illustrations (est-ce adapté a l'adulte) ?

3- Est-ce que certains mots employés sont difficiles a comprendre ?

4- L'outil vous a t-il permis de parler de nouveaux sujets (encore non abordés a
I'hopital )?

5- Est-ce que cette séance vous a plu ?

6- Seriez d'accord pour vous en resservir une prochaine fois ?

7- Si vous changiez quelque chose, ce serait quoi ?
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-pour le soignant : l'attitude du patient durant cette séance, en référence aux précédents
entretiens.
Les questions posées sont :

8-Est ce que le patient parle plus facilement ? Plus longtemps ?

9-Est ce qu'il manipule le support ?

10-Est ce que le patient pose des questions ?

11-A t-il abordé de nouveaux sujets de diététique par rapport aux précédents rendez-

vous ?

2.4 Mise au point de I'outil pédagogique

Pour intéresser les patients a leurs manifestations digestives nous avons procédé a la
mise au point d'un outil qui met en sceéne un personnage fictif : le personnage mosaique. Nous
nous sommes inspirés du modéle PEGASE® utilis¢ en cardiologie, et nous l'avons adapté a la

mucoviscidose.

PEGASE® signifie « Programme Educatif pour la Gestion Améliorée des Sujets a risque
cardiovasculaire Elevé » [16]. L'évolution de la maladie athéroscléreuse peut étre ralentie
grace a une éducation du patient présentant des facteurs de risques cardiovasculaires.

Le but du programme éducatif PEGASE® est de permettre aux patients a haut risque
cardiovasculaire de mieux vivre avec leurs facteurs de risque cardiovasculaire et pour cela
d'acquérir et consolider des compétences leur permettant d'adapter leur mode de vie et leur
alimentation a leur état de santé. Le personnage mosaique fait partie des outils utilisés dans ce

programme.

Cet outil est appelé personnage mosaique (PM), car il est construit a partir de cartes
imagées. Le corps est sectionné en cinq parties : la téte, la poitrine, I'abdomen, les jambes et
les pieds que 1'on doit assembler pour obtenir un personnage complet. Chaque «section du
corps» comporte plusieurs propositions d'images, pour donner lieu a un large choix de

composition.
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-La téte permet de choisir le sexe du personnage :

=>homme ou femme.

-La poitrine représente les facteurs de risques
cardiovasculaires :
=>cholestérol, tabac, diabete, hypertension artérielle,

obésité, hérédité

-L'abdomen refléte la vie sociale du personnage : [oa. R

=>célibataire, marié, famille.

-Les jambes correspondent au domaine du métier exerce :

=>agriculture, coiffure/esthétique, commercial,

COHMMERCIAL{E)

enseignement, informatique, poste

-Les pieds expriment les loisirs du personnage :

=>danse, jardinage, jogging, lecture, peinture, voyage.

FIGURE 4 : Personnage mosaique du programme PEGASE® [16].

Une carte «age» définit également le personnage.

Exemple de l'image : c'est un homme de 35ans, commercial, il vit en famille et sa passion,
c'est voyager. Il a du cholestérol et fume régulierement (le cholestérol et le tabac sont ses

facteurs de risques cardiovasculaires).
Notre travail a consisté a adapter ce personnage aux spécificités des atteintes digestives de la

mucoviscidose. Suite a des tests de I’outil, réalisés sur des patients volontaires, nous avons

modifi¢ certaines cartes du PM et ajouté des images.
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La carte « facteurs de risques cardiovasculaires » est remplacée par une carte
« atteintes digestives de la mucoviscidose ». Pour compléter cette carte, qui sera le support de
tout l'entretien, nous avons ajouté des images. Elles ont ¢té choisies en concordance avec les
thémes des fiches fournies par l'association VLM : ces fiches thématiques abordent de fagon

tres complete différents points clés relatifs a I'état nutritionnel des patients.

FICHE VLM N°1 : Comment réaliser un menu? N°2 : L'hydratation et les apports en sel.
N°3 : Les extraits pancréatiques. N°4 : Les Oméga 3. N°5 : Les équivalences. N°6 :
L'alimentation du sportif. N°7 : La nutrition entérale. N°8 : Diététique et hygiene de
l'alimentation du patient greffé. N°9 : Le diabéte dans la mucoviscidose chez 1'adulte. N°10 :
Le reflux gastro-oesophagien. N°11 : Le syndrome d'occlusion intestinale distale.

(ANNEXE 8)

Ces fiches peuvent étre données au patient en fin de séance en tant que résumé du sujet

abordé.
Les images ont ét¢ scannées puis modifiées si besoin, ensuite elles ont été plastifiées comme

un vrai jeu de cartes. Ces cartes sont donc « lessivables » entre chaque séance, afin d'éviter

toute transmission microbienne entre les patients.
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3 RESULTATS

3.1 Les patients

Nous avons testé 1’outil sur cinq patients : il y a d'abord eu trois hommes de 32, 30 et
35 ans, puis deux femmes, de 27 et 33 ans. Cet échantillon est assez représentatif de la
population du CRCM de Grenoble, en effet d’aprés le Registre Frangais de la Mucoviscidose
de 2007 [52]: 1l y a un peu plus d’hommes (55 %) que de femmes pris en charge (45 %) et
les patients sont jeunes, la majorité a entre 20 et 30 ans (ANNEXE 9).

3.2 Le conducteur

Le conducteur est un guide destiné aux soignants-éducateurs qui propose un cadre
méthodologique pour mener les séances éducatives. Il a été réalisé apres le premier entretien
pour connaitre les réactions des patients face au nouvel outil pédagogique mis au point (le
personnage mosaique). Nous 1'avons utilisé pour le déroulement des quatre autres séances.

Le conducteur, qui a fait I'objet de modifications afin d'en améliorer le contenu et la clareté,

est présenté ci-dessous dans sa forme définitive (FIGURE 5).
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FIGURE 5 : Le conducteur (en entier dans I'ANNEXE 10)
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Le conducteur se présente sous la forme d'une fiche recto-verso sur laquelle apparaissent
différentes zones :

la zone n°1 = les informations générales, en haut a gauche

la zone n°2 = les recommandations pédagogiques, dans le cadre en haut a droite

la zone n°3 = le tableau

3.2.1 Les informations générales

P le public ciblé = adultes atteints de mucoviscidose,

P les pré-requis = les connaissances diététiques de pédiatrie

»les conditions de 1'éducation = séance individuelle (afin d'éviter les transmissions
microbiennes entre patients),

P le nombre d'éducateurs = 1 (la diététicienne) ou 2 (avec moi dans cette étude),

P la durée prévue de la séance = 30-45min (d'apreés les premiers tests),

P le matériel a prévoir = personnage mosaique + images de photo-expression + fiches VLM

sur la nutrition + fiche d'évaluation (dans le cadre du test de I’outil pour la mise au point).

3.2.2 Les recommandations pédagogiques

e Avant de commencer :
-accueillir le patient et se présenter
-informer du déroulement et de la durée de la séance
-partir systématiquement des connaissances du patient
® A la fin de la séance :
-demander au patient de résumer le contenu de la séance et de dire ce qu'il va faire chez lui

-l'encourager a raconter a son entourage ce qu'il a fait.

3.2.3 Le tableau

Il décrit le déroulement de la séance et précise la succession des activités du soignant et du

patient, ainsi que la durée, la technique d'apprentissage et I'évaluation de chaque activité.
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1. ACTIVITE SOIGNANT : explication du personnage mosaique « Vous avez devant
vous des cartes qui vont vous permettre de créer un personnage fictif, atteint de
mucoviscidose. Il va vivre des situations en lien avec l'alimentation. ».

ACTIVITE PATIENT : création du PM. Il choisit les caractéristiques du personnage
(age, sexe, prénom X, profession, loisirs...) et assemble les cartes sur une table.
TECHNIQUE D'APPRENTISSAGE : raisonnement a voix haute.

EVALUATION : création d'un PM cohérent (un personnage insuffisant pancréatique

et obése qui n'aurait pas besoin de traitements serait un PM incohérent).

2. ACTIVITE SOIGNANT : Amorce une discussion : « Citez moi une situation ou X
pourrait étre en difficultés par rapport a l'alimentation? »
ACTIVITE PATIENT : propose une situation.
ACTIVITE SOIGNANT : « Face a cette situation problématique, comment X peut-il
réagir? »
ACTIVITE PATIENT : Elabore un scénario.
TECHNIQUE D'APPRENTISSAGE : Mobilisation des connaissances et résolution de
problémes.
EVALUATION : Capacité du patient a projeter le PM dans une situation, en faisant

appel a son propre vécu si nécessaire.

3. (Sil'action n°2 ne fonctionne pas)
ACTIVITE SOIGNANT : propose une situation problématique en fonction des
caractéristiques de X.

ACTIVITE PATIENT : résout cette situation.

Exemples de situations : le personnage mosaique est insuffisant pancréatique et diabétique.

-1l va se promener en montagne par forte chaleur. Qu'est ce qu'il emporte dans son sac? De
quoi est composé son pique-nique?

-I1 va a un mariage, le repas est fractionné et dure longtemps : que peut-il prévoir avec ses
extraits pancréatiques?

-1I sort dans un bar avec des amis sans avoir mangé, que fait-il avec son traitement? (ses EP et

son injection d'insuline)
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ACTIVITE SOIGNANT : Dispose les images de photo-expression sur la table. « Vous
pouvez choisir une image pour changer X de situation »

ACTIVITE PATIENT : Ajoute une (ou plusieurs) image(s) de photo-expression pour
faire évoluer la situation.

ACTIVITE SOIGNANT : Ajoute une (ou plusieurs) image(s) si le patient ne le fait
pas.

Exemples d'ajout d'images :

-PM diabétique trait¢ par antidiabétiques oraux, ajoute la seringue pour signifier le
changement de traitement du diabéte (passage a l'insuline).
-ajoute /a balance pour indiquer une perte de poids récente du PM. Quelles pourraient étre les

causes de ce changement? Quelles sont les solutions envisageables?

TECHNIQUE D'APPRENTISSAGE : mobilisation des connaissances et résolution de
problémes.
EVALUATION : Nombre d'images ajoutées par le patient supérieur a celui du

soignant.

4. ACTIVITE SOIGNANT : Synthese et reformulation la séance avec le patient. Donne
si besoin la fiche VLM correspondant au théme que le patient ne maitrise pas bien.
ACTIVITE PATIENT : dit ce qu'il a retenu de la séance.

EVALUATION de l'outil a 1'aide de la fiche d'évaluation.

3.3 Déroulement des séances

La premiére s€ance test avec le patient n°l a été réalisée avec 1'outil PEGASE® tel
quel, afin de savoir quelles modifications apporter pour l'adapter a la mucoviscidose. Les
autres sé€ances ont été réalisées avec l'outil adapté a la mucoviscidose. Il a subi plusieurs
modifications au fil des séances suite aux résultats de la fiche d’évaluation.

Comme le conducteur, la fiche d’évaluation a été réalisée aprés le 1° entretien. Elle n’a pas

été modifiée par la suite. Elle est présentée dans la FIGURE 6.
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FICHE D'EVALUATION

Date de I'entretien : Patient :

Entretien patient :

1-La présentation est-elle attrayvante” o Cuwi o Non

2-Cae pensez-vous des illustrations (adapté a l'adulte)? oBien oA amélorer

3-Est-ce que certains mots employés sont difficiles 3 comprendre? o Oui o Non

4-L'outil vous a t-il permis de patler de nouveaux sujets {encore non shordés)? o Cui o Non
3-Est-ce que cette séance vous aplu? o Oul o Non

6-Seriez daccord pour vous en resservir une prochaine fois? o Ouwl o Non

7-81 wous changiezr quelque chose, ce semit quoi?

Entretien diététicienne :

8-Est ce quele patient parle phis facilement? o Ow o Non
plus lonstemps? o0 Ow o Non

9-Est ce quil manipule le support” o Cuw o Non

10-Est ce que le patient pose des questions”T o Cui o Non

11-At-l abordé de nowveaus sujets’ précedents BV didtétique” o Cul o Non

FIGURE 6 : La fiche d'évaluation (en ANNEXE 11)

» Les réponses des quatre patients interrogés sont les suivantes :

Question I - La présentation est-elle attrayante?

Réponses : 4 Oui ; 0 Non. L'idée de construire un personnage avec des cartes imagées leur a

plu, « ¢a change des autres entretiens ».
Question 2 - Que pensez-vous des illustrations (est-ce adapté a l'adulte)?

Réponses : 3 Bien ; 1 A améliorer. Seul un patient ne s'est pas reconnu dans le personnage

mosaique, « les images ne sont pas terribles »

Question 3 - Est-ce que certains mots employés sont difficiles a comprendre ?

Réponses : 4 Oui ; 0 Non. Pas de problémes de vocabulaire, mais certains mots ne veulent pas
toujours dire la méme chose (ex : « troubles digestifs », pour les patients ils correspondent a la

constipation, pour les soignants cela fait référence a la constipation comme a la diarrhée).

-75 -



3eme partie : Mise en place d'une séquence éducative au CRCM de Grenoble

Question 4 - L'outil vous a t-il permis de parler de nouveaux sujets (encore non
abordés a l'hopital )?

Réponses : 1 Oui, 3 Non. Les sujets abordés sont en grande partie des rappels d'éducation

nutritionnelle, les patients en ont déja entendu parlé mais les sujets ont été approfondis. Un
patient a appris de nouvelles notions lors de la séance.
Question 5 - Est-ce que cette séance vous a plu ?

Réponses : 4 Oui, 0 Non. Tous les patients ont aimé cette sé€ance, car elle fait moins

« consultation » diététique, I'outil permet de sortir du contexte de I'hopital.
Question 6 - Seriez d'accord pour vous en resservir une prochaine fois ?

Réponses : 4 Oui, 0 Non. Tous sont partants pour réaliser une autre séance avec cet outil

(méme le patient qui ne s'était pas identifi¢é au PM). Pour les autres séances, le patient pourra
choisir de garder ou non le méme PM (il peut étre différent a chaque séance).

Question 7 - Si vous changiez quelque chose, ce serait quoi ?
Réponses : leurs différentes remarques ont ét¢ a l'origine des modifications du PM. (La
modification de la carte « atteintes digestives », le choix parmi les cartes des métiers, les

cartes des loisirs...)

» Les entretiens avec la diététicienne ont souligné 1'intérét des patients pour cet outil. Les
résultats concernent les cinq patients (méme pour le premier, I'évaluation par la diététicienne a
¢té réalisée).

Question 8 - Est ce que le patient parle plus facilement et plus longtemps ?

Réponses : 3 Oui, 2 Non. Majoritairement les patients sont plus a l'aise et parlent plus

facilement pendant cette séance par rapport aux précédents rendez-vous diététiques. Certains
patients ont déja des facilités pour s'exprimer mais ils parlent plus longtemps.
Question 9 - Est ce qu'il manipule le support ?

Réponses : 5 Oui, 0 Non. Tous les patients ont créé leur PM en début de séance, lors de la

séance certains reviennent dessus, d'autres non.
Question 10 - Est ce que le patient pose des questions ?

Réponses : 2 Oui, 3 Non. Certains patients sont plus demandeurs que d'autres, mais la

résolution de situations a servi a tous les patients méme s'ils ne posaient pas de questions.
Question 11 - A t-il abordé de nouveaux sujets de diététique par rapport aux

précédents rendez-vous ?
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Réponses : 1 Oui, 4 Non. De nouveaux sujets ont ét¢ abordés par un patient, les autres ont

approfondi leurs connaissances sur des sujets plus ou moins maitrisés. Ces rappels sont

bénéfiques pour tous.

3.4 L’outil pédagogique

Sur le modéle des images de PEGASE®, nous avons adapté un nouveau personnage a la
mucoviscidose. La structure du personnage est la méme mais nous avons enlevé certains
détails et en avons rajouté d’autres afin d’explorer au mieux les atteintes digestives du

personnage. (Toutes les images composant le PM sont en ANNEXE 12.)

Nous avons gardé intacte les cartes de la téte, qui permettent de choisir le sexe du personnage,

FAMILLE

4
m
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Les modifications concernent les cartes de la poitrine (afin qu'elles traitent les atteintes
digestives de la mucoviscidose), des jambes (qui correspondent aux métiers) et des pieds (qui

reflétent les loisirs), ainsi que la carte des ages.

3.4.1. CARTE « ATTEINTES DIGESTIVES »

La carte qui correspond a la poitrine du personnage a fait I'objet de plusieurs modifications
afin d’explorer au mieux les atteintes digestives du personnage : ce ne sont plus « les facteurs

de risques cardiovasculaires » mais « les atteintes digestives et les traitements associés ».
e Parmi les images d'origine, seulement deux ont été conservées (les images présentes
pouvant étre réutilisées dans la mucoviscidose) :

-celle du diabete (avec un pot de sucre) pour représenter l'intolérance au glucose et le diabete,

-celle de ['obésité (avec un pese-personne) pour représenter le controle du poids et la

@ \\
p )

e Un carré blanc a été fait, pour y mettre les atteintes digestives liées a a mucoviscidose :

recherche éventuelle d'une dénutrition.

"insuffisance pancréatique", "diabete", "troubles digestifs", "douleurs abdominales",
"dénutrition", "reflux gastro-oesophagien” et "syndrome d'occlusion intestinale distale".

Chaque mot est noté sur un petit rectangle bleu a poser sur le carré blanc.

INSUFFISANCE B TROUBLES
PANCREATIQUE l DIGESTIFS DENUTRITION
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Le choix d'avoir une zone neutre et non pas une carte pour chaque trouble est voulu,
cela permet d'associer ou non les différentes atteintes (ce qui correspond a la réalité de
certains patients).

Exemple : le personnage peut avoir une dénutrition ET une insuffisance pancréatique ET des

troubles digestifs.

9 \ \ INSUFFISANCE
+ PANCREATIQUE

TROUBLES

p ) DIGESTIFS

e Puis nous avons ajouté une carte neutre, car I'image du torse avec le pot de sucre induit

"forcément" que le PM a du diabéte et celle avec la balance implique que le PM contréle son

N
P

En effet lors d'une séance, un patient a été perturbé par cette image du pot de sucre, il a eu du

poids.

mal a mettre son PM dans une situation en lien avec les extraits pancréatiques car son PM

avait du diabéte.

e Finalement, aprés avoir réalisé plusieurs séances, il parait plus simple pour la
compréhension du patient de pré-établir des cartes avec des pathologies : insuffisance
pancréatique, diabéte et dénutrition. Les rectangles bleus peuvent compléter ces cartes, pour

associer des pathologies.
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INSUFFISANCE qE <
PANCREATIQUE . DIABETE

INSUFFISANCE
PANCREATIQUE

e Les mots « troubles digestifs » sont trop vagues, les patients ne savent pas vraiment a quoi
ils font référence. Nous les remplagons donc par des mots plus précis : « constipation »,

« diarrhée », « ballonnements ».

CONSTIPATION BB DIARRHEE [l BALLONEMENTS

En contrepartie de « dénutrition », nous ajoutons « surpoids », car cela concerne quelques

patients au CRCM. Nous ajoutons également un « carré blanc » pour que le patient puisse

noter un autre trouble si besoin.

3.4.2. IMAGES AJOUTEES

Pour compléter la carte "atteinte digestive" nous avons ajouté des images. C'est une méthode
de photoexpression qui utilise un support visuel pour faciliter I’expression orale. Les images

sont & poser a coté du personnage mosaique.
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-une assiette a table pour symboliser la réalisation des menus,

-une bouteille d'eau pour 1'hydratation

-du sel pour les apports en sodium,

-une boite de CREON® pour I’insuffisance pancréatique exocrine,

-des gélules oméga 3 pour l'apport en acides gras essentiels,

-un bol de sucre pour la diabéte,

-une seringue pour les injections d'insuline,

-une balance pour la surveillance du poids,

-des compléments nutritionnels oraux ; une sonde naso-gastrique ; une gastrostomie pour

l'assistance nutritionnelle.
v
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3eme partie : Mise en place d'une séquence éducative au CRCM de Grenoble

Toutes ces images ne sont pas utilisées dans la méme séance. Elles sont choisies en fonction
du patient et de son personnage mosaique.

Exemples :

-le médecin préconise la mise en place d'une SNG chez un patient. Le soignant peut mettre
cette image de SNG sur le PM afin que le patient pose ses questions.

-le PM réalisé est sportif, 'image de la bouteille d'eau permet d'amener le patient a discuter de
I'hydratation pendant I'effort et la fiche VLM n°6 (sur I'alimentation du sportif) peut lui étre

remise en fin de séance.

3.4.3. CARTE METIERS

Les cartes des métiers ont également ét¢ modifiées pour se rapprocher au mieux des
professions des patients atteints de mucoviscidose. Ainsi la carte « enseignement» a été
remplacée par « étudiant » car beaucoup de jeunes sont encore dans les études. La carte
« poste » a été échangée pour une carte « sans emploi » car cette situation concerne un grand

nombre de patients [52].

ETUDIANT

SANS EMPLOI
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3eme partie : Mise en place d'une séquence éducative au CRCM de Grenoble

Une carte « blanche » a également été réalisée |
pour s'adapter au patient qui ne serait pas satisfait

par les autres choix de cartes métier.

Les métiers gardés intacts sont :

agriculture, coiffure-esthétique, commercial et informatique

COIFFURE
+
ESTHETIQUE

3.4.4. CARTE LOISIRS

Les cartes représentant les loisirs ont été complétées :

-la carte « peinture » regroupe « peinture +
musique », cela permet de toucher plus de

monde dans le domaine artistique.

PEINTURE - MUSIQUE
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3eme partie : Mise en place d'une séquence éducative au CRCM de Grenoble

-la carte «lecture » regroupe « lecture +
internet » car beaucoup de jeunes préférent

I'ordinateur aux livres.

LECTURE - INTERNET

-une carte « blanche » a été rajoutée pour des

loisirs autres.

Les cartes loisirs gardées sont : danse, jardinage, jogging et voyages

JOGGING VOYAGE
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3eme partie : Mise en place d'une séquence éducative au CRCM de Grenoble

3.4.5. CARTE AGE

La carte sur les ages a été changée : les patients en cardiologie étant plus agés, nous avons
prédéfini des ages plus jeunes, pour s'adapter aux patients atteints de mucoviscidose : 18, 21,
24,27, 32,35, 39,43, 46, 50, 54, 58 et 62 ans.

Nous avons décidé d'aller jusqu'a 62 ans méme si la majorité des patients sont plus jeunes
pour ne pas mettre une limite d'age trop stricte, rappelant la faible espérance de vie chez ces
patients (46 ans d'espérance de vie pour les enfants qui naissent aujourd'hui, 27 ans : dge
moyen de déces en 2010.) Le fait d'avoir prédéfini des ages oblige les patients a se décentrer

de leur propre cas.

6/ ans —{18lans

« Age de cardiologie » « Age de mucoviscidose »
Apres quelques séances, nous enlevons quelques cartes d'ages car il y en a trop : nous gardons

uniquement 18, 21, 27, 35, 43, 54 et 62 ans.

Cette carte se positionne a coté du personnage mosaique.
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3eme partie : Mise en place d'une séquence éducative au CRCM de Grenoble

4 DISCUSSION

L’éducation thérapeutique représente, pour le patient atteint de mucoviscidose, un atout
majeur dans la prise en charge de la composante digestive de la maladie. Lors des
consultations multidisciplinaires, les patients ont la possibilité d'aller voir une diététicienne.
Au CRCM adulte de Grenoble, celle-ci regoit en fait peu de visites spontanées. Ce manque
d'intérét est li¢ aux difficultés quotidiennes rencontrées par le patient adulte. Une des
caractéristiques de 'adulte est sa difficulté a maintenir une ration énergétique stable et a éviter
'amaigrissement au cours des épisodes de crise d'origine infectieuse. Les difficultés sont liées
au mode de vie (parfois peu propice a des prises de repas réguliers et équilibrés) mais aussi
d’ordre psychologique (le patient devenu adulte a aussi une longue expérience du contrdle de

son alimentation a tous les instants, d’ou un « ras-le bol »).

Notre travail avait donc pour objectif la mise en place d’une séquence éducative
attractive afin de stimuler I’intérét des patients adultes pour leur équilibre nutritionnel. Le
choix s’est porté sur 1’utilisation d’un personnage fictif appelé personnage mosaique, construit
par le patient a I’aide de cartes imagées. Nous nous sommes inspirés du personnage utilisé en
cardiologie dans le cadre du programme PEGASE®, et nous l'avons adapté a la
mucoviscidose. Des cartes ont été ajoutées pour cibler 1’outil sur les atteintes digestives du
patient et faciliter I’expression orale.

L'idée du personnage mosaique est originale : elle met en scéne un personnage inventé et non
pas le patient lui-méme, cela permet de mettre a distance la composante émotionnelle et
personnelle. Comme dans toutes les maladies chroniques, les patients atteints de
mucoviscidose sont fatigués de parler d'eux et de leur maladie, au point de ne faire qu'un avec
la maladie. Le fait de parler de quelqu'un d'autre, va les «dissocier» de cette maladie le temps
de l'entretien.

La présence de la diététicienne du CRCM pendant la séance éducative est indispensable en
tant qu’experte de I’état nutritionnel du patient atteint de mucoviscidose, méme si elle peut
étre accompagnée par une autre personne qui pourra encadrer la séance et intervenir dans la
création du personnage. La diététicienne connait particulierement bien les contraintes
alimentaires et le vécu des patients et pourra facilement discerner un probléme spécifique et

comparer son attitude au cours des différentes séances.
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Tous les patients ont créé des personnages mosaiques a leur image, ils se sont inspirés
d'eux-mémes pour créer ce personnage. Le fait d'avoir un exemple (eux-mémes) les a aidés a
trouver des situations relatives a 1’alimentation : les patients font tout de suite le lien avec leur
quotidien. Les hommes ont mis leur personnage dans des situations en rapport avec
l'insuffisance pancréatique et le diabéte alors que les femmes ont surtout orienté la discussion
autour des troubles digestifs. Tous les patients n'ont pas la méme vision des problémes

digestifs, le personnage mosaique s'adapte a toutes leurs représentations.

Lors de ces séances, nous avons recueilli des phrases clés qui révelent les connaissances du
patient : ce sont des sujets dominés qui ne posent pas de problémes dans leur quotidien.

« Les extraits pancréatiques servent a digérer les graisses. »

« Si le repas dure trop longtemps, le PM peut fractionner ses extraits pancréatiques. »

«Le PM diabétique doit boire et se re-sucrer lors d'un exercice physique. »

D'autres phrases attestent d'aspects diététiques non dominés :

« En cas de forte chaleur le PM peut prendre du sel mais je ne sais pas vraiment pourquoi. »

« Je ne connais pas l'effet de l'association de l'insuline et de l'alcool. »

L'outil permet d’aborder des aspects pratiques de la maladie, en mettant en scéne des
situations que le patient peut vivre : « ce n'est pas uniquement de la théorie ». Le patient peut
se resservir de ces exemples dans son quotidien. Plusieurs parameétres sont pris en compte
pour la résolution des problémes : 1'dge du personnage mosaique, son métiers, ses loisirs ...
C'est une autre approche de la diététique que les questionnaires d'évaluation des
connaissances ou I'énumération des ingesta.

C'est le patient qui construit ce personnage et résout les mises en situations particulieres. Ils se
sent acteur de sa santé, cela favorise la prise de conscience de l'importance de prendre en
charge tous les aspects de la maladie : pas uniquement l'atteinte respiratoire (souvent

prioritaire pour les patients) mais aussi l'atteinte nutritionnelle.
Pour optimiser le déroulement des séances éducatives, nous avons souhaité leur

donner un cadre méthodologique en rédigeant un guide appelé « conducteur » : il s’agit d’une

fiche qui précise ainsi les recommandations pédagogiques pour le début (accueil du patient
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qui est informé du déroulement et de la durée de la séance) et la fin de la séance éducative
(demander au patient de résumer la séance). Ce conducteur décrit aussi les activités du patient
et celles du soignant, précise la technique pédagogique (raisonnement a voix haute,
mobilisation des connaissances et résolution de problémes) et les criteres d’évaluation de la
séance (fiche d’évaluation).

La séquence éducative permet ainsi au soignant d'évaluer les connaissances du patient, et
d'adapter ses interventions aux besoins spécifiques du malade. D'autres séances peuvent

ensuite étre programmeées sur un (ou plusieurs) sujet(s) précis, non maitrisé(s) par le patient.

Pour la mise au point de cet outil, nous avons rencontré¢ des difficultés liées a la
fermeture momentanée du service de pneumologie. De nombreuses hospitalisations
programmeées (cures régulieres d'antibiotiques et examens approffondis) ont été décalées a
plus tard, ce qui a beaucoup réduit le nombre de patients disponibles durant cette période de
test de l'outil. En effet, nous désirions faire tester ’outil par des patients hospitalisés
uniquement, le temps prévu pour la diététique lors des rendez-vous multidisciplinaires étant
trop juste pour réaliser une séance de diagnostic éducatif avec l'outil. La diététicienne vient
voir un patient qui attend entre deux rendez-vous (avec le médecin, le kinésithérapeute) et
dispose de 15-20 minutes uniquement. Pendant leurs hospitalisations, les patients sont plus
disponibles. La majorité des visites et examens étant programmée le matin, les entretiens sont
réalisés I'aprés-midi avec le patient. Durant la période d'étude, 15 patients ont été hospitalisés,
en majorité pour une aggravation de leur état respiratoire, ce qui constituait un critére
d'exclusion dans le choix des patients potentiels : cinq d’entre eux seulement ont pu tester

l'outil et contribuer a sa mise au point.
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5 PERSPECTIVES

Malgré leur petit nombre, les cinq patients volontaires ont contribué efficacement a la
mise au point de 1’outil : I’objectif du travail que nous avons réalisé était en effet de faire une
¢tude de faisabilité et non une étude d'impact de 'outil. Nous avons testé la mise en place de
l'outil (est ce que ¢a fonctionne?).

L’outil ainsi mis au point doit maintenant étre évalué sur un grand nombre de patients afin
d’étre validé. L'étude de l'impact de I'outil pourrait faire I'objet d'un autre travail, en testant
l'outil sur tous les patients concernés et en regardant son l'influence sur leur prise en charge
nutritionnelle. La fiche d’évaluation utilisée pour interroger les patients sur les différentes
versions du personnage pourra étre utilisée et complétée par un questionnaire permettant
d’évaluer plus précisément les connaissances des patients avant et aprés une ou plusieurs
séance(s) ¢ducative(s). D’autres critéres pourront étre choisis :

-A moyen terme, est-ce que l'outil a entrainé une augmentation de la fréquentation des
diététiciennes lors des rendez-vous multidisciplinaires?

-A long terme, est-ce que le patient est plus soucieux de son état nutritionnel? Est ce qu'il se

prend mieux en charge?

Elaboré au départ comme une aide au diagnostic éducatif, le personnage mosaique
peut également servir dans un deuxieme temps de support a des séquences d’éducation
thérapeutique ciblées sur les points précis a améliorer, repérés lors de la séance initiale. La
séance de diagnostic éducatif prend du temps, elle est donc réalisée lors de I'hospitalisation du
patient. Par la suite, ce personnage mosaique peut étre utilis¢é comme « outil d'é€ducation »,
c'est a dire que la diététicienne cible d'emblée un probléme précis sur le personnage déja créé
précédemment par le patient, tout en lui laissant la libert¢é de modifier certaines
caractéristiques (comme dans la vie réelle). Le patient doit résoudre la situation comme avant
mais la séance dure moins longtemps car le personnage mosaique est tout de suite dans une
situation précise. Des cartes « situations » plus détaillées pourraient étre rajoutées. Cette
technique permettrait d'utiliser cet outil lors des rendez-vous multidisciplinaires trimestriels

qui laissent parfois des moments libres entre deux consultations ou examens.
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L'éducation nutritionnelle des patients atteints de mucoviscidose est la méme pour les
enfants et pour les adultes, cette derniere pouvant étre plus approfondie. Cet outil pourrait
ainsi étre adapté a un public plus jeune. Les situations a résoudre seraient moins complexes,
mais tout aussi formatives. Le support nécessiterait cependant quelques modifications, par
exemple : I'abdomen qui refléte la vie sociale (célibataire, marié¢) pourrait étre remplacé par la

fratrie (enfant unique, avec un frere, une sceur...).

Le personnage mosaique que nous avons mis au point permet d’explorer la
composante digestive de la mucoviscidose. L'outil pédagogique a été réalisé pour des
entretiens diététiques, mais avec certains changements, il pourrait étre utilisé pour des
séquences éducatives ciblées sur d'autres composantes de la maladie (comme l'atteinte

pulmonaire) et/ou I'observance des traitement médicamenteux.
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6 CONCLUSION

Le personnage mosaique est un outil d'aide au diagnostic. A travers des situations
inventées, le patient va devoir résoudre des problémes de la vie de tous les jours, en relation
avec l'alimentation, qu'une personne atteinte de mucoviscidose peut rencontrer.

Indirectement cet outil permet de repérer les besoins du patient en évaluant ses connaissances,
et d'adapter les conseils du professionnel a ces besoins réels. C'est un moyen d'optimiser
'accompagnement par la diététicienne et de favoriser 1'autonomie du patient dans la prise en
charge de sa maladie. Cette mise en sceéne est réalisée avec une diététicienne ayant une bonne
connaissance de la mucoviscidose, ce qui permet de répondre aux questions immédiates du
patient et de programmer une prochaine séance avec un théme a approfondir si besoin. Cet
outil constitue un support pédagogique a intégrer dans une démarche d'éducation

thérapeutique évolutive.

Le travail de cette thése m'a permis d'assimiler certains acquis professionnels, utiles
pour un pharmacien.
-le travail de définition d'une problématique bien ciblée et d'une population susceptible de
tester un outil pédagogique ;
-la prise en compte des réalités du terrain (fermeture du service), les criteres de disponibilité
des professionnels dans un contexte de réduction des moyens de fonctionnement ou
d'accumulation d'urgences de patients hospitalisés ;
-la connaissance des spécificités d'une population malade : de son courage pour combattre la
maladie, de ses faiblesses dans la prise en charge liée a un phénomene de saturation par
rapport aux soins, a des conditions de vie pas toujours faciles ;
-la connaissance des médicaments spécifiques et des erreurs éventuelles commises dans leur
usage, afin de pouvoir adapter les conseils en officine ;
-m'inscrire dans une démarche d'éducation thérapeutique patient afin de faire de mon métier
un véritable accompagnement des malades pour une meilleure prise en charge des problémes

de santé par les patients et pour les inscrire dans une logique de prévention des risques.
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THESE SOUTENUE PAR : SCHIEHLE Céline

TITRE : Education thérapeutique ciblée sur I'état nutritionnel du patient atteint
de mucoviscidose : mise en place d'une séquence éducative

avec un nouvel outil pédagogique au CRCM de Grenoble

CONCLUSION

La mucoviscidose, qui est la plus fréquente des maladies génétiques mortelles dans les
populations blanches, est liée a la mutation d’un gene codant pour la protéine CFTR
(Cystic Fibrosis Transmembrane Conductor). Le dysfonctionnement de cette protéine,
située au podle apical de toutes les cellules épithéliales de ’organisme, provoque une
augmentation de la viscosité du mucus et son accumulation dans les voies respiratoires,
digestives et urogénitales. Les principales manifestations digestives concernent le
pancréas, l’intestin, le foie et les voies biliaires. La plupart des patients ont une
insuffisance pancréatique exocrine a l'origine d'une malabsorption des lipides et
I’atrophie pancréatique évolue fréquemment vers 1’apparition d’un diabéte. Les troubles
digestifs sont fréquents, liés a une atteinte intestinale spécifique responsable d’une
constipation pouvant se compliquer d’un syndrome d’occlusion intestinale distale.

Si la morbimortalité est essentiellement liée a 1'atteinte respiratoire, I'état nutritionnel
est un ¢élément majeur de la surveillance, du pronostic et de la prise en charge de la
maladie. Celle-ci est réalisée au sein des Centres de Ressources et de Compétences de la
Mucoviscidose (CRCM) par une équipe pluridisciplinaire spécialisée a laquelle
participe un(e) diététicien(ne). Une prise en charge nutritionnelle efficace est ainsi
instaurée précocement des le diagnostic pos¢€ et une consultation diététique proposée
régulierement, le maintien d'un bon état nutritionnel participant a la stabilisation de
|'atteinte pulmonaire et a 'amélioration de la qualité de vie des patients.

Comme pour toutes les maladies chroniques, I’éducation du patient atteint de
mucoviscidose représente un objectif thérapeutique a part entiére : elle consiste a
proposer des moyens d’action adaptés aux besoins et attentes du patient pour atteindre
un objectif de qualité de vie prédéfini et représente un atout majeur dans la prise en
charge de 1'équilibre nutritionnel.

Notre travail s’inscrit dans le cadre de la mise en ceuvre d’une séquence d'éducation
thérapeutique destinée aux patients atteints de mucoviscidose, avec pour objectifs la

création d’un outil pédagogique ciblé¢ sur les atteintes digestives du patient et la
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rédaction d’une fiche appelée « conducteur » qui propose un cadre méthodologique pour
le déroulement de la séance : elle décrit les activités du patient et celles du soignant, la
technique pédagogique et les critéres d’évaluation de la séance.

Le choix de l'outil s’est port¢ sur I’utilisation d’un personnage fictif appelé
personnage mosaique construit par le patient a 1’aide de cartes imagées permettant de
définir son sexe, son age, sa vie sociale, sa profession et ses principales activités de
loisir ainsi que les atteintes digestives de sa maladie. Des cartes complémentaires ont été
ajoutées pour faciliter I’expression orale : elles représentent par exemple une bouteille
d’eau (hydratation), une balance (surveillance du poids), une seringue (injections
d’insuline), une sonde naso-gastrique (assistance nutritionnelle). A 1’aide de cet outil, le
patient construit un personnage qui peut étre mis, par lui-méme ou par le soignant,
devant une situation problématique a résoudre. Ce personnage inventé doit permettre la
mise a distance de la composante personnelle et émotionnelle du patient, le soignant
pouvant de son coté évaluer les connaissances du patient et proposer au patient des
solutions concrétes aux situations problématiques évoquées lors de la séance.

La mise au point de la séquence d’éducation thérapeutique a été faite a ’aide de
quelques patients volontaires, avec des évolutions de I’outil aprés chaque entretien, afin
de mieux I’adapter aux attentes des patients. L’outil ainsi mis au point doit maintenant
étre évalué sur un grand nombre de patients afin d’€étre validé. L’outil a été réalisé pour
des entretiens diététiques mais, avec quelques modifications, il peut étre utilisé pour des
séquences €ducatives ciblées sur d’autres composantes de la maladie et/ou I’observance
des traitements médicamenteux. Elaboré au départ comme une aide au diagnostic
éducatif, I’outil peut également servir dans un deuxiéme temps de support a des
séquences d’éducation thérapeutique ciblées sur les points a améliorer repérés lors de la

séance initiale.

VU ET PERMIS D'IMPRIMER
Grenoble, le 23 Novembre 2010

LE DOYEN _ ) LE PRESIDENT DE LA THESE

Pr. Anne-Marie ROUSSEL
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Annexe 1 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

Liste des actes et prestations - ALD 18 - PNDS «Mucoviscidose »

3.4 Traitements

Rééducation fonctionnelle

Rééducation Situations particuliéres

Kinésithérapie respiratoire et Tous les patients
motrice (entretien musculaire,

traitement des troubles de la

statique vertébrale)

Réhabilitation respiratoire et (acte hors nomenclature dont la prise
réentrainement a I'effort en charge n’est possible que dans le
(Séances de réentrainement a cadre des centres hospitaliers, en
I'exercice sur appareil particulier CRCM)

ergométrique)

Rééducation périnéo- Incontinence urinaire

sphinctérienne

Traitements pharmacologiques

Traitements

médicamenteux 2 Situations particuliéres

Antibiothérapie Selon ECBC et antibiogramme ;

[antistaphylococcique, Le linézolide est prescrit hors AMM chez
antipyocyanique, I'enfant et I'adolescent, dans le traitement
antihaemophilus, autre (B. des infections a germes a Gram positif en
cepacia, S. maltophilia, A. cas dintolérance ou de résistance au
xylosoxidans, mycobactérie) traitement standard des infections ou de la
antianaérobies], orale, colonisation bronchopulmonaires (prise en
parentérale ou inhalée charge dérogatoire dans le cadre de

I’article L.162-17-2-1 selon les modalités de
I'arrété du 17 décembre 2009)

2 Les guides mentionnent généralement une classe thérapeutique. Le prescripteur doit s'assurer que
les médicaments prescrits appartenant a cette classe disposent d'une indication validée par une
autorisation de mise sur le marché (AMM).

Dans le cas d'une prescription hors AMM, celle-ci doit faire 'objet d'une information complémentaire
spécifique pour le patient.

HAS / Service Maladies chroniques et dispositifs d’accompagnement des malades /
Actualisation avril 2010 -12-
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Annexe 1 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

Liste des actes et prestations - ALD 18 - PNDS «Mucoviscidose »

Traitements
médicamenteux 2

Antiviraux :
Oseltamivir (voie orale)
Zanamivir (voie inhalée)

Antifongiques généraux,
antifongiques locaux

Corticothérapie orale, inhalée,
injectable, en spray nasal

Bronchodilatateurs de longue
(inhalés ou oraux) et de courte
durée d’action (inhalés)
Théophylline

Antagonistes des récepteurs aux
cystéinyl-leucotriénes

Adrénaline

Antihistaminiques oraux et
injectables

RhDNAse
Anti-inflammatoire non

stéroidien

Antalgiques (paracétamol...)

Situations particuliéres

Grippe saisonniére

Oseltamivir : Chez les patients de plus de 1
an:

Traitement prophylactique de la grippe
aprés contact avec un cas de grippe
cliniquement diagnostiqué, en période de
circulation du virus

Traitement curatif de la grippe

Zanamivir : traitement prophylactique post
contact chez les patients de 5 a 65 ans

Certains sont hors AMM chez I'enfant

Orale ou inhalée si aspergillose
bronchopulmonaire, exacerbation, asthme ;
injectable si allergie aux antibiotiques ; en
spray nasal selon symptémes

Selon symptémes

Selon symptémes

Si aspergillose
allergique et asthme

bronchopulmonaire

Allergie aux antibiotiques

Selon symptdémes [dexchlorphéniramine
injectable : prise en charge dérogatoire
dans le cadre de [larticle L.162-17-2-1
selon les modalités de larrété du 17
décembre 2009 (forfait annuel)]

Selon les symptomes chez patient > 5 ans
(hors AMM avant 5 ans)

Selon symptémes

Selon symptémes

HAS / Service Maladies chroniques et dispositifs d’accompagnement des malades /
Actualisation avril 2010 -13-
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Annexe 1 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

Liste des actes et prestations - ALD 18 - PNDS «Mucoviscidose »

Traitements
médicamenteux 2

Extraits pancréatiques

Biphosphonates oraux
(alendronate ou risedronate) ou
injectables (pamidronate, acide
zolédronique)

Acide ursodésoxycholique
Insuline

Lidocaine, prilocaine créme et
patch

Prokinétiques :
dompéridone,

métoclopramide

Anti acides

Anti H2

Inhibiteurs de la
protons

pompe a

Situations particuliéres

Tous les insuffisants

pancréatiques

patients

Si ostéoporose en respectant précautions
d’emploi ; prescription hors AMM pour
certaines spécialités

Si hépathopathie

Diabeéte

Selon besoins anesthésiques locaux

Selon symptémes
vomissements)

(nausées et

Selon symptémes
Si reflux gastro-cesophagien

Selon symptémes,
Hors AMM chez l'enfant, sauf cimétidine
(cesophagite par reflux)

Selon symptomes,

Si inefficacité des extraits pancréatiques

Si reflux gasto-cesophagien :

- utilisation hors AMM avant 'age de 1
an,

- aprés un an: seuls oméprazole et

ésoméprazole ont [I'AMM dans
I'cesophagite  érosive  par  reflux,
ésomeprazole est le seul IPP ayant
l'indication dans le reflux
symptomatique

- a partir de 11 -12 ans, oméprazole,
ésoméprazole et pantoprazole ont
l'indication dans 'cesophagite

HAS / Service Maladies chroniques et dispositifs d’accompagnement des malades /
Actualisation avril 2010 -14-
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Annexe 1 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

Liste des actes et prestations - ALD 18 - PNDS «Mucoviscidose »

Traitements

meédicamenteux 2 Situations particuliéres

Antagoniste sérotoninergique Prévention des nausées et traitement des
nausées et vomissements induits par
certains antibiotiques aprés échec des
autres antiémétiques (hors AMM) (forme
injectable : prise en charge dérogatoire
dans le cadre de [larticle L.162-17-2-1
selon les modalités de larrété du 17

décembre 2009)
Spasmolytiques Douleurs abdominales
Contraception orale Si grossesse contre-indiquée
Solution de polyéthyléne glycol Syndrome d’obstruction intestinale distale
lactulose, gastrograffine
Sérum isotonique ou Complications sinusiennes et respiratoires
hypertonique (prestation dont le remboursement n'est

pas prévu par la législation)

Antidépresseurs Selon symptomes

HAS / Service Maladies chroniques et dispositifs d’accompagnement des malades /
Actualisation avril 2010 -15-
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Annexe 1 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

Liste des actes et prestations - ALD 18 - PNDS «Mucoviscidose »

Autres traitements

Produits de nutrition Situations particuliéres

Vitamines, minéraux

Vitamines A, D, E, B caroténe Selon concentrations sériques
(le remboursement des polyvitamines
n'est pas prévu par la législation) (3
caroténe : hors AMM)

Vitamine K Pendant la premiére année de vie et si
carence, cholestase, ou antibiothérapie
prolongée

Calcium Prévention et traitement de l'ostéoporose,

a la dose adaptée en fonction de la prise
alimentaire de calcium (hors AMM)

Oligo-éléments : fer, zinc, | Si carence, selon dosages sériques

sélénium [sélénium : prise en charge dérogatoire
dans le cadre de larticle L.162-17-2-1
selon les modalités de larrété du 17
décembre 2009 (forfait annuel)]

Magnésium Si carence selon dosages sériques

Gélules, comprimés ou sachets | Tous les patients

de sel (prestation dont le remboursement n'est
pas prévu par la législation sauf si
prescrits sous forme de « préparation
magistrale »)

Aliments diététiques destinés a des fins médicales spéciales
(ADDFMS) régis par I'arrété du 20/09/2000 (liste actualisée chaque
année)

Suppléments caloriques glucido- = Adaptation des apports  journaliers
lipidiques (poudre de | recommandés

maltodextrine, émulsion de

triglycérides a chaine moyenne,

émulsion glucido-lipidique,

amidon instantané, etc.)

Formule lactée enrichie Si stagnation pondérale

HAS / Service Maladies chroniques et dispositifs d’accompagnement des malades /
Actualisation avril 2010 -16-
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Annexe 1 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

Liste des actes et prestations - ALD 18 - PNDS «Mucoviscidose »

Produits de nutrition Situations particuliéres

Produit de nutrition entérale,
hydrolysat de protéines enrichi en
triglycérides a chaines moyennes

Préparation alimentaire Selon courbe de poids
hypercalorique, et/ou
hyperprotidique

Préparation alimentaire riche en
fibres

Solutés de réhydratation orale Nourrisson et enfant en période de forte
chaleur

Solutés de nutrition parentérale Selon état nutritionnel

Vaccins Situations particuliéres

Vaccins du calendrier vaccinal,  Tous les patients
vaccin antipneumococcique et | [(vaccin antihépatite A: prise en charge
antihépatite A, rappel vaccin dérogatoire dans le cadre de [larticle

coqueluche, L.162-17-2-1 selon les modalités de
larrété du 17 décembre 2009 (forfait
annuel)]

Vaccin antigrippal A partir de 6 mois

HAS / Service Maladies chroniques et dispositifs d’accompagnement des malades /
Actualisation avril 2010 -17-
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Annexe 2 - Les différents compléments oraux
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Annexe 3 - Intégration de I'ETP dans la stratégie thérapeutique (HAS)

COMMENT S’INTEGRE L’ETP A LA STRATEGIE THERAPEUTIQUE

L'ETP est considérée comme intégrée 3 |a prise en charge thérapeutique :

» si elle est réellement complémentaire et indissociable des traitements et des
soins, du soulagement des symptémes en particulier de |a douleur, et de la
prévention des complications ;

» si elle tient compte des besoins spécifiques, des comorbidités, des vulnéra-
bilités psychologiques et sociales et des priorités définies avec le patient.

Prise en charge d’'un patient dont la maladie chronique a été diagnostiquée

Y Y Y

Proposer traitement, plan Proposer Proposer une prise en charge

d’action écrit, automesure, uhe éducation complémentaire si troubles

autosurveillance, recours thérapeutique psychiques, addictions ou
en cas d’'urgence, etc. du patient initiale situation de vulnérabilité

Y

Orienter vers un spécialiste, un travailleur
social ou un professionnel médico-social

Coordination des acteurs impliqués dans la prise en charge avec le patient
» Organiser des échanges multiprofessionnels v
* |dentifier qui faif guoi, quand, comment Favoriser la participation du patient aux
» Identifier un interocuteur privilégié du patient décisions, définir avec lui des priorités

[ * \

Mise en ceuvre de I'éducation thérapeutique du patient avec son accord |

® ©) ® ®

Elaborer un Définir un programme Planifier e't mettre en Réaliser une évaluation
diagnostic personnalise ETP | ceuvre les séances dETP | des competences ac-
aducatif avec pngntes individuelle ou collective, guises, du déroulement W
d’apprentissage ou en alterhance du programme

Y

Coordination des acteurs impliqués dans la prise en charge avec le patient |

* Transmettre une synthése du diagnostic éducalif

ef programme individuel '
# Organiser des échanges multiprofessionnels Prendre en compte le vécu du patient :
» Transmetire une synthése de I'évaluation individuelle expérience maladie et programme

| |
Y

Suivi médical et éducatif — Demandes du patient

Y Y

Ajuster traitement, plan d'action : Prendre en compte des besoins de redéfinition des
tolérance, évolution maladie objectifs et modalités de I'éducation par le patient
\
Actualiser le diagnostic éducatif

Y i

Proposer au patient une ETP de suivi régulier {ou de renforcement)
ou de suivi approfondi {ou de reprise} si besoin et & court terme
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Annexe 4 - ETP de qualité selon la HAS

QU’EST-CE QU’UNE EDUCATION THERAPEUTIQUE DE QUALITE ?

L’'éducation thérapeutique du patient doit :

» &tre centrée sur le patient : intérét porté a la personne dans sen ensemble, respect de ses
préférences, prise de décision partagée ;

) étre scientifiguement fondée (recommandations professionnelles, littérature scientifique per-
tinente, consensus professicnnel), et enrichie par les retours d’expérience des patients et
de leurs proches, pour ce qui est du contenu et des ressources éducatives ;

) faire partie intégrante du traitement et de |a prise en charge ;

» concerner la vie quotidienne du patient, les facteurs sociaux, psychologiques et environ-
nementaux ;

» &tre un processus permanent, qui est adapté a I'évolution de la maladie et au mode de vie
du patient ; elle fait partie de la prise en charge a long terme ;

) étre réalisée par des professionnels de sante formeés a la démarche d’éducation thérapeu-
tique du patient et aux technigues pédagogigues, engagés dans un travail en équipe dans
la coordination des actions ;

» s’appuyer sur une évaluation des bescins et de 'environnement du patient (diagnostic édu-

catif), et étre construite sur des priorités d’apprentissage pergues par le patient et le pro-
fessionnel de santé ;

)} se censtruire avec le patient, et impliquer autant que possible les proches du patient ;

» s’adapter au profil éducatif et culturel du patient, et respecter ses préférences, scn style et
rythme d’apprentissage ;

) étre définie en termes d’activités et de contenu, étre crganisée dans le temps, réalisée par
divers moyens éducatifs :

« utilisation de techniques de communication centrées sur le patient,

» séances collectives ou individuelles, ou en alternance, fondées sur les principes de
'apprentissage chez ladulte (ou I'enfant),

« accessibilité 4 une variété de publics, en tenant compte de leur culture, crigine, situa-
tion de handicap, éloignement géographique, ressources locales et du stade d'évolu-
tion de la maladie,

« utilisation de techniques pédagogiques variées, qui engagent les patients dans un
processus actif d’apprentissage et de mise en lien du contenu des programmes avec
I'expérience personnelle de chague patient,

» &tre multiprofessionnelle, interdisciplinaire et intersectorielle, intégrer le travail en réseau ;
) inclure une évaluation individuelle de 'ETP et du déroulement du programme.

Pour approfondir, consulter les recommandations :
» “Définition, finalités et organisation”
» “Comment proposer et réaliser 'éducation thérapeutique 77

gVASS

Ce document présente les points essentiels d'une des parties du guide méthadologique :

« Structuration d'un programme d'éducation thérapeutique du patient dans le champ des maladies chroniques »
- Guide methodologique — juin 2007.
Ce guide méthadologique est consultable dans son intégralité sur www.has-sante fr
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Annexe 5 - Connaitre le patient (HAS)

Connaitre le patient, identifier ses besoins, ses attentes, sa réceptivité

Accéder, par un dialogue structuré, aux connaissances, aux représentations, aux logiques

explicatives, au ressenti du patient :

» identifier ce que le patient sait et croit sur sa maniére de gérer sa maladie ;

» évaluer les connaissances du patient sur la maladie, les explications de sa survenue : a quoi
I'attribue-t-il ? comment pergoit-il évolution de la maladie ? son caractére de gravité 7 ;

) identifier les conditions de vie et de travail ;

» évaluer les savoir-faire du patient : comment se scigne t-il 7 comment utilise-t-il les
médicaments d’une maniére générale ? Comment se nourrit-il 7

Reconnaitre la maniére de réagir du patient a sa situation, les diverses étapes de I'évolution

psychologique du patient :

) identifier les réactions du patient qui peuvent s’exprimer a des niveaux différents selon les
perscnnes : comportemental par la recherche d’informations, d’aide, etc. ; cognitif par I'éva-
luation de la situaticn ; émoetionnel par 'expression de différents affects : peur, colére,
anxieté, etc. ;

) identifier la perception et I'évaluation (par le patient) des facteurs de stress, des facteurs de
vulnérabilité, de ses ressources sociales : soutien a l'intérieur d’'un réseau social, isclement
ou non, problémes de type relationnel, etc. ;

) étre attentif & la fragilité lors de I'avancée en &ge.

Reconnaitre |le réle protecteur ou non des facteurs socic-envircnnementaux (catégorie
sociale, 4ge, niveau et style de vie), caractéristiques sccioculturelles, événements de vie
stressant et intégration scciale :

) identifier la perception (par le patient) de ses ressources (optimisme, sentiment de contrdle,
auto-efficacité, etc.) ou de facteurs défavorables (anxiété, image de soi dévalorisée,
dépression, etc.). ;

) identifier ses besoins, ses attentes, ses croyances, ses peurs ;

» déterminer avec le patient les facteurs limitant et facilitant I'acquisition et le maintien des
compeétences d'autosoins, et leur utilisation dans la vie quotidienne, la mise en ceuvre de
son projet, et I'acquisition ou la mobilisation des compétences d’adaptaticn ;

) identifier les situations de précarité ou de risque social.

Chercher a connaitre ce que le patient comprend de sa situation de santé et attend.

Reconnaitre des difficultés d’apprentissage :

) préciser avec le patient sa demande par rapport a sa perception et 4 sa compréhension de
FETP intégrée a la stratégie de soins ;

) identifier les difficultés de lecture et/ou de comprehension de la langue, un handicap sen-
soriel, mental, des troubles cognitifs, une dyslexie, etc.

Favoriser I'implication du patient, soutenir sa motivation. Rechercher avec le patient les

modalités de gestion personnelle de sa maladie les plus adaptées a sa situation :

) tenir compte de ses demandes et de son cu ses projets ;

» permettre au patient de s’approprier le precgramme dETP ;

» hiérarchiser avec le patient ses priorités d’apprentissage, ses priorités de changements, en
tenant compte du temps nécessaire pour le patient pour réaliser ces changements (planifi-
cation progressive) ;

)} négocier les priorités du patient en regard de celles estimées par le professionnel de santé ;

» soutenir les pratiques d’auto-évaluation gratifiante pour le patient.
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Encadre 1 : Les 24 propositions du rapport « Pour une politigue nationale de 'éducation therapeutigue » [1]

Principales recommandations de la mission

Recommandation

L’éducation thérapeutique s entend comme un processus de renforcement des capacités du malade et/ou de
son entourage a prendre en charge "affection qui le touche, sur la base d actions intégrées au projet de soins.
Elle vise i rendre le malade plus auwtonome par 'appropriation de savoirs et de compétences afin qu'il
devienne I'acteur de son changement de comportement, 4 "oceasion d’événements majeurs de la prise en
charge (initiation du traitement, modification du traitement, événement intercurments,...) mais aussi plus
generalement tout au long du projet de soms, avec Mobjechif de disposer d’une quahte de vie acceptable.

La mise en ocuvre d'une politique nationale d"ETP ne peut éire que progressive. Certaines pathologies
devront étre choisies comme prioritaires dons la premiére phase de eette mise en ocuvre. Ce choix pourrait
&tre fait par décret du mamisire, Dans P'état actuel des expéniences en France et de la validation de 'ETP au
niveau seientifique, les membres de la mission proposent que les pathologies prioritaires soient le diabéte, les
pathologies cardio-vasculaires, P'asthme et le VIH.

Les nouvelles agences régionales de santé auront pour mission d'évaluer les programmes d’éducation
thérapeutique du patient mis en occuvre cn ambulatoires ot au scin des établissements de samté, Cette
évaluation (quantitative et qualitative) devra apprécier I'organisation du programme, son efficience el son
impact sur la qualité de vie des patients.

Les nouvelles agences régionales de santé auwront pour massion de labelliser les équipes et les structures au
scin des établissements de santé ¢t aussi pour les pratiques ambulatoires, sur la base d'un cahier des charges
national, élaboré sous la responsabilité de 1"Institut national de prévention et d'éducation a la santé (TNPES).

L éducation thérapeutique du patient devra ére reconnue dans la Iol pour oute personne atteinte d une
maladie chronique et dont 1"état le nécessite. Cetie éducation thérapeutique du patient devra éire intégrée dans
un plan de soins coordonneés.

L accompagnement des patients dans 'ensemble de ses dimensions et vis i vis de I'ensemble de ses acteurs
potenticls devra faire I"objet d'une mention légale renvoyant, si nécessaire, 4 des cahiers des charges, des
référentiels ou des réglementations ad-hoc.

Un patient est en droit de ne pas aceepter un programme d'édueation thérapeutigque du patient qua lun serait

proposé.

Le refus par le patient d’un programme d’E_T.P. ne pouwrra conduire d une sanction et ne peut donc amener les
assurcurs i prononcer des sanctions financiéres a son encontre.

Uln enseignement spécifique de 1"éducation thérapeutique concernant la problématique, la méthodologie et les
spécificnés sclon les différentes pathologics chroniques devra étre dispensé a tous les futurs médecins dans le
cadre de leur cursus de formation initiale. Cet enseignement devra &tre proposé a tous les professionnels de
santé en formation imitiale, selon des modalités spéaifiques i chacune des formations.

Les directions hospitaliéres devront permettre la poursuite des activités éducatives existantes en maltiére
d’E.T.P et leur développement. au sein des services ou des poles hospitaliers, en attente de labellisation. 11
conviendra done d’en assurer le financement.

Les nouvelles agenees régionales de santé devront négocier dans les conventions d'objectifs et de moyens,
les activités d'éducation thérapeutique au sein des établissements de santé, publics et privés, et planificr le
maillage temitorial pour ces pratigues en ambulatoire,
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Il sera créé au semn de la conférence nationale de santé une formation dont l'intitulé sera “formation
spécialisée sur I'éducation thérapeutique et I"accompagnement des patients”. Cette formation pilotera un
groupe de travail avec les représentants des organismes d’assurance maladie, des organisations
professionnelles des professionnels de santé et des associations des usagers pour organisér un partage
d’information dans les domaines dont elle a la charge. Cetle formation spéeialisée pourra étre consultée par le
ministre en charge de la santé sur toutes les questions ayant trait 4 I'E.T.P. ou a ["accompagnement du patient.

13

Suite a un appel régional a projet, I'ARS sera seule compélente dans son ressorl lerritorial, pour retenir les
programmes, habiliter les équipes a les a mettre en place el les financer. Pour exercer celte compélence,
I’AR.S. s’appuicra sur le respect d'un cahier des charges national et tiendra compte des priorités nationales ct
régionales en maticre d"¢ducation thérapeutique du patient.

14

La pratique de I"¢ducation thérapeutique du patient devra s’appuyer sur des compétences nouvelles (incluant
la validation des acquis de I'expérience), a acquénr par un professionnel de santé. L."éducation thérapeutique
du patient nécessite une formation spéeifique et agréde, pour tout professionnel de sanié qui souhaterat
I"exereer.

15

Concrétiser les propositions de |'Institut national de prévention et d'éducation a la santé (INPES) afin que
soient micux définis le contenu des enscignements en matiére d'¢ducation thérapeutique du patient ¢t les
formes pédagogiques les plus adéquates, Dans cetle perspective, un lien contractuel entre les [iligres de
formation a 1"éducation thérapeutique, 1'Université et les équipes de terrain on elle se pratique est demandé
par la mission,

16

Les membres de la mission ne considérent pas « I'éducateur thérapeutique » comme un nouveau métier mais
comme |'acquisition (ou validation des acquis de I'expérience) de compétences spécifiques. Ces compélences
devront étre exercées an sein d'une équipe soignante.

Tout service de cournt séjour qui propose des hospitalisations pour mettre en oeuvre certaines des activités
d'un programme d'ETP devra pouvoir continuer 4 le proposer dans le cadre d'une tarification spécifique a
I"éducation thérapeutique du patient.

Une équipe hospitaliére compétente en E.T.P devra avoir la possibilité de piloter et d’animer un programme
d’éducation thérapeutique du patient réalisé en ambulatoire ef réciproquement.

Le financement des activités et des programmes d*éducation thérapeutique du patient devra &ire assuré d'une
part sur une tarification spécifique, en ambulatoire comme & 1"hdpital, et d*autre part sur un fonds national
clairement identifié et réparti au niveau régional sur les agences régionales de santé.

La création d'un fonds national pour le développement de 'ETP permettra de regrouper et d’identifier
I'ensemble des financements, publics ou privés, consacrés a la conception, a la coordination, a 1"évaluation
des programmes et a la formation en ETP.

21

L’ARS sera I financeur unigue régional de I'éducation thérapeutique du patient.

L°ARS financera des programmes agréés d"E.T.P. ; elle aura pour mission de financer la ou les structures
transversales de compétences el de ressources, participant 4 I'élaboration des programmes. Elle financera en
oulre, les actions d’accompagnement.

La réforme en cours de la TZA devra intégrer la tarification spécifique des activités d”éducation thérapeutique
du patient, selon les deux possibilités retenues (GHS ou forfait spécifique).

La classification pour les solns de sultes e de ré¢ducarion (5.5.R.), en cours d°expérimentation, devra intégrer
la rémunération de 'activité spécifique d’éducation thérapeutique qui est et sera développée par ces
élablissements (en hospitalisation compléte et de jour).
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Référentiel de compétences d'auto-soins et d'adaptation du patient atteint de mucovisddose
-Rubrique Nutrition-page 2- Objectifs
prioritaires en gras, Diabéte en bleu, Atteinte hépatique en rouge
Parents
d'enfant =
COMPETENCES OBJECTIFS D' APPRENTISSAGE ; t::u:ue e o-cEL ce2-ar 6-5¢ 43e S
4 ans
Réagir face a des troubles du transit oui non oui oui oui oui oui
Réagir face a une douleur abdominale oui oui oui oui oui oui oui
IComposer un menu équilibré et adapté oui non non non non oui oui
Faire face, dédder Identifier la conduite a tenir face a une perte de poids (intérét des . . .
lsuppléments caloriques) oui non non non non oui oui
Corriger une hypoglycémie non non non non oui oui oui
Réagir face a une hématémese non non non oui oui oui oui
IEouci"e un Impliquer son entourage (selon les cas) dans la gestion de la maladie, des ol non non non non non ol
probleme traitements et des réperaussions qui en découlent
\IApprendre a avaler les gélules non non oui oui oui oui oui
Entretenir son bouton de gastrostormie oui non non non oui oui oui
lse poser une sonde naso-gastrique oui non non non non oui oui
Pratiquer, faire Préparer sa nutrition entérale oui non non oui oui oui oui
Brancher sa nutrition entérale oui non non oui oui oui oui
Pratiquer une glycémie capillaire non non non oui oui oui oui
Pratiquer une injection d'insuline non non non oui oui oui oui
:am?emté d'enzymes panaréatiques a chaque prise oui non non oui oui oui oui
LOER R ST IAdapter les doses d'insuline en fonction de son adctivité physique, de ses non non on on oui oui oui
lglycémies et de son alimentation
Sollidter I'aide d’'un soignant en fonction du probléme de santé identifié oui non non non non non oui
Utiliser les Discuter du choix d’un sport a pratiquer non non non oui oui oui oui
ressources Faire valoir ses droits a recevoir des soins sur les différents lieux de vie oui non non non non non oui
p;eso-_'melles et de égodi loyeur des conditions de travail adaptées et . .
- ?a‘l‘:eruv;n:::;t' xgng.ggruzecav? sgnnpetgty de santé en référence aux textes |égislatifs odl non non non non non oul
droits IGérer ses émotions et son stress oui oui oui oui oui oui oui
Faire valoir ses droits a un logement oui non non non non non oui
Développer des Porter un regard aritique sur les dédsions prises en situation d’auto soins oui non non non non oui oui
i vza:gh ves Eﬁfa; gs problémes rencontrés dans la gestion de sa santé et avec son oui non non non non oui oui
et d’auto évaluation Estimer son niveau de réussite pour ajuster sa dédsion oui non non non non oui oui
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L'adulte muco et zon alimentation

Comment realiser un menu !

Organise rkesrepas selon ke schéma classigue —Egume, viande [ou équivalent),
féculent, fromage (ou kitage] et fruit — permet de couvrir tous vos besoins

nutritionnels.

P CONSEILS PRATIQUES :

Réalizer un renu &quilibré corsishe 3 wtiliser un
aliment de chagque grou pe ousonéquivalent (Vair
fiche . Egquivalencesa) :

Artichaat, aubergine, asperge, bethe rave, blethe,
brocoli,ca rotte, o2k rconcombre, courgette en-
dive, & pira rd, & nowil, haricot. vert, oignon, poireau,
poivron, potiron, redis, salede, torate. .

WIANMDES :

Agnean, boeuf, cheval, mouton, poro,canard, dinde,
kpin, pigeon, pintade, poulet, poisson, coquilleges,
cnistacss, ceufs, charcuters. .

FECLILENTS :

Fain, biscothe, pEtes, sermouke, produits ves du
b, et assi dautres céréaks comme k mds, ke
riz, ke quirms, M'awoine, longe, ke seigk). Les pom-
rres de herre, ke tapioos, ks Egumes o= (len-
tille=, haricots, pois chiche

FROMAGES - LAITAGES :
Frammges toutes cabégores, fromage blanc,
petit-suisse, yaourt, entremets, gleces a0 kit

FRUTS :

Tous ks fruits fraks, frits =20 sirop, sorbets,
purs jus de fruits.

L
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Prévairun rend c'est =assi;:

Le termps pour
FRpprovisionner

L'=ozés aws commerces ek
k temps des courses par
exemple si la boocherie
n'esk pEs SUr mon passE0e
dans mon emplai du temps
du rardi, prévair da pois-
zon puisgee kB poiEsonne-
rie est proche du lieu ol e
dois e rendre.

Le tarmps pour cuisiner
Privilkgier parexempke ke jour
de hsemaine ol gouisa bl
raison phis bngtemps, pour
oJEinEr & ron aiss.

Les goifts parsonnels

L= smison:

Choisi ks Egures et ks fruts de saison 3 keur
rreilleur rome ntde raburite, garentit ko rgelite
Qustative.

Le budget ;
Saisir ks opportunités du marché et des pro-
rmotions pour faire se= courses.,

Les réserves:

En prévoyant ks alimentsde base, clest-a -dire
a1 moins un éément de chague groupe, afin de
poavoir réaliser un menu équilibré, méme le jour
ol g n'ai pas le temps de faire les courses.
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Caomment réaliser un menu 7

b DELX EXEMPLES DE MENLUS b LIN EXEMPLE DE SITUATION
PRATIQLUE

Ayjourd'hui, Gécike = fait s=2= courses au super-
rarchd odelle 3 trouwd detrés belles aubergines.
Au rayonviande, ke boeuf haché &imit en promaotion.
e e —— Elle = pris ensuite une bote de tomates pelées,
concassées, une bote de couscous moven, des

l crémes dessart et du raisin. Elle a en réssrve, du
E kit et de b farine pour réaliser == sauwce bécha-
E mel.
Camembert ‘i Sonrnanu dujour:
[ o us==ka
Fruit E: Sarmoule 3 couscous
Créme dessert
Faisin

Elle 2 respecté Maquilibre :

Moussaka [viande + Egume]
Semouke [faculent]

Créme dessert [litage)

Raisin [Fruit]

Lapinp
Harir
Créme caramel

Orange

de
f,a MﬂUSS&k.&

1| e fari i
Sakr et hiszer &p:
mn.

Viande, la bécharmel

Mlettre & four chaud

anne d= vot
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Fadule muco et zon alimentation

Les apports en sel

Une alimentation mrmaleapparteenmoyenne 63 8gde sel (ou NaCl) parjour
Dans lamucoviscidose, les besains sont auwgmenté s Une corpEmentation de
2,4 ou 6 gde seldans b jpurnée peut &kre nécessaire, surtout, en &té, lors de
température supérieure a 20° ou, brsgue la transpiration est importante
lors d’efforts prolongés. Paction du sel est indispensable a Fefficacitée de
'y per hydratation.

= CONSEILS PRATIQUES :

+ Les apports en sel peuvert streassurés par
unezlimentationvariée ok normalerme nt s lée.

Toutes ks préparstions i« maison » sont salées
normalerent a0 sel de cusine.l o S o moe =
6 g de =al.

Le= aliments, =kEs pour lkeur corservation, aug-
re nbe k. d'sutant ks apports
- charcube ries, mrnbon, poissons
[fumés, sSchés)
-viandes [pakthe, oitelethes,. ]
- chips, biscuits d'apéritif
- fromages...

v Lesapports en sel pauvent Streazsuréspar
une cormplémentation quand cek savire
nécessaire [chaleur, tran spiration).

i L'aguat b o' pegaant armembl de FintErias de @ cefiole
I g desele:toontany dzn: e (EpdhaRm bronchigus vers Faxt Erisurn
1/2 de baguette ordinaire - 50 g de jambon cuit
[1 tranche] - 2 tranches de ssuctsson - 50g de

=urimi - 40 g de frormge - 100 g de crustacss - La modificstion génétique de & probsine CFTR,
1 tranche de =0 mon fume - 60 g de chips - 30 3 re permet pas (o0 pas assez) kb pass=ge normal
B0 gde bisouits d'aps rkif - % alives - 150 mlde ju= de lezu et du ==l wers b bimiéne bronchigee o=
detorrate - 250 mid'sau Wichy St vome™- 360 mi QUi prowogue un epaississerne nt du rmocs bron-
d'emu Wichy CS lestin® - 600 mild ez d'Arvie® chigue. Les cikk de l'épithélium bronchigue ont
alorsdu ral 3 nettover ks bronches des sécré-
MNB:encas de besoin wous pOUVEZ WL s Mmunir tions en exces,
de comprimds oo sachets de &l wandes en

= =3
S a2 Four plus d'informations

WY alam
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Lhydratation

Dufait de b mucoviseidose quifawarise une déperdition de
sel et d’eau, ke maintien d'une bonne hydratation est une
préoccupationconstante 233 litresdeau par jpuret plus,
dans les périndesde forte chale urou d'activité physique importante,
complétés pardes apport s en sel en conséquence, s'avérent nécessaires.

Une bonne hydratabion permet d'obtenir des sécrétions bronchiques moins
& palsse 5, moins collantes, plus faclles & drainer et 4 expectorer et diminue ks
risque sde constipation.

b CONSEILS PRATIQUES Wous pouvez Svaloerwsapportsen eau en notant
les grmntibés absorbées durant une journée,

Vo pouvez augrerter ks apports en e300 par

tout slirment ou boisson (non akoolisse] con-

terant de l'eaun : eau plte, e qazeu=, = e

fruits, infusions, c=fé ou thé trés allongé deau,

&30 de cuisson des Egunes(asperges, poiresi,

terant ‘ o lume QuEnt ke bue

cékeriz... et bouilkans., bl 400 m
Sivous avwe: du mal 3 boire d= grande quantks,
vous pouvez favartser ks aliments riches eneau. fisssdeiedie Tl
Exemples: 1mug 260 mi
Fe bt défeuner et collafons ©

- kit shand oo froid, 1verra detable 160ml

- kit aromatiss a0 sirop

- yaourt ligaide, milk shake aux fruits...
- )= de fruit oo sirop 1verres orangeade | Soom
- fruits mis allbngés de it de cooo

« chicoré frappée a0 miel 110 glagons, 200 ml

de kit, 2 0.8 c.de Ricord™, 1 .5 = de miel lassiettecreuse 400 m
D&feunar et diner 15aml
+ potaoe chaud 1tassesithe 5950ml

« potage glecs  tomats mikée avec ==, pai-
vre, une pointe de créme fraiche / poivrons
grilké=s, peks, mikés avec bit, s=l et pore £
courgettes cuites, mkdes avec basilic, =2l
=t poivne

- créme ang liss

yEourk S baine

- coudlis de frufks

+ =orbets

L= yizicn: pin 2007

2 pas a demander des cons enne de votre CRCH
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L'adulte muco et zon alimentation

Les extraits pancréatiques

Linsuffisance pancréatique exocrine, qui existe chez ®h % des patients
atteints de mucoviscidose entrdne une malabsorption des graisses et
des protéines. La prise orake quotidienne d'extrait s pancréatiques s'avére

donc indispensable.

Une diarrhée graisseuse chronigque et des doulkeurs abdominalke s sont bien
souvent Pexpression d'une makbsorption des graisse s ingérées.

P LES DEUX FONCTIONS
DU PANCREAS

* Une fonckion endocrine qui permet |2
sécrétion d' horrones (oo mme Finsuline
qui régule b ghycEmie). [ F fiche Distéts)

* Une fonckion exoz rine qui permet
sécrétion d'enzymes dans lintestin,

La sfcrétion du s pancréatique est décken-
chée d&= lingestion des aliments pour en per-
mettre ure meilleu re ==similktion.

Dewx tests permettent d'évaluer le degré
d'insuffisnee pancréatique [IPE) :

* kb shéstorrhée
dosage des graisses dans ks s=lles mesu-
rées pendant 3 jours conséoutifs, Elle est
corsidérés comme patholbogique au-dek
de 35 34 g/24 h.

+ le dosage de Félastaszefacale :
IFE normalke si = 200 padg de =l
100 < IPE modénde < 200 pgigde s=lk
IPE =&wére =i« 100 pasg de ==l

Les extmmits panroréstigues gastroprobégés
[ze qui keur permet de résister & laciditd de
l'estarms) = présentent sous forme de géh-
le= corkerant des micro gramakes (Créon®
12 000 Uyigshle, Créon® 26 000 Ugéhk, Buro-
bio[® 2E 000 Ufgéhlk). Les doses seront =dsp-

- 119 -

tEesen fonction de b teneuren graisses de wos
repas et sebn ks recommandstions de wotre
medecin. En principe kb dose masinak par jour
est.de 250 000 unitésjour.

P CONSEILS D'UTILISATION DES
EXTHAITS PANCREATIQUES

* Corserwez ks extraits pancréatiques 3 ure
température infErieure 3 26°C et 3 labride
Ihurnidite .

* Werifiez la date de péremption : on constate
eneffetune perte d'sctivits enzymatique sika
bote est proche de cethe date,

+ Aalkez ks gélukes =ans ks croquer:
* Les extraits pancréatigues doivwent togjours

i 4 Frarecaech #04



Annexe 8 - Fiches Vaincre La Mucoviscidose sur la nutrition

Etre pris en début de repas =i celli-ci aure
durée norrra ke (30 3 48 mn)

gi kb temps de repas est augments,
fractionrez b prise en corsommant une
partie a0 début et ke reste en milieu de
rE‘PEJ

- sivous sagtez un repas, indtik de prendre
wos ks (3 moins que wous preniez
de= vitamines liposolbles en dehors des
repas),

+ i wilts dSjeune 3 14 heures, e prensz pE=s
ks extraks pancréatigues 3 midi cormme
presorit meis jpste en début de repes,

- =i wous rgjoute z une colletion inhabituells,
per=ez & prendre des exbraits pancréa-
tiques.

* Le= extrmaiks pancréstiques ont surtoat une
=otion aur ks lipides (greis=es) de Islinerd=tion :

- plis un repas est gres, phas kB besoin en
extraits pancréatiques est important., lest

daonc impo fant.de savwair repérer Esgrais-

demander des

- 120 -
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Les extraits pancréatiqueas

== cachées de |alimentation afin d'adap-
ter Esdoses, (0F fiche Foufvalsness)
- ilestingtile de prendre was enzymes siwius
CoME0mMEe U niguement du sucre (e : Fruit,
= de fruits, sods, sirop, cormpobe.. ).

+ Encas de nutrition entérale parsonds nEso-
gastrique ou gastrostomie, prenez ks g likes
en début d= branchement. Si wous awez ten-
dance 3 wous réveiller, préférez ks ré partirau
cours de = nuit.

* Wous dever togjours awair quelues extraits
pancréatiques surwils e n cas de ool ltion oo
de rep=s inpréws.

Une meilkeure adaptation dans I'utilsztion des
extraits pancréatiques permet de diminuer ks
doukurs abdomireks. Leur efficacité permet
daugrerber l'apport en graisses dans |ali-
mentation avec une meillkure absorption. Les
be=nins & nergétigues sontabors mieus couverts
et vobre Etat nutritionne | est aré lioré .

L= yizicn: pin 2007
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L'adulte muco et zon alimentation

Les Oméga 3

Les Oméga 3 [comme les Oméga 6) sont apportés par Palimentation. Ce
sont des acide s gras dits « essentiels » [AGE) car ils sont indispensables
au bon fonctionpement de Porganisme. La mucovise idose, en s'opposant 4
Fabsorption de s graisses, provoque une carence en AGE. Par ailleurs, in-
flammation ¢ hronigue de s bronc he s augmente le phénoméne d'oxydation
que ks AGE sant censéscombattre.

Les trois principaux acides gras Oméga 3 : ALA [Alpha-linolénique Acide),

EPA [Eicosa-Pentaenique Acide], DHA (Docosa-Hexanéo'que Acide).

B LES SOURCES ALIMENTAIRES

+ Origineznirale
k= poissons et surbout ks poisons gres,
k= huiles de pois=on.

+ Originevégétale:
I'huike de colzs, Mhuile d= natx, [huile de =i,
ks roix.

= INTERETS DES OMEGA 3
DANS LA MUCOVISCIDOSE

+ Action anti-inflmmahoine.

+ Action surk stroctore des e mbranes
celulzires.

+ Possible actiond s ko retion des
échanges ionigues =0 niveaudes celluks.

- 121 -

B CONSEILS PRATIQUES

* Conso ez une fois par == neneunse
portion d'un poisson gres [rieque resu,
thon, =suman, hareng, == rdine, anguilk,
truite ) =ous Rlimparte quelle fErme
[frais, furné, surgelE, cru, maring ou en
conseTee].

* Consommez 2 cuille res 3 soupe d'huilke,
riche en Omégm 3, par_jour.

NZ : Yhuile de oolzs 5 ke medleu r reooort Qualits
orix et peyt Eire chauffse 5 une temparature
infi& riey re & 1307 C, mais s3 qualite gustaliwe ast
e re & Frodd an sssaizonmemeant Lhoie de
noiy donne on bon god b suy slimeants, par con-
tre elle s's/ere faodlerpeant et es b d'un oot plus
Sewd

Attention a Fautomadication de g&lulas
d'OmEga 3 ure consommation exce ssive pe ut
=oir une Sotion déktEre (oendation acorue] et
augrenter ks besoinsenvitanine E.Parailkurs,
il @zt recommandé déquilibrer ks apports en
Ornégs 3eten Oméga & (anviron B pourd]

Fouren

de

enne de votre CRCHM g
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Annexe 8 - Fiches Vaincre La Mucoviscidose sur la nutrition

Les equivalences

Las aliments sont classés selon leurs qualités nutritives. Chaque groupe
comporte différents aliments de qualité équivakente ce qui permet de
varier Falimentation.

b EQUIVALENCES P EQUIVALENCES EN LIPIDES
EM PROTEINES

10 gde lipides sant spporéés par:

155 20 g de probéine: sonbspporiSs pEr: 1e.a s.d'huile ou 10 g de beurre
100 g de viEnde ou potsson 30 gde créme fraches 30%
2 ceufs ou 2 tranches de jambon blanc 20 g d= Fromege
100 g d=bats 100 g de fromage bl e = 40 %
12 litre de lait oo 50 9 de kit en poodre 6 olives noires ou 12 olives wertes
4 yaourts leroissant ou 20 g de chocokat
703590 gdefromage
200 g de fronage blnc 20 g delipide: sant spportEs par:
f petits suisses de 3049 112 mvoeat oo 1 pain au chooo kbt

1 poignés de cacahustes, pistaches...
b3 & tranches de saucisson sec

1 petite tranche de pake

2 .4 =.de pate 3 tartine rau chocokt
Une partion de 160 g de frites cu 1 petit
pEquet de chips

b EQUIYALENCESEN CALCIUM

200 my de caleim sont spportés par:
250 mide kit ou 2% g de kit en poudre
2 yaourks ou 300 g de fromaoe blanc

30 gde frorege type emmental, comts, 20g delipide: sant spportEs par:
beaufort... 1 part de quiche [LFE]

20 g de frarmage ty pe camembert: 1entrée feuiletse type friand
20 gde créme de griyére ou fromage 1 tamburger de fast focd
fandu

12 litre d'eau minérak riche encakium

—

——
&

—

O

L raran t Feurala
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Les glucides sont contenus dans tous ks aliments au goit sucré et aussi
dansdes aliment s au goiit non sucré (féculent s, legumes secs).

- SOUS FORME DE FECULENTS b=ET ALSSI. ..

20 gde glucide s sous forme de faculents 20 g deqhicides sontaussispportSs par;
sonbspporiEs par;

1/6 de baquetts

4 o roesds de sucre oo 4 bonbons
1lerotssant ou l peinau it

3 bisoothes 30 gde corn-flakes
4 0.3 5.8 pates, riz, semouke (100 g] 4 biscuits secs type petit beurne
B 0.3 = de Bagumes s=c=(100 g) 30 g e chooo bk ou pite 3 tarkiner

2 pommesde terre[100 g ou 20 frites
2.3 s de punde de pomme de terme

1c. =.de confiiure ou misl
1crérme dessert

1vyacurt aromatizé oo 2 fru ks
2 bouks de glece ou sorbet

20q deghicides sontzpportds p=r:
1 hamburger
1quiche individuelle
1 pain =1 chocokt
lcdne glacé

O Ve

40q deghicide: :ontspportds pEes

= SO1S FORME DE FERUITS 12 pizzm
1 part d= tarks 3w frois
20 gae glucice s sous forme de Froits 1 canethe de soda (38 ]

sonbspporiEs psr:
1 porre,1 poire, Lorangs, 1 peche,
1bragron(150g)
144 mnanas [150 g)
142 mekon, 142 pamplemousse [260 g
1% banzne [BD g]
2 kivis (150 g)
2 ckEmentines, 3 abricots, 2 prures (160 9]
1 barquethe de fraizes [260g)
1grosse tranche de pastéque (250 g
12 c=rises ou 12 grains de misins
2 datbes sfchesou 2 figues siches
1 compotbe sans sucre gjouts (100 g

1™ wersion: juin 2000
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Fadule muco et zon alimentation

Lalimentation du spontif

Il n"y a pas une digtétique standard mais une digkétique adaptée 4 chague
individu qui pratigue tel ou tel sport. Cependant certaines régles de base
peuvent Ebre appliquées par tous.

b MANGER POLUR NOURRIR b L'HYDRATATION
SESMIISCLES ) {Cf fiche Hydratation)
Quard ke ruscle 52 et au treail, il corso mme Lhydratztion est primordizle svant, pendant et
de [énergie. Les deus principas « carburants o aprés l'effort. Lexercice physique ertrame une
du muscle sont & pense dEnergie répartie en Energie mécani-
- lesgheides = sucres] stockes scusforme que et en libération de chalkur Cetbe produc-
de glycogéne dans ks musc ks, tion de chakur augrents B température du
v et lipides o graisses] stocles dansa corps et déclkenche un phénoméne régulsteur

sutormatigue ¢ B trarspirstion. Une perte en

rasse d :
il HEARS, = [déshydratation], méme faible, va mvoir des

Four ks efforts intenses et brefs [ex : ke judo, répercussions significathes :

I'athkétisme, b gymnastiqee ... les muscles utili- © Sur le corps - crampes, tendinites, troubles

sart les sucres, digestifs..

Four les efforts de longue durse (27 lendu-

ranoe, ke vélo, B mrdonnée, b ratation.. ], ils uti- s Sur B operforrance @il auffit de perdre 2%

lisent égakerment ks graisses. de =on poidsen eau pour réduire kb capacité 3
leffort de 20 %.

Lg carburant. inmédietement disponible et vits

épuisé, c'est pourguoi lalimentation doit &tre La trarspiration s'sccompeagre dune perte en

adaptée 3 laugment=ation des besoine &nergé- szl quiest majporée par b rmocoviscidose.

tiques.

Lentrainement
commence 5 tablke |
Une alimentation vafis
Equilidtvés ot Fdvpl S
pammet d'Svite e conbre
AT N CET Pl as
tes A FANE G ez o0l
Fccidents mUSaNG e Qui
paent subvends fors o
Faffort

E v
T
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P AVANT 'EFFORT

Il faut faire ke plkin de glycogéne | Le carbu-
rant néces=aire pour faire k plein des réserves
rmisculaires est fourni par ks repas de b veille.
lle doive rt comporter un apport important de
ghcidessimpks et compleses richesen fibres.

Café sucré, pain 3 ofréales aves du
b=urre et un yaourt 3 boire

Carotbes rapées, pates 3 b bobgnaise,
fromage aves du pain aus céréaks et
makde de fruits frais et de fruits secs
Salade de kntilles, pilpil 2 crevethes,
flan vanilk et fraises. .

Pour éviter les problémes digestifs, kb dernier
repasdoit Etre pris 2 3 3 beures avant k début
de lactivité et doit. Etre facik 3 digéreren &vi-
tant k= aliments trop gres (26 pats, soucis-
=on, quiche...] et k= alimerts trop riches en
fibres [fruits, légames secs, cirdaks compk-
tes, et ).

Thé sucré, yaourt, pain grilé confiture et
compote d= pormmes

Jus de fruit, corn flekes awe du kit

Fain =0 ki, yvaourt 3 baire aux fruis et
gateau de semoulke

Jambon blnc, purée de pommes de
terre et compote...

Ewvezavant Peffort

Quedes bofssons # Eau ou jus de fruit. Il est
indispen=able dEtre bien hydraté avart de
commencer toute activibd physique.
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Lalirmentation du eportif

I PENDANT L'EF FORT

Sileffort dure plisd'une 1 heure il est cons=ile
de manger perdant. 'effort. Exemplkes : pite de
fruit, pain d'épices, barres de céréaks, barres
chocoktées...

Si leffort dure plus de 3h, il est recommands
de manger un alirment ghcidique et un alirment
qui contie ntdes protéines (viande, ceuf poisson,
fromege ou Eit=oe). Eremples: sndwich de
p=in de mie =0 _mmbon, fromege et pate de fruit,
berlingot de it concentré et barre céréakes...

Fermargee : =i k= aliments contiennent des
graisses, noubliez pas de prendre une géluke
dextrait pancréatigue.

Buvezr pendant Feffort réguligrement par
petits wolumes (100 rml 3 160 ml tous ks
174 d'heure environ).

Astuce: b poche Semulpoche en plEstigue monie
dun tuyau ] pe et de boire tout au bong de lef-
fort, chotsie une poche qui s'ouvre sur toute k=

largeur pourfaciliter kb nettoyage et ke ringage.

Buvez mvant davoir soif !

La =oif apparat guand kb déshydrstation est
& amorcée. Elle est donc un indicateur tardif
des besoins en eau de l'organisme.

Luedes hofssons 2
De I'sau rature sikeseffortsdurent moins
durne heure.

De l'eau sucrée et =a ke pour ks efforts
durant pusdune beure. Lapport de ghuci-
des enassociztion du s=lanéliore I'a beorp -
tionetaugmernte ksapports énergétigues
s une forme mapiderment Utilisable.

Recette: Pour 2 litresd'eau, metbne une cuilére
4 café rese de ==l de cuisine et B0 g de sucre
[0 rrorceawr de S1cre nectangulsine oo B ouilks-
res & soupe de sirop). Les boissons de Feffort
du comrmeroe (e ; Erstar®) aont pratiques mais
ocodteuses. Evite? ks jus de fruts et kes sodas.

Le= boissons trés sucrées peuvent accroitne
lm déshydratation en prowoguart un trarsfert
dezu descellules wers k tube digestif

Lrswergion: juns
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L'adulte muco et zon alimentation

P APRES UEFFORT

Il fast reconstituer se= rése rves. Pour faciliter
|z récupération il faut manger dans les deus
heures quisuivent k finde lactivits, Exemples:
sardwich, fruits, crépes, pizza, sslade compo-
=&, Reprerdre un repas vanis Squilibré /7 fiohe
Comment constitusrun mers 7 et continoez 3
vous hydrater dans ks heures quisuivent pour
comperser ks pertes.

Quele: boiszans P

= Avolanté ez, potage, bouillon, eto ..
{£F fiche Rydratation]

* Eaur pltes ou gazeuses, riches en bicar-
banztes :Wichy Saink-o rre® par exemple.

Les bicarbonates aident 3 Eliminer ks déchets
et perrettent de limiter 'acidose.

Astwce; si voas navwe: pes deads riches en
bica rbonates, wous pouvez rgjouter S wotne 230
de zource ou 3 l'eau du robinet Louilére & cafs
de bizsrbonsts de sodium [= bicarbonate de
=oude].

Combienboine #

Il et impossible de recommander une r=tion
hydrique précise. |l faut a0 minirom compter
0,5 litre par heure.

Cetke rationwa &tre augrmentse enfonction des
pertes ; ele dait tenir comphe des facteurs cli-
matiques ambiants, de lintensité et de b durée
de lemercice physique.

Aztuce Pour S2woir Siwous swee bo suffisam-
rent, vous pouvez wols peser =vant et aprés
|'mctivits. Vaus ne dever pas trouver de diffe-
rence de poids.
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Lalirmentation du eportif

P QUELQUES RAPPELS

Evitez las conditions extrames

Mlieus vaut Evibe r l pratique du sport dans des
corditions estrémes, par trés grand froid ou
forbe chakur. Le bénéfice est moind re avec une
prise de risque inatik.

Siwvous etes dmbékique

Lexercice physigue fait partie inkégrante du
traiternent. Parce qu'il demande de I'énergie
fournie essentielement. par le aucre, 'ene roice
va faire baisser k tax de gluoose dans E==ng
et rendre k diabéte plis facile 3 équilibrer. Le
diabétolbgue et = dététicienns du CRCM vous
corseileront pouradapter kb tatement et ks
conseils digtétiques suivart: ke sport et llinten -
sité de lactivits.

Spork et Ostéoporose

Lactivité physigee limibe ke risque dioshéapo-
rose,

Lakitude

Pl l'altibude est Ekvée, ples lair est sec et
phs la déshydratation s'accentue. Par aillkurs
la teneur de I'air enoxygéne diminue en haute
altitode.

Les produits de Peffort

e peuvent Etre une aide mais stbention 3 B
publiciteé  mersongére | Dermandez lavie de
wotre rédecin avant de prendre ces i« alime ks
de lefforta.

enne de votre C
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La nutrition enterale

C’'est une alime ntation liquide apportée directement dans 'estamac par Fin-
termédiaire d’une sonde Elle est mise en place sur prescription médicale afin

d’optimiser ke sapports pour ret rouve r un état nutritionne | satisfaisant.

- POLURQUOI AYOIR RECOURS A
UME NUTRITION ENTERALE ¥

Lirsuffisance respirstoire sugmente ks besoins
nitritianne E. La nokrition entérake estun moye nde
ré&quilibrer l bakncs e rtre apporks et & pe nses.

L= mutrition entérale sera ubile =i:
VO Narrive? pas & consommer ass=2 de cakbories
vaos mvez perdd I'appétit
wots Etes trop fatigos

voUsn'arries pesa reprendne ke poids perdudurant
un pisods agu ds décompe nestion res pirshoire
vous avez besoin de stabilise rwotre poids oo de
reprendre du poids avant une transplntation
pulma raire .

- EN PRATIQUE :

L'alirre rtation est dispereée en conting sur pha-
SEUrs heures par & moyens :
Sok parune sonde intmoduite dans
l'estomes par ke ez (naso -gastrigee)
Sakune sonde de qastmstommie

N2 :dan: tous les o5 5, car geste: ndoaszitent
fe res pactdes condi Fons Fhpgidgne et de stoc -
b=ge des produi ts (lEvege des maing, surfaces
propres, dates fite dutifzz fon.. ).

SOl - g e —————

tesoFhage

GASTROSTOMIE

Une zonde est introduite
drecternent dans  lesto-
maz, par un petit orifice,
traversant la paroi sbdo-
rnirale, sans passer par le
nez et la bouche.

Ele == pxEe au cours dune

S de
ool

i btk o e

Bouton de gf sbrod omis endoscope, 5005 Une courte
anesthesie génerale (15 3 20 e
minutes]
JHEE D e o SONDE MASO-GASTRIGUE
2 resta en place entre un et Une zonde souple et de petit calbre estintroduits par
z trois mois[enrodee sous les le nez dans I'cesophage jusqua lestomae. On b pose
waternents] ensute forifice le soir et on la retire le rating Le dspositit est done
Eﬁ;ﬁz‘:&z;e E;"Jm inigible [ journee,
L3 ntiss =2 fait dans le GRCGM r & et
= stamie pose] fras deoret enlﬂi la saﬁ. G
Bl ezt rieu adaphse r Elz et adapbée pourune nutrition de
R une nutrition prolongee |ma- courts durde ol interrnithents [5 ours
sdmirde pipdations quotdiernes plus sur 7 par exemple] car i long tarme,
sirdes gue la smde naso- |a pose atle retrait de la sonde
Mize on place dure atomie gastrigee | peusentirritar
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P QUELS SONTLES AVANTAGE S
DE LA NUTRITION ENTERALE

La nutrition entérale permet daugrienter
k= cabories (protéines, lipides, ghcides) ==ns
augmenter ke wolume des repas.

Elle freine k& perte de poids et permet de
prendre du poids plus mpidement.

Elle == fatengénéral kb mait pour raintenir ke
rvthme de Ialimentation de k& journée.

La rutrition entérak peut s'sdapterdchaque
rrode de vis (hormires ek nombre de jours par
semaine et permet de poursuivne ses ctivi-
té= (sport, baignade, kisirs]

Elle peut &tre interrormpue guand on kb désire
(prise de poids, vacances, « pour faire un
b reak :-|...:].

P LES INCONVENIENTS DE LA
MUTRITION ENTERALE

Darrhées, balbnmements, rausées peuvent
Etre soubkoés en diminuart B vitesse d'ad-
ministration du produit. oo en changeant de
p roduit.

Le reflux gastro-cesophagien peut &tre sou-
lEaé en surékvwant Egérement e tEte du lit.
En cz= de sigres de reflax, wotre médecin
peut vous prescrire un médica ment adaphs.
Chute accide bzl de la sonde ou du bouton
de gastrostomie © l'orifice 52 rebouche rapi-
derment [quelques heurnes). |l faut done fou-
Jours =vairune sonde de remplacement et un
bouton d ‘svance [faire appel au prestataine].
Sonde bouchés : en prévention, ringege sys-
& mratique avec une grande =seringue deau
aprés chaque utilisation.

Fuites autour de b sonde de gastrostomie :
veiller a ce gue b colkretbe qui maintient
sonde sur b peau soit bien appliquée.
Entretien : effechiez une simple toilkethe 3 l'ean
tigde et =0 s=won s=ns pansement aubour de
k= sonde.

Peu dmppétit au petit déjeuner: il est con-
=il darméter kb nutrition £5t ke riatin.

Pour ke matériel : prévoyez une plecs pour k
shockage des pochesde notrition [Z0°C).
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La nutrition entérale

fens ous le: ca: dincidant pariiceler penzer
Afaire sppe! Svotre pre: s iEine Qui 550 s vous
sooorter Faide sdsnEe

P SONDE HASO-GASTRIQUE
Ol GASTROSTOMIE #

L&quipe médicalk et paramédicale wous con-
zeilera b méthade |3 plus adaptée pour wus.
[ans ks deus c=s, une hospitalisation de quel-
qQUES jodrs est nécE ssaire.

P LES PRODUITS UTILISES
ET LE MATERIEL

Ce sont des produits industriels conditionnés
en poches, équilibrés en nutriments et vitami-
me=. | existe différents produits pour répondre
2% be=oinss pEcifiques de chaoun. Le produitss
pEs== & tempérahure ambiante g mviron 20701

Si wous prenez habitoellerment des extraits
pEncréatiques, vous en svez aUEsi besoin (2vant
etiou pendant b nutrition) pour bien digérer k=
graisses du produit administre .

Litilisstion dune pomps vots est conssilée
=fin de recewair kb produit de fagon réguliére et
continge. || esiste différents modéles de pom-
pes, s nowveaux modélkes étant sikncieus.

P LA PRISE EN CHARGE
A DOMICILE

Elle est ===urée parun prestataire de service. Un
ameté minishe nel du 20/09/00 définit ks oblga-
tiors asqueles sont [Es ks prestataires.

Le=s produits et ke matérielsont bvrésau domicike
et v igite d'un infirmieretdu dun digtéticien sant
organisss pour wous former et wus coresiller.

Awart. wotre départ de I'hd pital, linfirmier coor-
dinateur organiszra proba bl rment une réunion
avec k dététicien et k prestataire =fin de
répondre & toubes vos questions.

Fauren

Lu}

L= yigzican: pin 2007
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Ladulte muco et zon alimentation

Une alimentation équilibrée e varkie est recommandée, cependant, des
précautions particulizres sont indispensables en ralson du traitement
« antirejet » quidiminue les défenses inmunitaires.

La prévention des risques de contamination par une bactérie, un parasite ou
un champignon, nécessite des régle sd’hygiéne et de conse rvation par le froid,
particuliérement strictes pendant ke s six premiers mois sulvant lagreffe.

MNB: La plupart des bactares, parasites ou champignons sont détruits par
lacuisson & une temparature supérieure & 70",

= EN PRATIQUE

Apprenez & lire lzs Sdquettes, vérifiez kb date
limite de corsommation des produits, e con-
sommez pas d'aliments pininés, Evibez I'schat
de plts cuising=(che z ke traiteur]. Terminez vos
courses parksalime nts qui = gardent 20 froid,
utilizez des =ac= isothermes pourlestranspor-
ter, stockez-les rapidement. au congélateur et
au réfrigé rateur afin de respecter kb chane du
froid. D Econgsls 2 bofours les surgelés su r&fri-
Qarghenr ou SU RNere ondes,

u rEfrigs raty

viande hachee plats en sauce,
bovilons de l&gurnes &t wWande
Foisson fTais
Patisseries
Dessarts lactés

24h meximim

45h meximim Conserves entameas

Laitetproduits pasteurisds
Lait. UHT entarmea

viande cute

4 jours wilalle cuite

& jours Leguries et fmuits

frais et lxws

P RECOMMANDATIONS
YHYGIENE

Lever vous kes m=ing au savan avant de mani-
paler k= aliments, =vwant ks repas, et bien sir
aprés chaque manipaletion dékment souile
([poubelle, produits terneus, embalkege).

Laver soigney sement vos us tensike s de cuisine
ainsi que votre plan de travail.

Lzver zvec sttention ks Bgumes, Escrudités et
E= herbes aronatigues [murbout='ils sontsouilEs
parde B herre), dans une eau jEvellisse & mison
dun milllitre d'e=u de jmvel dikés dars un litre
deau,ouunele. o deaude mwel dans & ldea.
e Evage sera suivi dun ricage 3 leau chire.

Epicez avant la cuisson de sorte que ks Spices
soient cuites.

Mettover puis désinfecter 3 leau pwlisés
(2 goutkes / litre d'eau)votre réfrigérateur une
fois pars=maine.

ébarrasse: ks aliments de kurs emballhges
superflus avant de ks ranger Les alime nks crus
et cuks dowent Stre conservés =Eparément
dansvotre réfriggrateur.

WS b5 podiice o' wodre méfnigénete o maliqoe (o fone s
Al Lampe drebars re oo anatdas o B shockage
Jirdiaz b5 tampdratare idiqode B aeun eomom dee
Flsnd alomes vodre rd Frigerat 2ue 2 congd it s
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e - % RS

Digtétique et hygigne de Falimentation du patient greffa

P COMSEILS POUR LES ALIMENTS

LE LAITCRUET LES FROMAGES
Evite z de consomme rdu kit cr, ks fromages au lait cru et
|z crodte du fromage afin d'éviter ke risgue de lishé riosa

WIAHDES - CHARCUTERIES

Evitez ke mmboncn, lEscharcuteries 5 Booupe [=aufsieles
sont consomméess chaudes), préférez ke jamban préembalE
sous vide ou ks charouteries en bates de conse rie o en
bocar et b viande bien cuite potdt que saigrante, afin
d'éviter k risque de toxoplsmose et de m=lmonellose.

NE: les personnes g, pendant Ferfance, ont devalonps
des gnlicorps contne le toxopls sre rlont pEs de risgue de
con tErminetion

FPOISSOMS - CRUSTACES

Evitez ks produits de la mer corsommés crus [coquilks-
ge=, sushi, poissons fumés, poissons marings, préparations
& bmse d'osufs de poisson). Evitez ks cnistacss cuts au
rayon frais ou sur Iétal du possonnier, ks acheter crus
frais ou surgelés et faites ks cuire vous-meEme, afin d'évi-
ter k risque de lishériose.

LESOEUFS

Autorisss sous toutes === formes cuites (dur, omele e, en
gratin).

Evitez les caufs criis et préparations froides 3 base diosuf
i [rrEyonnatse, rmousse =0 chooo ) afind Sviter e risque
de salmonello se.

N2 un ceuf ne doit pEs Stre lmve (13 coquille est poraus )
rais peu b Etne pebttops sves on chiffon propreat sec
Laciizzon e dla coque wne o bpas e fane

LESLESUMES - LES FRUS

Evitez le=s fruiks « touchésw ou trop mirs, éplachez ks
fruits et lgumes avec un couteau propre. Evitez de con-
sommer des Bgumes et fiuits cnis qui ork &bé souillE= par
|z terre afin d'éviter ke risque de toxoplasmose. Dans tous
les cas, ks fruits et ks Egumes ssront evis soigneuse -
mernt dans une eau Evellisse.

OHand Targ
Lrswergion: juns

demander des
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Ladulte muco et zon alimentation Digtétique et hygigne de Falimentation du patient greffa

LES CEREALES, LES GRAIMES, LES NOIX,
LESFRUITS SECS

Evitez ks pains forinds, ks ofréaks gerrdes (bIE, =oR... )
au rayon frais ol germination maison, ks mélangesde type -
i rgesliavec fruits secs w et ks flocons d'awine, évitez ks
fruits ==cz enwrac, afin d'évite r ke risgue daspergillase.

Si wous achete z vokre pain en supermarche, chosissez-k
embaliE.

nNa: le risque de contracter wune Fspargiiose per wie
digestive et trés: faible, rer contre attantion v Msque
dinhslation en manipilant des wiewx journauy gravats, et
Evitar fas endroits pows 8 rea,

LE PAMPLEMOUSSE ETLE MILLEPERTUIS

Le pamplemotsss et ke milleperuis (en tismne ou g lkes)
rodifient I'mbsorption du Tecrolimus (prograf) et de k&
cickeporine [nEoml cest pourguoi wous devez éviber de
les consommerau mEme moment que ces méd icame niks.

A distance des prises médicamenteuses, il n'y 3 pas de con-
tre-indication.

P QUELQUES CONSEILS PRATIQUES

Fractionrer lalimentztion en plusieurs petits repas et
boire suffisamrent entre ks repas permet de soukger
|z s=n=ation d'inconfort provoqué par une gastroparésie
(Pe=to mes met longtemps S 5= vide rlqui peut survenirdans
lez muite = d'intervention chirurgicalke.

Ure zlimentation wariée, adaptée 3 vos besoins et 3 vos
goidts,en respectantun rybhree régulie oo ntribue 3 limiter
les effets secondaines des immunosup presseurs.

Aprés Iz greffe quelgues modifications pavard survenir:
prize do poids an Ken avee dzneionnes habdbodes Shper
shimentztion ou perds de poids en Ken aves des breubles
snerexiques dus U viow persemnne! de 1z maladie ou
changerent de rpbhre de e

Lrswergion: juns

enne de vobre C
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Ladulte muco et zon alimentation

Le diabete dans
la mucoviscidose chez Fadulte

Différent dudiabéte de type 1{causé par ladestruction totalk descellules
endocrines produisant Finsuline], le diabéte dans la mucovise idose appa-
rait progressivement avec ka fibrose du panmc réas.

L= phase d'intok rance =0 gucosse quik précéde
e=t sik noieuse o (il 'y = de signe particulisrl,
Lintokrance au gucose peut Swloer vers un
dmbéte gmrd k pancrézs devient incapable de
sécréter linauline nécessaire a0 maintien dune
ghcémie [faux de sucre dans kb =ang) norrale.
Veiller & léquilbre des apports alimentaires
devient akorsd'autant pls néoessaire.

Le dizbéte de b mucoviscidose @ 2= propres
carschiristigues | souwent asymptomatique, il
peut == révwdker devart une perte de poids
alors que lappétit est conservé et ou devant
un syndrome poburo - polydwpsique (ke patient
urine souvent et boit besucoup]ou S l'occssion
d'exacerbations pulmonaires ré pétées,

Chez tous ks patients atbeints de mucovieci-
dose ke dépistage du diabéte est systématique
[tous k= & ans & partic d= [Sge de 10 ans, puis
tous les ans 3 partir de I'Sge de 16 ans, ==bon
les recommandations de kB Haute Autoribs
de Sants). Le test de dépistane de néférence
est I'yperghcémie omle prowguée (HEPO):
mesure de laglycEmie avant |a prise orake dune
solotion de glucoss et 2 heuresaprés.

ntolérance | zEermodditre | = S mmol
au gucose = F2rmdAitre | = 1L 1A
Ciabate = Z2rmdl Aitr= | = 1L 1 A1

La priss en charge précoce améliore |z fonc-
tion respiratoire et &ttt nutritionnel. Un bon
&quilibre du debste réduit k risque d'infection
pulrmanaire et k= complicatio ns propres a0 di-
bite [mhsration des petits vaissezr sanguins,
des yeus et des reins).

an c Jaa:

nent parundiab
&nne.

P TRAITEMENT ET 5UIVI

Oe== re=sures digtétigues adaptées sont con-
==ilées déz |la phase d'itoErance a0 gucoss
pour limiter k= hyperawcEmies post prardizk =
[=14 g/,  beures mprés ke début du repas]en
diminmnt le pouvair socrant 9o repas oo des
callations.

Ces corseils seront adaphés 3 ws besoirs,
personnalisds en fonction de ws habitudes ali-
rentaines, de witre vie sociz ke, de wotne ackivibé
physique =fin de rrainbe nir un bon Equilibre ghy-
cémique et un bon &=t nutritionnel Lackivibé
physique fait partie do traiternent car el favo-
rize k= diminution du taus de sucre dans ksang.
Une surveillncs ghodmique post prandimlelzprés
un rep=s) peut s'meérer Uil pour s'==surer que
ks conssik hygiEno-digtétigues suffizert 3 un
bon équilibre ghcmigee ou pour proposer ou
=tz phe runtrabe ment.
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Ure hypoglycEmie peut surenic brsgque ks
apports e n sucres sonk insaoffisants. Lessignes
d'appel sort une sensation de fatigue intense,
de vertige, des sueurs. Lhypoghcs mie est rapi-
derment corrigée par lingestion de 18 g de =ac-
charose (3 cuilléres 3 café de suore dilbé dans
un werre dead,ou un verre de jusde frait sucns
ou 3 morceas de sucne ),

a3 Dhypoglcdmis e dafnit parune ghodm e
infériewrs & 4romold mais cher das patients
tr&s mahg res wn Sy Sgerennan BinfS reur peo b
Elra considEre comme phys fologigue

Sivotre glycEmie post prandizk est supérieurs
3 2,8 mmolfl, ilest intéressant de noter o= que
VOUS Eves Mangs = repas : soit b cause de 'hy-
perghicEmie est évidents, soitvous ne l'expliguez
pas. Whésihez pas abrs den parkraudiabétolo -
gue ou 3 ke digtéticienne de votre CRCHM.

Lorsque ks mesures digtstiques ne suffsent
phis, un treiternent medicamenterx: est albors
misen place parvwotie médecin specialiss .

Lorsque k pancréas ne sfcréte phas d'insuline
et que ks antidebétigues oraux e suffiesrt
pas, des inpctions dirsuline deviennert néces-
=3ires, soit de fagon permmanents, soit transi-
toirerent, si ke dEsdquilibregycimique est g3
une corticothérapie.

Un carret wous s=ra remis =fin de noter cha-
que jour ks glyeEmies capilkires (rmesurées

vious conauterez réguliérement B (1) dishsti-
cierlnel et le debstolbogue =fin d'adspter ks
gantités et b répartition des aliments qui
apportent des sucres en cohérence aves ks
doses d'inauline inpohées.

A1 cours du suivi, tous ks troks mos,undosage
s=rguin de I'Mérroglbine glyguée (HEALD) et
réalizé. Elle refléts ['Equilibre du dimbéte =ur ks
trois rois précédents.

Le=s autres examens préconisss sont B ricro
albumiraris (analss during] et kb fond d'osil,
1 fois paran aprés phlsieurs années d'éwolition
du dimbéte.

La décowverte d'inboErance = glooss oo de
diabste nentra'ne pas systématiquerent de
restriction calorigue, ni d'inke rdits alimentaires
dmns k cadre de B rucoviscidoss (gui par
reture SUgme nhe ks besoins nutrtionnets), par
contre, oot en respectant ks recommanda -
tions médicales, des coreeik digbétiques sim-
pk= et facik=s 3 réaliser vous permettront de
rraintenir un Equili bre ghcémigue.

0On trouve dessucres dans ks desserts sucrés,
ez fruits sous toutes kurs formes, ks oéréa-
ez sucrées, ks viennoeeries, rmak aussi dans
ez aliments =ans godt sucré : pains, biscottes,
fEcuke nts, koutoe qui est fait aves des cfréakes
et de = farine [pSte S guiche | pizzs ; crépes... ).

au nivesl des trés petits vaisse o au bout de [CF fizhe Fqubvstenses Glucides]
doigt) et le= unités d'ireuline injpoctées.
Peu hypergheSmant e nne me it by pe g e miant TrEs hyperghredmiant

Céreales au =on, WMuesli sans sucre,
flosons o awaine

Grains de blé dur-entier, lentilles,
pois chiches, mats, petit pois

La plupart des fruits etdes lagumes

Biscuit fype 10 Petit déjeuner da LT
Chocdat noir

Fain aux cérdales, pain complet
[Farine T150) pain au lait, ceraales

speial KT
Cérdales completes, riz pates,
pormes de terre vapeur ol A 'eau

Barane, rasin sec, melon, aranas,
betterave citrouille, navet, canottes
cuites

Fruits au sirop, gaces, desserts
lactes [flan, yaourts aux fruits]
Biszuit sec fype i« petit beurre »

demander des

Fain Banc, pain de mie, biscottes,
cerdales sucrées ol au chocolat,
corn flakesT

Riz blanc precut, pormnes de terrs
&n puree, en frites oU au four

Barres chocdaties, Wennoseres,
qaufTettes, biscuits &la culler sucrés

Sucre, tous les sodas sucres, miel,
confiure

enme de votre C
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Lalimentation dans la mucoviscidose

Lors de b phase dintoErmmnce aux glcides,ure
autre approche digtétique peut tre proposse.
En effet, ks différents sucres, simples comme
complses, nont pas tous kb méme effetsur b
glycdmie. Clest pourguoi on ne considére phls
uniquemnent Bquantts de glucides dunalinent,
mais aussi =3 qualité. Aquantitsé égak, certains
sucres Eléve nt plus l glyes mie que d'autre .

L'augrentztion de k& ghd mie aprés un repas
dépend mtssi des conditions dans ksqueles
I'alirme rit. glueidique est pris: un repas ou une
collation sont d'sutant moins by perglycemiants
quiils sort wariés et équilibrés [cortiennent
de= fibres et des probéines, et des graisses en
quantité reisonnable).

N8 Unexcd s degraisse fevonize wne s ugnmen-
Etionde l& ghodmiz 3 54 haorés k= repas.

G-UEL@UEL ax IE‘I'HP-PJGS

Eﬂﬂ ﬁl‘ﬂﬂ&

hyper protidique
riche enfibres

IIn sandwich @u from
du p=in de mie s
et un pur jus
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Evitez de consommer plusieurs aliments trés
hyperghcémiants dans un mEme repas ou de
fagon iso ke en dehors des repas.

Sivous mangez des frites, choisisss 2de 'eau ou
un soda lighta b plece ducoca. Siwus choisis-
=ez de prendre de lconfiture a0 petit d&jeuner,
préférez le pain s cEréaks 3 b baguette.

Enwie dune gaufre vers 11 h, croguez un fruk et
prensz wotre gJe au dessert du rep=s suivant.

Optez pourdes repas équilibnés [OF fichs Con-
ment résfiser un menul composes d'sliments
de= différents groupes.

Fen=ez 5 enrichir vos repas en fibres, k sinpke
faitd ‘gjouter une salade verte vec wotre punée
de parime de terre diminue ke pousoir sucrant
de = purée.

Wangez normalkment gras, pas descés, ks
matiéres grasses en excés probngert ks
hyperghcémies post prandmlkes Privikgie:z ks
apports d'scides gras essertiels. [CF fiche Les
Orégm 2]

Sivous avez mangd une acktbe 3 midi, sautsz
k= collztion de 16 h ou choisissez une colletion
avec des sucres peu hyperghcimiants et sid
13hvotre ghycémie est haute, évite z les alime nt=
trés hy perglwes miants a0 I rer

Atbention lakool peut provwoguer, & distance
des repas, des hypoglycemies =& bon ks traite -
rments S0 ivis.

enne de votre C

L= yizicn: pin 2007
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Lalimentation dans la mucoviscidose

Le reflux gastro-cesophagien

(RGO)

Le reflux gastro nesophagien (RGO) correspond & des rerontées du con-
tenu acide de Pestomac vers Poesophage.ll est favorisé par ks quintes de
toux et certaines manceuvres de drainage branchique. Le RGO est: trés
fréquent chez Fadulke atteint de muwcoviscidose.

P LES SIGNES EVOCATEURS

Lepyrozis:

sernsation de brolure partant du creux de les-
tomas et rermontant vers b bouche, surtadt en
positio ncouchés [lestomac Stant zinsi=u méme
nivemque loesop heos ] ou penchée &n swant.

Les raqurgitztions scides ©
tEmoins de e nbEes du conbe o ge=strigue.

Le RGO paut parfoises Ebersansgue lon resserte
de symptdrme partouler Léwalation de Iacidibé
existant dars lcesophage, par b pHMéLrE ceao-
phagienne sur 24 hconfirrne ke diegnostic.

Cet examen est sovent réalisd zwant de
dérrmrrer ure notrition entérale 3 débit cons-
tant [MEDC) ou dans e cadre d'ure trarsphkn-
tation. Il peut Etre rézlied & domicike, 3 laide
d'une =0 rde nE=so-ceso phagienne [qui passs par
le ez pour descendre jisque dans lozsophage )
fine et souple,en plece pendant 123 24 h, reliés
& un batier gui enregistre k& fréquence et B
durée des refl =cides.

P PRISE EN CHAR GE

C'est lacombiraizond'un rmédicament anti-acide
[qui dirminue I'scidis du RGO rmais ne corrige pas
I'sromralie netomigos et des resures hygidno -
digbstigues. Un traibe ment correctif chinargical
peut s'=wE rer nécessaire encas de RGE0 massir
non améliors par ke traiternent médical.
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P CONSEILS PRATIQUES
DE LA YVIE COURANTE

- Surékvez b tEte du it [en phoant des

cakes sous ks pieds du libde 10 5 1E cm)
afin de corriger b position couchée k3
phat » qui mugrme nte k risque de reflus.

+ Evitez de wous coucher imméditernent

apré=un re pas guand lestomacestplein.
Pratiquez =i possibke ks dreinages bron-
chigues =vant ks repas (guand lestormc
et wide].

* Ewitez apré=un repas b position penchés

en avantet préfére 2 b positionacoroupie
(pour prendre un obiet, boer ses chaus-

- Ewitez toute augrentation de pression

=ur I's bdone nlqui va < appayer asurles-
tonms et mugre nter ke risgue de refho)
vEbe ments trop serrés 3 b tailke, oz intu-
res, efforts abdorminaus, port de changes
trop burdes, corstipation.

Liritez ks aliments et boissons qui
zugmentent kb wlrme de lestorac et
ralkentissent == vidange tek ks boissons
gazeusss, kb thé, ke café, Iakoal, kb ohoco-
kt, ks épices, ksagumes.

- Limitez k= repas trop gras et copieus et

si besoin fractionnez les repas en ph-
sieurs petibes quantites.

- Eszayez aussi sowvent que possible de
rmange rdans k calme et en machant bien
k= aliments.

L= yigzican: pin 2007



Annexe 8 - Fiches Vaincre La Mucoviscidose sur la nutrition

Lalimentation dans la mucoviscidose

Le syndrome d’obstruction
intestinale distale (SOID)

C'est une sub-occlusion [FPocclusion n'est pas compkte) Elle survient
quand l'excés de mucus mék aux matiéres fécales favarise Fobstruction
de Fintestingréle au niveaude sa pnctionavec ke cokbn Elke provoque dou-
leurs et imconfort. Le transit inte stinale st plus ou moins conserve, suivant
Pimportance de Foce luskon, mais peut aller jusqu’au syndrome d'occlusion

intestinale distale.

= LES SIGHES QU
PEUVENT YOUS ALERTER

- ballbnnement., ventre gonfle

» doukursabdominaks répétées 3 typede
crampes, predo minant soowenta droike

+ armétdu transit, perbe d'ap petit

* yomissements quand lobstruction est
totake.

b CE QUI FAYORISE LE S0ID

- lirsuffsance pancréatique mal &quilib rés
(k= greiss=s nondigs rées rakrtiz=s it ke
transit)

* k= d&shwd retation du contenu intestinal
(p=rranqued'apports en esudans
I'slire rtztion)

- une alimentation pauvre enfibres

* unediminstion de kB motriché inkestinale
propre 3 b rucoviscidoss

P REMARQUES

Un tableau de sub-occlusion peut Swaquer de
nomb reuses causes medicak s ou chirurgicales.
Le dimgrostic est pose par k médecin, aprés

examen clinique et radiolgie de l'abdomen.
[ASF = abdomen sans préparstion). | est par-
fois nécessaire de procédera un bwrent 3 k2
gastrografine® dilée, ce qui permet de viemli-
=er [obstruction et d'enassurer k traite ment
k plus souvent.

= FPREVENTION

Elle fait appel 5:

- de= régles hygiEno-diststiques (Slire nta-
tion varie, hyd retation, emercice physique)

* k& prise réguligre de lExatifz orsus, =ur
prescription rédicak, lkbraque k transit ==
rakentit

-k prise de h'scs by loystSine [sur prescrip-
tion médicalk)

P TRAITEMENT :

Aprésaviz madical [utilisation de bratifz oraus
3 fortes dosss (poléthyléne glveol = PEG) per-
met. de vidanger lintestin gréke en quelgues
heures, ik sont utilisss aprés avair Eliming e
diagnostic d'occhlsion.
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Annexe 8 - Fiches Vaincre La Mucoviscidose sur la nutrition

- Adaptez ks doses destraits pancréa-
tiques 3 quantités de graisses ings-
1===

Le gyndrome d'obstruction intestinale digtale [5010]

Pernsez 3 ks prerdre en début de repas.

{of. fizhe sur-les swbraits pancréstigues)

© Persez & wous hydrater tout =0 bong de
e jourrée en buwant =0 minimum 2 oo
Flitres d'eau (4 56 ltresencasde forke
chalkeur]. Vous pouve: mUSSi colvrr vos
be=oins hydrigues =sous forme de the
Eger, tismne, jus de fruits (sare sucre
mipute ] o de Egumes, potage, gespacho,
ki, soda. (of fiches -Hywdrstbabion]

.62 pas g demander des cons
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= CONSEILS PRATIQUES HYGIENO-DIETETIQUES

+ Corsommez réguliére ment des aliments

riches en fibres

- LEgurnes crits, cuits, en potage ou
en jus, fruits cuits, crds, en jus oo en
corpots...

- Fruits sec=s: pruneausy, abricots secs. .

- LEgurnes s=cs: kertilles, pois cassés,
haricots s=cs...

- CEréakes(riz, =woine, orge, b pain
complkt et pates compktes.

- Prenez I'habibude dexercer une activite

physique réguliére (comme B mache 3
pied] qui favarise B motricits intestinak.

enme de votre CRCK

Lrswergion: juns




Annexe 9 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

Données spécifiques au

Centre 187 - Grenoble Adultes

Année 2007

Ce rapport a été établi a partir des questionnaires 2007 que vous nous avez envoyés. La qualité de ses résultats
dépend donc de celle de vos questionnaires ainsi que de leur exhaustivité.

Dans ce rapport, les données de votre centre concernent tous les malades que vous avez vus en 2007, y compris
ceux qui entrent dans la catégorie des comptes multiples. Au niveau national, ces malades sont affectés au centre
les ayant vus le plus grand nombre de fois. Les données nationales correspondent donc aux suivis conservés selon
ce critére.

Dans le cadre du programme d'amélioration de la qualité des soins prévu par Vaincre la Mucoviscidose et les
Centres de Référence, vous pourrez dorénavant trouver, en plus des indicateurs habituels, les histogrammes des
indices de corpulence et des VEMS médians a différents dges par centre. Ce programme a notamment pour objectif
d'identifier les meilleures pratiques, de proposer des outils pour améliorer la qualité des soins et d'intégrer les
patients et familles aux objectifs d'amélioration.

A coté des recommandations de bonnes pratiques nationales et internationales, le Registre pourra fournir des
indicateurs pour mesurer les objectifs a atteindre.

Contacts
Lydie LEMONNIER, Vaincre la Mucoviscidose
Gil BELLIS, INED
B4 Pour tout commentaire, meri de les envoyer 4 registre@vaincrelamuco.org
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Annexe 9 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

1. Caractéristiques démographiques

Tableau 1. Caractéristiques démographiques

e [ e |
I I R BTN
91

Malades vus dans I'ann 1000 % 3140 1000 %
g I 2 g}
Enfan

41 451 % 2454 477 %

Ad ultez (18 ans et plus 91 1000 % 2205 429 %

1 11 % 204 40 %

Tableau 2. MNombre de décés déclarés en 2007

- e e |

Nb de décés en 2007 (incluant § patients non vus d ans 'année) 2 52

& Figure 1 Répattition par sexe des causes de décés recensés de 2002 4 2007 en France (I=365)
En abgeigse: pourcentages dins [e srophique gffectife

respfeardio-resp
autre

greffe
manquanit
cardiagque
hepatique
suizide

cancer
traumatique

Femmes

Sexe

respleardio-resp
autre

mianguarit
cardiaque
greffe
hepatique
suizide
traumatique
cancer

Hommes

[
0 5 10 15 20 25 30 35 40 45

Pourcentage

Repis b frangris delo mescoiseidose - GRENOBLE Hopital dels Troncke Prewmdogie (187) 330
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Annexe 9 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

& Figure 2 Répartition des patients par ge - Centre /France

Ages en annee
75-79
70-74
£5-69
B0-64
55.59
50-54
45-49
40-44
35-39
30-34
2529
20-24
1519
10-14 1

fs-09 1
00-04

40 30 20 10 0 10 20
Pourcentages

.Cer‘rtre DFrance

Tableau 2. Age des malades et dge au diagnostic

= S I S
| el Tl

x )
Agpe dez malades (en anmées) 28.0 26.0 15 56 163 130 a 77
Age au diagnostic (en mois) 9.7 7.0 o 525 36.0 2.0 ] 888

Pour les calouls effectués sur les dges, les diagnostics portés au stade anténatal ont &é considérés comime
diagnostics réalisés & la naissance.

Repis b frangris delo mescoiseidose - GRENOBLE Hopital dels Troncke Prewmdogie (187) %30
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Annexe 9 - Traitement de la mucoviscidose selon le Protocole National de Diagnostic et Soins

10. Données sociales

& Figure 22 Situation scolaire et professionnelle - Données nationales

En gharisse: pourcertages dins le grophique . gffectife

SoolaireEtudiat
Mon renzeigne
Sahz activité
Pré-zcalaire
Ernplayé

Praof intermm.

France

Cadre
Ciuvrier
Artizan
Retraits

Mo scolarizé

Agricutteur

40
20
10
a

160
116

179

427
407
396

884

249

o 5 10 15 20 25 30 35 40 45 50

Pourcentage

& Figure 23 Situation scolaire et professionnelle - Données de wotre Certre
Exn gharisse: pourcertages dins le grophique  gfectifs

SeolaireEtudizrt 25
g Mon renseigne 8
c
L 1]
8] Artizan .3
Cadre 3
Quvrisr .2
Prof interm. 2
IIII|IIII|IIIIIIIIIlIIIIlIIIIlIIIII
] ] 10 15 20 k] 35

Pourcentage

Registve fusngais dela neneosiseidose - GRENCBLE Hoptal dela Tronche Prawmdogie (157)
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CRCM de Grenoble

2010

Annexe 10 - Le conducteur

Faire connaitre l'existence de difficultés en lien avec I'alimentation

Public ciblé : adultes atteints de mucoviscidose

Pré-requis : compétences diététiques acquises en pédiatrie

Condition de I'éducation : séance individuelle

Nombre d'éducateurs : 1 (ou 2)

Durée prévue de la séance : 30-45 minutes

Matériel a prévoir : personnage mosaique (=PM)

+ images de photo-expression
+ fiches VLM sur la nutrition
+ fiche d'évaluation de I'outil

grice au personnage mosaique

RECOMMANDATIONS PEDAGOGIQUES

» Avant de commencer :
-accueillir le patient et se présenter

» A la fin de la séance :

dire ce qu'il va faire chez lui

-informer du déroulement et de la durée de la séance
-partir systématiquement des connaissances du patient

-demander au patient de résumer le contenu de la séance et de

-I'encourager a raconter a son entourage ce qu'il a fait

«Vous avez devant vous des cartes qui vont vous
permettre de créer un personnage fictif, atteint
de mucoviscidose.

1l va vivre des situations en lien avec
l'alimentation. »

Détermination de toutes ses caractéristiques a
l'aide des fiches imagées:

-la téte = homme/femme

le patient choisit le sexe du PM puis son
prénom X et son age,

-la poitrine = ses atteintes digestives et
pathologies liées a la mucoviscidose, en lien
avec la nutrition,

DUREE ACTIVITE SOIGNANT ACTIVITE PATIENT TECHNIQUE EVALUATION
D'APPRENTISSAGE
5 min 1. Explication du déroulement de la séance avec | 1. Création du PM avec le soignant. 1. Raisonnement a voix | 1. Création d'un PM
un nouvel outil, le PM : haute. cohérent.
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Annexe 10 - Le conducteur

-l'abdomen = sa vie sociale (célibataire, marié,
famille)

-les jambes = sa profession (commercial,
enseignant, agriculteur...)

-les pieds = ses loisirs (jardinage, lecture...)

Assembler les images pour créer le PM.

15-25 min | 2. Amorce une discussion :
2a. « Citez moi une situation ou X pourrait étre |2a. Propose une situation. 2a, 2b. Mobilisation des |2a, 2b. Capacité du
en difficultés par rapport a l'alimentation? » connaissances et patient a projeter le PM
résolution de probléme. | dans une situation, en
2b. « Face a cette situation problématique, faisant appel a son
comment X peut-il réagir? » 2b. Elabore un scénario. propre vécu si
nécessaire.
3. (si 2. ne fonctionne pas)
3a. Propose une situation en fonction des
caractéristiques de X. 3a. Résout la situation problématique proposée. |3a,3b. Mobilisation des | 3a,3b.Nombre d'images
connaissances et ajoutées par le patient
3b. Dispose les images de photo-expression sur |3b. Ajoute une (ou plusieurs) image(s) de résolution de probléme. | supérieur a celui du
la table. « Vous pouvez choisir une image pour | photo-expression pour faire évoluer la situation. soignant.
changer X de situation ».
Ajoute une (ou plusieurs) image(s) si le patient
ne le fait pas.
5-10 min | 4. Synthése et reformulation de la séance avec le | 4. Dit ce qu'il a retenu de la séance. 4. Evaluation de I'outil &

patient.
Donne (si besoin) la fiche VLM correspondant
au théme que le patient ne maitrise pas bien.

Evalue I'outil en répondant a la fiche
d'évaluation.

I'aide de la fiche
d'évaluation.
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Annexe 11 - La fiche d'évaluation

FICHE D'EVALUATION

Date de l'entretien : Patient :

Entretien patient :

1- La présentation est-elle attrayante? o Oui o Non

2- Que pensez-vous des illustrations (est-ce adapté a I'adulte)? o Bien o A améliorer
3- Est-ce que certains mots employés sont difficiles & comprendre? o Oui o Non

4- L'outil vous a t-il permis de parler de nouveaux sujets (encore non abordés a
1'hopital)?

g Oui o0 Non

5- Est-ce que cette séance vous a plu? o Oui o0 Non

6- Seriez d'accord pour vous en resservir une prochaine fois? o Oui o0 Non

7- Si vous changiez quelque chose, ce serait quoi?
Entretien diététicienne :

8- Est ce que le patient parle plus facilement? o Oui o Non
plus longtemps? o Oui o Non

9- Est ce qu'il manipule le support? o0 Oui o0 Non

10- Est ce que le patient pose des questions? 0 Oui 0O Non

11- A t-il abordé de nouveaux sujets/ précédents rendez-vous diététique? o Oui o Non
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Annexe 12 - Le personnage mosaique

COIFFURE
+
ESTHETIQUE

VOYAGE
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Annexe 12 - Le personnage mosaique

INSUFFISANCE
PANCREATIQUE

AGRICULTURE

JARDINAGE
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Annexe 12 - Le personnage mosaique

DOULEURS INSUFFISANCE
ABDOMINALES PANCREATIQUE

DENUTRITION DIABETE
REFLUX GASTRO- SYNDROME D'OCCLUSION
OESOPHAGIEN INTESTINALE DISTALE
DIARRHEE CONSTIPATION
SURPOIDS BALLONEMENTS
— (@,

= ]

= s

T

ﬁ;i =

==

— ?0
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Annexe 12 - Le personnage mosaique

——
onl Creonm

tinum 150 mg Pancreatinum 150 mg

Sovay | (§ Solvay | ()
i Phama lsoum Pharrr):a so%w
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Faenlté de Pharmacie de Grenohle

Serment

NP5

Apuothiraires

Je jure, en présence des malires de la farult?, Des ronseillers
de 'nrdre Des pharmariens et de mes condisriples -

A'honorer reux qui m'ont instruit dans les préceptes dp mon
art et de leur tmopigner ma reronnaissance en restant fidele a

[pur pnseignement.

H'exerrer, Dans ['intérst de la santé publique, ma profession
awer ronsrience et Dp resperier non seulement la [Boislation
ent vigueur, mais awssi [es regles de [houneur, de la probits
et D Desinteresaement.

Be ne jumais oublier ma responsabilit st mes deunirs enuers
e malade ef sa Dignité humaine ; en anrun ras je ne
rongentirai & wtiliser mes ronnaissances et wmon ftat poor
corrompre [es moeurs of faunriser des artes criminels.

@ue [ps hommes m'accordent leur pstime 51 fe suis fidele &

mes promessps. Que e 5018 rovvert dopprobeept meprisg de
mes ronfreres &1 'y mangue.
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SCHIEHLE Céline
Education thérapeutique ciblée sur 1'état nutritionnel des patients atteints de mucoviscidose :

mise en place d'une séquence éducative avec un nouvel outil pédagogique au CRCM de Grenoble.

RESUME

La mucoviscidose reste sans traitement curatif a ce jour. L'insuffisance respiratoire est
principalement responsable du décés des patients, mais l'atteinte pulmonaire et le pronostic vital
sont étroitement liés a I'état nutritionnel. Dans la mucoviscidose, les manifestations digestives
concernent essentiellement l'insuffisance pancréatique exocrine, les troubles du métabolisme
glucidique et les troubles digestifs tels que le syndrome d'occlusion intestinale distale. La prise en
charge de la maladie est réalisée dans les CRCM (Centre de Ressources et de Compétences de la
Mucoviscidose) avec une équipe multidisciplinaire qui pratique l'éducation thérapeutique du patient.
Les entretiens avec une diététicienne sont indispensables pour prévenir une dénutrition et éduquer le
patient sur l'importance de l'alimentation dans son quotidien. Afin d'aider le soignant dans cette
démarche, nous avons mis au point un outil pédagogique qui sert a évaluer les connaissances du
patient lors du diagnostic éducatif. Un personnage fictif va étre mis dans des situations
problématiques en lien avec l'alimentation que le patient devra résoudre. Cette technique permet au
patient d'étre acteur de sa santé, elle a pour objectif de stimuler son intérét pour la diététique dans la

mucoviscidose.

MOTS CLES :

mucoviscidose — éducation thérapeutique — nutrition — outil pédagogique — diagnostic éducatif
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