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* L’ annonce apres dépistage néonatal de la
mucoviscidose




LL” annonce apres dépistage
néonatal

e France: DNS en 2002 + création des CRCM

* Cholx d’ajouter au Guthrie une pathologie sans « trailtement efficace
démontré » (critere OMS 1968)
* Nouveau rdle pour le pédiatre:

* Avant, portait un diagnostic chez un enfant malade, répondait a
une attente de parents venus consulter, répondait a une attente

* Inversion du schéma: il convoque un enfant qui, le plus souvent,
va bien, pour annoncer une maladie mortelle, 1ncurable

* T1 va endosser « un rble de cogestionnaire d’une biographie
gouverneée par le principe d’incertitude, au ceur du pacte
thérapeutique », 1l’enfant appartient un peu au médecin

* « Il acquiert:
* La compétence managériale d’orchestration

* La compétence interactionnelle linguistique lors de la
consultation d’annonce

* La compétence prédictive dans la formulation du pronc~—*°z

Chloé Langeard et al, Revue francaise des affair
soclales, 2011




L’ annonce apres dépilstage néonatal

* Protocolisation, formatage du cadre de 1l’annonce

Vient aider mais peut aussi géner

Terrible appel au domicile, mal vécu par 100% des pédiatres.. et 100%
des familles..Acte le plus difficile du processus.

Le nouveau-né devient un « bien portant suspect »

Le pédiatre a la mission d’alerter sans en dire trop..sans connaitre le
contexte familial: « pondération de 1’information, enrdlement des
parents, agencement de la dyssymétrie médecin-parents »

* Chloé Langeard et al, Revue francaise des affaires sociales, 2011

Fait attention a ne pas mentir, pour ne pas se dédire, ne pas rompre
la confiance (attention a Internet..)

Annonce double: diagnostic et nouveau chemin de vie avec la maladie

* Traumatisme pour le médecin gui annonce une mort programmée, a
valeur d’Oracle, mais 11 se confronte a son impulissance..

* Blessure narcissique pour le pédiatre
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vécu des familles

* Pour les parents:
* séisme, effondrement, déraillage..
* Sidération, effroi pur
* Tristesse, colere, culpabilité, injustice.mal_ ____

* « L’annonce va laisser une « empreinte indélébile » dans le vécu et dans la
mémoire des parents »

Giraudet, Bensimon, Araneda
* L"annonce est un profond traumatisme
* Disparition du nourrisson pendant la consultation d’annc
* Symbolique: 1l’enfant fantasmé, révé, s’évapore
* Séparation brutale de la fusion mere-enfant, arrachement

* Cet enfant va mourir
* Disparition physiquement ressentie pendant la consultation

* Mise en place d’'une relation a 3 entités: parents-enfants-équipe
solgnante

* Les parents deviennent aussil solgnants
* Temps de métabolisation du traumatisme initial d’annonce

* Consolidation progressive d’un nouveau chemin de vie, en noir et
blanc, puls avec des notes de couleur




* . annonce apres dépistage néonatal de la
mucoviscildose

* Les modulateurs
* L”annonce pour un nouveau-né identifié éligible

* Les annonces au cours du suilvi de l’enfant sous
modulateur de CFTR

* Conclusion et perspectives
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La pyramide des ages

2002 2012 2022

. Pyramide des ages
Figure 2- Regish’e « Muco 2006 ». igure 1.2. Pyramide des ages

Pyramide des dges des patients vus dans ’année
)y g p W Fonmos fags 2020 o Lammes
| QT —
80 Parmme
75 2010
INED 3 75
OHO‘? 70 ; o
60 ' 80
85 = 85
50 il 50
45 _ ® 40
40 Ao
35 = 3
30 30
25 ' , 2 2 0
a0 . 20
15 15
10 10
5
0l T . OF vy v e ey Ty R
10100 90 80 70 60 50 40 30 20 10 0 O 10 20 30 40 50 60 70 80 90100 11 rermre T 120 110100 90 80 70 60 50 40 30 20 10 O 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100 110 120
120 110100 80 B0 70 60 50 40 30 20 10 O 10 20 30 40 50 60 70 80 50 100110 120
Effectifs par année d'age Effectifs par année d'age Regis e francais de la weucovisc dose 2020
o . . N ) ) Effectifs par année d'age Regtatre francals de Ia muconiachiose 2012 ‘
Note : Pour la premiere année de vie, il y a un retard a I'enregistrement dans le registre, un agaetye (Fnins g 1 nucoviscaions 2012

certain nombre d'enfants diagnostiqués par dépistage néonatal n'étant enregistrés que I'année
suivante.




Données regilistre
francais 2022

Figure 6.4. VEMS (%) médians par age, en 2002, 2012 et 2022
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Figure 9.1. Nombre de transplantations par an, depuis 1992

Depuis 1992, 1861 greffes ont été réalisées.
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Etude comparative des registres de

pays avec médecine publique:

Australie, Canada, France, Nouvelle

Zélande entre 2015 et 2019:

France: 65,9 ans

Australie: 55,4 ans

Canada . 54,8 ans Coriacti

A. Lopez, C. Daly, G. Vega-Hernandez et al. I, opez an d al , JCF 202 {g.lmul of Cystic Fibrosis 22 (2023) 607614

Median predicted survival
— ELX/TEZ/IVA: 71.6 years

- TEZ/IVA: 48.5 years
— LUM/IVA: 45.4 years
BSC alone: 38.1 years

-—- General UK population
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Fig. 2. Projected survival for pwCF homozygous for F508del-CFTR who receive ELX/TEZ/IVA, TEZ/IVA, LUM/IVA, or BSC alone (base case analysis).
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* L’ annonce pour un nouveau-né identifié éligible



e « On va avolr une annonc




e « On va avolr une annonc

*« I1 a une del




e « On va avolr une annoncedé

*« Il a une del
reglistre 2022:




e« On va avolr une annonc‘ﬂ!ﬁp

*« Il a une del
reglistre 2022:

* « Mais tout de méme, une annonc




Dire ce qu’on salit..et ce qu’on
ne salit pas..

* Ce qu’on sait
* Ce qu’on peut supposer, déduire, extrapoler??
avec la plus grande prudence!

* Ce qu’on ne salt pas

Attention au choix des
mots

Le kaftrio ne guérit pas

Ca va aller, mais..

La muco est la

Mais qu’est-ce que la muco, déja ?2...




Ce qul ne change pas pour
les parents

* .. appel téléphonique et son traumatisme

* Le stress pendant le test de la sueur

* Le traumatisme de 1’annonce pour les parents
 Effondrement, séisme....
* Disparition de l’enfant révé, effacement du chemin de vie
imaginé
* La rencontre parent-enfant est perturbée
* La culpabilité
* La douleur

* Malgré 1’annonce d’un futur traitement, 1"
s’invite

* Le traitement ne trailite pas le traumatilisme




Ce guil change ,
peut-étre?

* L. annonce d’un traitement permet de ne pas sombrer, un
nouveau chemin se dessine prudemment

* Le traumatisme est-il métabolisé? Ou cette promesse de
traitement permet de 1l’enfoulr seulement?

* Le traitement promis diminue-t-11 1’attente des
familles envers le médecin? Une sorte de conjuration
de 1’ annonce?

* Le traitement permet de rationnaliser, l’enfant ne va
pas mourir

* L.”enfant ne disparait pas derriere la maladie



Coté médecin?
*Moins d’appréhension, moins de culpabilit %.d
*Un peu plus de narcissisme, de toute puissance?ﬁﬁ?f

*Tl n"est plus 1’0Oracle gquil annonce la mort de —

l"enfant

* Toutefois..
* Doit garder en téte le caractere traumatique de
1"annonce

* Aucun intérét a transmettre son soulagement a des
parents pour qui la situation est inédite et unique,
et dramatique

* Quel intérét a évoquer « avant les traitements »? ( _

n’est pas leur probléme.. (@m§7

* « Encore heureux qu’1l y a un traitement! Il ne
mandadiierait Dliie agiie cal!l »

y



* Les annonces au cours du suivli de l’enfant sous
modulateur de CFTR



FEt les autres annonces? [ o

e Diabete avec 1nsuline
e Cilrrhose
* Pneumopathie

e Tnfertilité masculine..

* Plus difficiles? Désillusion? Pensée magique?
Incertitude?

* Nouveaux sélismes plutdt que simples répliques?



Conclusion et perspective D

e I,”annonce de mucoviscidose s’inscrit dans 1l’histoire
d’une famille mais aussi dans l’histoire de la médecine

LLa blessure de 1’annonce d’un enfant différent ne doit
pas étre sous-estimée

Tant que les traitements ne « guériront » pas la
maladie, 1l’annonce restera un traumatisme majeur

* A nous de les aider a se projeter en couleur avec leur
enfant -

g




