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Les maladies neuromusculaires sont des maladies
chroniques dont I’évolution est variable.

Selon la maladie, I'laugmentation des difficultés
fonctionnelles concerne a des degrés différents
la motricité, I'autonomie, la respiration,

la fonction cardiaque ou encore la nutrition.

Si on ne sait pas encore traiter la maladie,

on peut prévenir une «sur»aggravation
c’est-a-dire diminuer ou pallier I'impact
fonctionnel de la diminution de force
musculaire. La survenue de situations d’urgence
tres diverses, médicales, sociales, techniques,

est évitée par la mise en ceuvre de moyens de
prévention.

La prévention est laffaire de tous : personnes
atteintes de maladie neuromusculaire, entourage,
professionnels. Vigilance tranquille de tous

les jours, elle devient, en période a risque,

active et responsable.

La prévention passe par I'information, .
la formation et un suivi régulier.

Pourtant, la prévention c’est difficile :

personne n’a envie d’anticiper «les ennuis» ;

de plus, dans certains domaines le manque

de moyens (financiers ou humains) ne facilite A F M

kpas la mise en ceuvre de solutions adaptées.

Association Francaise
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LA PREVENTION DANS LES MALADIES NEUROMUSCULAIRES

Limiter les répercussions
fonctionnelles de la maladie et éviter
la survenue de situations d’urgence.

Dans le domaine de la santé, la
prévention (du latin precevenire :
venir devant) est [I’ensemble
des mesures destinées a éviter
I’apparition (prévention primaire)
ou I'aggravation (prévention secon-
daire) d’'une maladie ou a en limiter
les séquelles (prévention tertiaire).
Les soins médicaux (surveillance
clinique, examens complémen-
taires, traitements médicamenteux,
kinésithérapie, chirurgie, ventila-
tion artificielle...), la compensa-
tion fonctionnelle (aides humaines,
aides techniques...), I'organisa-
tion sociale et sociétale (réseaux
de professionnels compétents et
motivés, prise en charge financiére
adaptée...) sont les moyens mis en
ceuvre pour prévenir la survenue
et/ou I’aggravation de situations de
handicap (situations de désavan-
tage social).

La prévention primaire dans les
maladies neuromusculaires ne
concerne que les maladies généti-
ques. Elle se situe essentiellement
dans I'information sur le risque de
développer et/ou de transmettre
une affection (conseil génétique)
et dans la possibilité, dans certains
cas, de réaliser un diagnostic pré-
natal (éventuellement suivi d’une
interruption médicale de grossesse
si le foetus est porteur du gene).
Elle n’est pas développée ici.

La prévention secondaire dans les
maladies neuromusculaires con-
siste a dépister et a limiter les
conséquences fonctionnelles de
I’atteinte musculaire sur I’autono-
mie motrice, I'appareil locomoteur,
la respiration, le cceur, la nutrition,
I’équilibre psychologique et le con-
fort physique... Elle permet aussi
d’éviter la survenue de situation(s)
ou les décisions sont prises dans
I'urgence au lieu d’étre pesées,
accompagnées et intégrées. La
prévention tertiaire contribue au

Les maladies neuromusculaires peuvent se compliquer d’une atteinte
cardiaque, mais la fréquence et I’intensité de I’atteinte cardiaque
dans chacune des maladies neuromusculaires sont variables et mal
connues.

La prévention des complications cardiaques passe par une bonne
information du soignant, du patient et de son entourage, un diagnostic
précis de la maladie, une surveillance dépistant le type d’atteinte
cardiaque, 'utilisation des traitements préventifs existants :

* en cas de myopathie ou de dystrophie musculaire (maladie de la
fibre musculaire) : surveillance cardiaque systématique et réguliere
(auscultation, électrocardiogramme avec, selon I’avis du cardiologue,
Holter, échographie, scintigraphie...), annuelle ou pluriannuelle
(fonction du type d’atteinte cardiaque) ;

e en cas d’amyotrophies spinales (maladies du motoneurone) :
explorations a limiter au(x) bilan(s) pré-opératoire(s) ou en cas de
symptomes ;

e traitement médicamenteux (inhibiteurs de ’'enzyme de conversion,
béta-bloquants...) ou stimulateurs cardiaques (pace-maker,
défibrillateur implantable...) en fonction du type d’atteinte
(myocardique, rythmique, conductive).

plan social et sociétal a I’égalisa-
tion des chances de la personne
atteinte de maladie neuromuscu-
laire.

Dans le domaine de la compensa-
tion des incapacités, I’aide d’une
tierce personne est le plus sou-
vent indispensable en cas de mala-
die neuromusculaire et seules des
aides techniques accessibles,
adaptées aux besoins de la per-
sonne et en bon état peuvent pré-
server tout ou partie de I'autonomie
de la personne atteinte de maladie
neuromusculaire. Faute d’un finan-
cement de I'aide humaine adapté,
le risque est non seulement une
situation imposée et non choisie,
en centre ou en famille, mais aussi
une situation précaire par épuise-
ment ou incapacité des proches ou
des tierces personnes ou encore
par perte de revenus du fait de I'ar-
rét d’activité d'un des parents.

Les risques liés aux aides techni-
ques sont I'inadaptation du maté-
riel, les incidents et pannes, les
usages «intempestifs» ou encore
ceux inhérents a 'usage des maté-
riels.

Sur le plan médical, les risques
sont fonctionnels, parfois vitaux :
insuffisance cardiaque, malaise
parfois grave, malnutrition (dénu-
trition, obésité), rétractions muscu-
laires, diminution du jeu articulaire,
douleurs, déformations articulaires
et/ou thoraco-vertébrales, insuf-
fisance de développement tho-
raco-pulmonaire chez [I’enfant,
détresse respiratoire, insuffisance
respiratoire chronique, perte des
conditions de vie choisies du fait
d’un geste chirurgical (trachéo-
tomie, gastrostomie...) réalisé en
urgence...

Sur le plan psychologique, la
découverte d’une maladie est un
moment de choc pour la personne



et son entourage, entrainant des
changements importants sur les
plans émotionnel, familial et social.
Par ailleurs, tout au long de la vie,
des moments critiques peuvent
assaillir la personne et induire des
états de détresse, d’angoisse, de
dépression ou de révolte. En cas
de maladie neuromusculaire, il y a,

c ‘ Ce qui pourrait apporter un élément

de prévention : cest déja dassurer les bons
diagnostics. Quand un diagnostic nest pas posé,
comment savoir ot L'on va ? , ,

en plus, des périodes de difficulté
psychologique particuliére, des
périodes «a risque». Chacun vit
ces problémes avec plus ou moins
d’intensité.

PREVENIR POURQuUOI ?

Pour étre le mieux possible
dans son corps, dans sa téte
et dans sa vie.

Le but de la prévention est non seu-
lement d’éviter la survenue de situa-
tions d’urgence, mais aussi d’avoir
le moins de complications possi-
bles, tant pour son confort de vie
que pour étre dans le meilleur état
physique et psychologique possible
lors de I'arrivée des thérapies.

La prévention améliore I’autonomie
par I'utilisation d’aides techniques
fiables et non dangereuses ; elle
limite la perte fonctionnelle loco-
motrice et le retentissement sur
la fonction respiratoire ; elle favo-
rise une croissance harmonieuse,
le confort corporel ; elle limite les
risques de complications cardia-
ques et/ou respiratoires aigués ; elle
aide a mieux franchir I'aggravation
fonctionnelle et les moments de

La fréquence et I’intensité des douleurs dans les maladies
neuromusculaires sont mal (re)connues. Toute douleur doit
étre systématiquement recherchée, évaluée et traitée.

Les outils d’évaluation, les indications et les modalités
d'utilisation des traitements (préventifs et curatifs) de la douleur
existent (antalgique pris réguliérement avant la réapparition
de la douleur, passage au palier supérieur seulement si le
précédents’avere insuffisamment efficace ; massages, chaleur,
balnéothéapie, vibrations, stimulation électrique transcutanée
des nerfs, thérapies manuelles, acupuncture, relaxation,
sophrologie...). Une bonne installation et I’adaptation de
I'appareillage au cours du temps participent a la prévention de
I’'apparition de douleurs.

L'utilisation d’antalgiques chez les personnes atteintes de maladie

neuromusculaire doit prendre en compte leurs effets secondaires
notamment sur la respiration et le transit intestinal.

vulnérabilité ; elle empéche la surve-
nue des conséquences trophiques,
orthopédiques, cardio-respiratoires

LA PREVENTION EST L’AFFAIRE DE TOUS

arisque. Aux cotés de la personne
malade, [I’entourage (parents,
conjoint, enfants, fratrie, tierce per-

La premier acteur de la prévention
est la personne atteinte de maladie
neuromusculaire elle-méme.

Intéressée au premier chef, la per-
sonne atteinte de maladie neuro-
musculaire est la mieux a méme
de déceler des modifications dans
les manifestations de sa mala-
die, de repérer des petits signes
d’alerte avant-coureurs de situation

sonne, aidants naturels...) peut
reconnaitre des signes nou-
veaux ou d’alerte. Il aide aussi la
personne malade a mettre en
ceuvre des mesures évitant le
développement de complications.
Les professionnels du sec-
teur meédico-social (médecins,

et psychosociales de la dénutrition
ou de I'obésité.

paramédicaux, travailleurs sociaux,
auxiliaires de vie, techniciens
d’insertion...) informent et forment
les malades et leur entourage,
anticipent et décelent les situations
a risque, proposent et mettent en
ceuvre des actions propres a éviter
les situations d’urgence et a limiter
les conséquences fonctionnelles et
vitales de I’évolution de la maladie.



QuAND PREVENIR ?

En permanence et avec une vigilance
particuliere en cas de situations précaires,
a risque ou lors de moments de vulnérabilité.

marche), adapter les aides techniques et les aides
humaines a la nouvelle situation fonctionnelle ;

Au quotidien

La prévention se fait au quotidien par une vigilance tran-
quille, des habitudes et une hygiene de vie adéquates :
- positionnement correct, alternance posturale,
mise en place réguliere des ortheses, mobilisation
réguliére... ;

- surveillance systématique de poids ;

- bilan respiratoire régulier et systématique avant
d’avoir des signes, avant d’étre dans une situation
d’urgence ;

- suivi cardiologique régulier adapté a la maladie et au
type d’atteinte cardiaque ;

- entretien et révision réguliers des aides techniques,
respect du mode d’emploi et des limites d’utilisations,
repérage des modifications de fonctionnement... ;

- organisation et formation des aides humaines.

En période a risque

C’est aussi lors de périodes
ou de situations a risques,
anticiper et mettre en ceuvre
ce qui est nécessaire pour
éviter d’en arriver a une situa-
tion extréme exigeant une
intervention dans I'urgence.

Une vigilance particuliere doit

s’exercer :

- lors de I'annonce d’une maladie

handicapante, de I’origine génétique de la maladie, en
cas d’absence de diagnostic..., du fait d’'une certaine
vulnérabilité psychologique ;

- tout au long de I’enfance et lors des périodes de
croissance (notamment lors de la poussée pubertaire)
afin de préserver une croissance squelettique harmo-
nieuse mais aussi pulmonaire et thoracique en cas
d’atteinte respiratoire précoce ;

- lors du passage enfant-adulte, du fait de la fré-
quence des arréts de la kinésithérapie ou méme de
tout suivi a cette période charniére ;

- lorsqu’il y a une perte dans I’autonomie : perte de
la marche, perte de fonction de la main, d’une autre
fonction motrice importante, mise en place d’une
assistance respiratoire..., pour trouver un nouvel
équilibre sur le plan psychologique, sur le plan
nutritionnel (risque de prise de poids a la perte de la

POUVOIR ANTICIPER,

c’est connaitre...

- les risques liés a la maladie,
- les situations a risques aggravés,
- les symptomes d’appel,
- les solutions possibles avec leurs
avantages et leurs contraintes.

- lors de décision d’une intervention médicale (mise
en place d’appareillage, de corset...) et a fortiori d’une
intervention chirurgicale (ténotomie des membres infé-
rieurs, arthrodese vertébrale, pose d’un pace-maker,
trachéotomie, gastrostomie...) pour accompagner
I'adaptation psychologique nécessaire ;

- al’occasion de la mise en place d’un corset, d’une
arthrodése vertébrale ou d’une autre intervention chi-
rurgicale pour en limiter le retentissement respiratoire
(limitation ou modification de I'amplitude respiratoire
par le corset ou I’arthrodése), psychologique, cardia-
que (bilan pré-opératoire systématique) ou nutritionnel
(besoins nutritionnels accrus lors de 'arthrodese) ;

- lorsqu’il y a un changement majeur dans la vie
(difficulté a poursuivre la scolarité, perte d’emploi,
rupture, isolement social...) pour recourir a un soutien
psychologique éventuel ;

- lors de modification(s) des conditions de vie maté-
rielle (déménagement, perte
de revenu..., ou lorsque
I’aidant/tierce personne est
unique et/ou en mauvaise
santé pour assurer la con-
tinuité de I'aide humaine;
- lors du choix et la prise en
main d’une aide technique
pour que celle-ci réponde bien
aux besoins et aux conditions
d’utilisation de la personne.

Des situations a repérer

Certains indices, signes d’appel, doivent inciter a
prendre des précautions :

- I'allongement de la durée des repas, des petits
troubles de la déglutition doivent inciter a faire un bilan
nutritionnel et a modifier les modalités d’alimentation
avant qu’une trop grande dénutrition ne s’installe ;

- une capacité de tousser faible ou inexistante,
des troubles de déglutition rendent nécessaire
un apprentissage des méthodes de toux assistée
afin d’éviter la survenue de détresse respiratoire
aigué ;

- une capacité vitale inférieure a 50 % de la capacité
vitale théorique, des troubles de déglutition nécessi-
tent une surveillance et une prise en charge respira-
toire plus «serrée» ;

- un malaise, des palpitations justifient de faire le point
avec un cardiologue.



Prévention et maladies neuromusculaires

PREVENIR COMMENT ? c c Pour prévenir les conséquences de ma myasthénie,
je minforme et je comprends pour éviter
la dérive alarmiste ou lignorance des dangers ;

Je repere les signes avant-coureurs d’une aggravation ;

En étant informé et responsable,
en anticipant pour ne pas subir
des solutions imposées

par les circonstances.

La meilleure fagon de prévenir la
survenue de complications évolu-
tives et/ou de situations d’urgence
est d’étre informé de leur exis-
tence, de connaitre la fagon de les
déceler ainsi que la conduite a tenir
et les actions a engager pour en
maitriser et minimiser les répercus-
sions. Cela passe par une vigilance
tranquille, un suivi régulier et un
dialogue de qualité avec des pro-
fessionnels de santé compétents.
Cela nécessite aussi de faire évo-
luer les mentalités, les fonctionne-

Cette carte personnelle comporte a la fois
des informations sur les risques potentiels
liés aux maladies neuromusculaires et
des informations individuelles utiles

a transmettre aux professionnels
susceptibles de vous soigner. A noter qu’il
existe des cartes spécifiques pour les
personnes atteintes de myasthénie ou de
myotonie de Steinert.

Jje suis le traitement, sans étre obnubilée par celui-ci. 9

ments et les moyens mis en ceuvre
dans le domaine médico-social.

Si étre informé et responsable per-
met d’anticiper, il est aussi impor-
tant d’avoir un diagnostic le plus
précis possible, c’est-a-dire revu
ala lumiére des progrés en biolo-
gie moléculaire. Il est indispensa-
ble d’étre suivi régulierement par
des professionnels compétents
et de recevoir des soins adaptés.
Face a des professionnels mécon-
naissant la spécificité des maladies
neuromusculaires, il est possible
de contribuer a leur information en
facilitant leur mise en relation avec
le(s) spécialiste(s) compétent(s).

En cas de
situation d’ur-
gence aigué,
il est utile de
transmettre des
informations per-
tinentes a des
professionnels
ne connaissant
pas ces patholo-
gies (dossier médi-
cal, carte malade...),
y compris de faire
passer le message :
«Je suis suivile) a
tel endroit par telle
équipe pour ma mala-
die neuromusculaire ».

Dans le domaine de
I’aide humaine

La perte temporaire ou définitive
de I'aide d’une tierce personne est
préjudiciable a la personne atteinte
de maladie neuromusculaire tant
sur le plan fonctionnel, voire vital,
qu’en ce qui concerne 'autonomie
et la vie sociale.

5

Pour éviter la survenue de situa-
tions critiques sur le plan fonction-
nel ou vital, il est utile de :

- informer largement son entou-
rage (école, voisins, copains...) de
ses besoins, de ce qui représente
des dangers pour soi ;

- faire circuler I'information entre
infirmiéere, kinésithérapeute, auxi-
liaire de vie... ;

- former les professionnels et les
aides non professionnels a la fagon
de réaliser les gestes qu’impose le
handicap, aux attitudes de préven-
tion...;

- identifier des situations a risque
vital ou fonctionnel ;

- former les professionnels et
les aides non professionnels aux
signes d’alerte et aux gestes de
prévention ;

- utiliser les systemes d’appel
d’urgence (15, Téléalarme...).

La formation des tierces person-
nes est idéalement faite par la
personne atteinte de maladie neu-
romusculaire elle-méme, a défaut
par son entourage.

La prévention de situation
de dépendance non choisie et/ou
de désinsertion sociale nécessite
de:

- connaitre ses droits , les allo-
cations et leurs conditions
d’attribution dans le département
de résidence, les services compé-
tents, les financeurs... ;

- se préparer a I'intervention d’une
aide de vie «extérieure » (personne
malade, entourage), a déléguer son
savoir-faire et sa confiance (famille,
entourage, aidants naturels...) ;

- préparer I’enfant a devenir indé-
pendant de ses parents en fonc-
tion des différents stades de sa vie
(adolescence) ;



Repéres

- privilégier plusieurs intervenants
pour pallier les défaillances et
prévenir l'usure ;

- acquérir des compétences d’or-
ganisation et de gestion de plu-
sieurs tierces personnes, indispen-
sables pour assumer une couver-
ture 24h/24 ;

- acquérir des compétences de
recrutement et de formation de
tierces personnes ou s’appuyer sur
des structures existantes ;

- repérer les solutions de repli en
cas d’urgence et se faire connaitre
avant d’en avoir besoin ; organi-
ser des périodes de répit (ne pas
hésiter a prendre contact avec
la Délégation et le Réseau pro-
fessionnel de I’AFM dans votre
département pour connaitre les
possibilités locales).

En matiere d’aides techniques

Il est nécessaire de s’informer
aupres des ergothérapeutes, des
revendeurs et des techniciens sur
les problemes et les solutions,
c’est-a-dire connaitre ce qui existe
et ce qui correspond a ses propres
besoins.

La prévention de I'inadaptation
d’une aide technique aux besoins
de la personne atteinte de mala-
die neuromusculaire passe par une
réelle évaluation de I’aide techni-
que intégrée dans ’analyse globale
des moyens de compensation avec
des essais de matériel dans les
différentes conditions d’utilisation.
L’adaptation de I’aide technique
doit étre réévaluée apres un temps
d’utilisation, puis régulierement en
consultation en tenant compte de
I’évolutivité des incapacités fonc-
tionnelles.

Etre responsable de son matériel
participe grandement a la préven-
tion des incidents et des pannes :
connaitre son matériel, réaliser des
entretiens réguliers par I'utilisateur
ou son entourage, bien connaitre
les capacités de son matériel et ne
pas aller au-dela des limites d’utili-
sation, ne pas réaliser ses propres
adaptations (bricolages dange-
reux), faire faire des révisions régu-
lieres par un professionnel, savoir
identifier une panne et la décrire.

La fiabilité a 100 % des matériels
n’existe pas. Signaler ou
faire signaler tout inci-
dent grave ou répétitif

La matériovigilance concerne le suivi
technique des dispositifs et des matériels
médicaux, l’identification et la prévention
des risques liés a leur usage.

Tous les accidents ou incidents ayant entrainé
ou qui auraient pu entrainer des dommages a
l'utilisateur doivent étre signalés.

Le signalement peut se faire par
I’intermédiaire d’une association ou de toute
personne ayant eu a connaitre 'incident. La
procédure la plus simple est de demander au
revendeur de le faire.

Ces données sont collectées et analysées par
I’AFSSAPS (Agence Francaise de Sécurité
Sanitaire des Produits de Santé) qui mesure
la gravité et la répétition des incidents et
intervient aupres des fabricants pour faire
évoluer les produits.

sans négliger une panne
ou un incident technique
contribue a I’évolution et
a I’amélioration de la fia-
bilité des matériels.

Sur le plan
nutritionnel

Dans les maladies neu-
romusculaires, faire per-
dre du poids risque de
faire perdre aussi du
muscle, tandis que faire
gagner du poids entraine
surtout un gain de
graisse. Il ne faut donc
pas hésiter a question-
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ner le médecin ou la diététicienne
pour adapter I'alimentation a la
dénutrition protéique et aux modi-
fications des besoins énergétiques
liées a la maladie neuromusculaire
pour conserver un équilibre pondé-
ral optimum.

Une perte de poids brutale et/ou
rapide justifie un avis médical afin
de faire la part d’une éventuelle
altération de la fonction respira-
toire, de I’état cardiaque ou d’une
difficulté psychologique dans le
déclenchement de cet amaigris-
sement.

Repérer et signaler les modifica-
tions de rythme de vie, de cor-
pulence, d’éventuelles difficultés
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€ C Prévenir la dépendance en développant

lautonomie grice au fauteuil électrique avec verticalisateur
dynamique, dés deux ans, pour circuler verticalement,
«marcher », « courir» et avoir un éveil spatial normal
(profondeur, perspectives, géométrie, repére, etc) ; grice aussi
a un logement adapté (robinets, bureau, domotique) et a
lutilisation de tierce-personnes (méme en présence des parents)
pour une aide matérielle (activités, devoirs scolaires, sorties, &
I"dge ot un enfant fait habituellement cela seul) ;

ou encore grice au chien d assistance, qui lui a appris

a étre autonome physiquement et moralement. 9

alimentaires (pour avaler, porter a
la bouche, mastiquer, préparer les
aliments...) permet d’adapter ses
habitudes alimentaires (quantité,
texture, rythme...) et d’optimiser
ses apports nutritionnels. Un trop
grand décalage entre les habitudes
alimentaires de la personne atteinte
de maladie neuromusculaire et cel-
les de son entourage transforme
le temps de convivialité qu’est le
repas en situation de frustration
voire «d’exclusion ».

La prévention de I'obésité ou de la
dénutrition passe aussi :

- par un suivi régulier : évaluation
systématique de I'état nutrition-
nel (mesure du poids et recherche
de facteurs de décompensation,
voire composition corporelle, étude
des apports et des besoins,
surveillance de la minéralisation
osseuse...)

- une prise en charge adaptée aux
difficultés nutritionnelle, cardiaque,
respiratoire et psychologique éven-
tuellement intriquées : apports ali-
mentaires, ventilation correcte,
aides techniques, soutien psycho-
logique...

Une information compléte sur la
gastrostomie permet de lever les
appréhensions et de ne pas retar-
der sa mise en place.

Sur le plan orthopédique

La prévention orthopédique passe
par une prise en charge adaptée,
pluridisciplinaire, réaliste, compa-
tible avec une vie sociale, prenant
en compte les retentissements
orthopédiques sur la nutrition,
I’autonomie, le confort, la ventila-
tion, 'adaptation a I'effort, la psy-
chologie...

Elle nécessite de la part de la
personne atteinte de maladie
neuromusculaire et de son entourage
de persévérer dans la mise en ceuvre
des moyens de prise en charge
orthopédique, souvent lourds,
répétitifs, voire inconfortables.
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L’analyse médicale permet
d’anticiper des complications
et de préserver des possibili-
tés fonctionnelles : bilans muscu-
laire, orthopédique, fonctionnel,
réguliers et systématiques pour
définir les possibilités des person-
nes atteintes de maladie neuro-
musculaire, inventaire des besoins
et désirs pour définir les compen-
sations attendues. Elle aboutit
a une prescription de «rééduca-
tions», d’un rythme de surveillance
pour s’adapter au plan de prise
en charge et au projet de vie ainsi
qu’a des conseils et essais d’aides
techniques.

Sur le plan psychologique

Prévenir n’est pas éviter les cri-
ses, mais créer les conditions pour
en atténuer les effets en se faisant
aider pour affronter et mieux vivre
les problémes.

Un entretien avec un psychologue
lors de la consultation pluridisci-
plinaire (a défaut s’informer aupres
des réseaux AFM) permet d’étre
informé de I'intérét, des modalités

e en poser l'indication en dehors de 'urgence ;
e prendre en compte les ajustements parfois difficiles aux plans

social et humain ;

¢ lalimiter aux situations suivantes : troubles de déglutition,
encombrement non maitrisé par les techniques d’aide a la toux,
préférence du malade du fait des contraintes imposées par la
ventilation non invasive, dépendance extréme de la ventilation

non invasive.

et de I'apport d’un soutien psycho-
logique.

L’entretien psychologique peut
servir a clarifier un probléme spé-
cifique, a renforcer I'estime de soi,
a aider a élaborer un projet de vie,
a réfléchir a la fonction parentale,
a conseiller par rapport a la vie de
couple, a donner des conseils édu-
catifs...

Il est important de ne pas toujours
garder ce qui est pénible pour soi
et de ne pas attendre d’étre trop
angoissé ou dans la détresse pour
demander de 'aide.

Les signes de difficultés psycholo-
giques débutantes doivent attirer
I’attention :

- chez I’enfant : modification des
performances scolaires, refus de
soins, troubles du sommeil ou de
I’alimentation, épisodes d’irritabi-
lité, de colére, d’agressivité, tris-
tesse persistante... ; signes qui
peuvent passer inapergus : inhibi-
tion, isolement, désinvestissement,
grande docilité, passivité, impor-
tante immaturité affective... ;

- chez I'adulte et I’entourage:
avoir des signes de malaise physi-
que : maux de téte, de dos, dou-
leurs, problémes de sommeil,
d’alimentation... ; étre irritable,
coléreux, impatient, sensible a la
critique, fatigué, déprimé...; se
sentir anxieux (inquiet et menacé),
coupable d’avoir le sentiment de
ne jamais en faire assez ;

- chez I’entourage : ne pas conce-
voir qu’il est possible de se repo-
ser ; se sentir la seule personne
compétente dans les soins a pro-
diguer et refuser I'aide des autres ;
ne plus investir dans des activi-
tés personnelles, ne jamais étre
détendu ; étre obnubilé par le pré-
sent, happé par I'organisation et
les tracas quotidiens, avoir du mal
a se projeter dans I'avenir ; tout
cela est normal et il peut y avoir
des moments de débordement...
mais si cela persiste, ’'ambiance
familiale se détériore et I'aidant
peut se trouver dans une situation
de détresse.
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Prévention et maladies neuromusculaires

c c La panne de mon scooter, cest la pire des catastrophes !
Je veille & son bon fonctionnement (révisions, etc)
et prévois de le changer dés qu’il donne des signes
de faiblesse (environ 4-5 ans). Je me documente
a lavance sur le prochain modeéle (salons Handicap, etc)
et jai mon revendeur attitré et sérieux. , ,

Sur le plan respiratoire

Comme ailleurs, prévenir dans le
domaine respiratoire, c’est con-
naitre I’évolution respiratoire de sa
maladie, bénéficier d’informations
pratiques sur les traitements et étre
convaincu de leur nécessité ; grace
au dialogue avec le médecin, le
pneumologue, le kinésithérapeute
ou d’autres personnes dans la
méme situation, s’informer sur les
difficultés et les solutions.

Etre bien suivi sur le plan respira-
toire c’est faire un bilan chez un
pneumologue au moins 1 fois/an
avec mesure de la capacité vitale
(spirométrie), mesure des gaz
du sang, + enregistrement du
sommeil, voir régulierement un

La toux est un mécanisme vital.

L'aide a la toux est utilisée aussi souvent que
nécessaire.

0 o

e Signes évoquant un exces de gaz carbonique : céphalées matinales ;
fatigue, difficultés de concentration, somnolence dans la journée ;
I’essoufflement est rarement au premier plan ; mauvais sommeil, éveils
et appels nocturnes.

* Infections respiratoires a répétition.

e Symptomes potentiellement liés a une respiration insuffisante :
perte d’appétit, perte de poids, petites difficultés pour avaler.

Les signes d’alerte respiratoires nécessitent une prise en charge et/ou
un avis médical rapide.

Tout épisode infectieux des voies aériennes supérieures peut se
compliquer s’il est négligé.

En cas de géne respiratoire, d’oppression thoracique, d’encombrement,
de sécrétions épaisses et colorées ou de fievre, un contact médical
rapide s’impose.

kinésithérapeute de ville au fait des
méthodes de désencombrement,
étre suivi par un médecin de famille
bien informé, avoir une formation/
information par la consultation
spécialisée.

Chez I’enfant, la prévention con-
siste a assurer une bonne crois-
sance pulmonaire et éviter les
déformations thoraciques gréace a
des hyperinsufflations pulmonaires
(Bird®), a une ventilation non inva-
sive, au corset, a la kinésithérapie
et/ou a I'arthrodese vertébrale.

La prévention des encombre-
ments passe par la maitrise des
techniques d’aide a la toux par la
personne atteinte de maladie neu-
romusculaire et son entourage et
pas seulement par le kinésithéra-
peute.

La prise en charge permet de pré-
venir les infections par les vacci-
nations, d’utiliser a bon escient
certains médicaments potentiel-
lement dangereux (fluidifiants
des sécrétions bronchiques, séda-
tifs de la toux, morphiniques...),
la ventilation non invasive (nasale
et/ou buccale) et la trachéotomie.

Il est important de rester maitre
des décisions c’est-a-dire d’avoir
la capacité de refuser un traite-
ment qui change la vie de maniére
inacceptable, en en connais-
sant les conséquences possibles ;
d’exprimer son avis de fagon claire,
al’avance, en sachant, cependant,
qu’il est toujours possible d’en
changer.



LA PREVENTION NE VA PAS DE SOI

Quand cela va bien, il n’est
jamais «agréable » d’anticiper
des «ennuis», méme si c’est pour
permettre de mieux les gérer.

En France, la prévention est le
parent pauvre de la politique de
soins. En dehors de centres spé-
cialisés, I'inadaptation des struc-
tures, le manque de connaissance
des maladies neuromusculaires et
I’absence de consensus fort sur les
méthodes a utiliser rendent difficile
ou peu répandue la prise en charge
des personnes atteintes de maladie
neuromusculaire. Dans le domaine
de la compensation des incapaci-
tés, outre le colt et le manque de
financement des moyens (techni-
ques ou humains), la lourdeur des
démarches et I'inadaptation de
I’organisation sociale sont les prin-
cipaux freins a la prévention de la
dépendance.

Les freins au plan individuel

Les contraintes et la « répétitivité »
du suivi régulier entrainent une las-
situde propice a une interruption
de la prise en charge.

La méconnaissance des proble-
mes, des solutions et de leur mise
en ceuvre génere des appréhen-
sions retardant la mise place de
moyens efficaces de prévention.

La crainte d'une dépendance
accrue, redoutée par la personne
atteinte de maladie neuromuscu-
laire et/ou son entourage va parfois
retarder la mise en ceuvre de cer-
tains traitements.

Les freins au plan médical
et paramédical

L'organisation des soins entraine
un changement d’équipe médi-
cale lors du passage enfant-adulte.
Cette rupture a une période de vie

('adolescence) ou le suivi
régulier est mal vécu, favorise
I’arrét du suivi.

L’hopital est souvent peu
adapté matériellement aux
personnes atteintes de
maladie neuromusculaire :
la pesée d’une personne
atteinte de maladie neuro-
musculaire nécessite une
manutention et un matériel
particuliers ; certains exa-
mens sont peu réalisés (calo-
rimétrie indirecte, fraction
d’éjection isotopique) du fait
d’un plateau technique peu
répandu sur le territoire fran-
cais, de la nécessité d’'une
équipe expérimentée, ou du
co(t élevé de I'examen.

En dehors des structures spécia-
lisées peu nombreuses, il y a un
manque de connaissances des
professionnels en matiere de mala-
dies neuromusculaires (spécialis-
tes, généralistes, paramédicaux).

De plus, en I'absence de con-
sensus médical fort, certaines

méthodes ne sont pas proposées
car elles sont méconnues ou mal
validées (histoire naturelle des
atteintes cardiaques au cours de
certaines maladies neuromuscu-
laires, recommandations sur la
prise en charge cardiaque en cours
d’élaboration, places respectives
de la ventilation non invasive, de la
trachéotomie et des méthodes de

e Améliorer la qualité de mon information sur ma maladie, ses
conséquences, leur prise en charge et les moyens a mettre en

ceuvre ;

* Lejour ou je suis prét(e), avoir une discussion approfondie
avec mon médecin ou un membre de I'équipe qui me suit, sur
la(es) situation(s) arisque que mon état de santé peut m’amener
a affronter afin d’en comprendre non seulement les enjeux mais
surtout les solutions qui peuvent y étre apportées ; le faire
alors qu’il n’y a pas de risque immédiat me permet de réfléchir
aux tenants et aux aboutissants des différentes alternatives qui
peuvent se présenter et leurs conséquences ;

e Cultiver la qualité de la relation avec mes soignants ;

¢ Choisir de me faire aider sur le plan émotionnel/psychologique
si les décisions sont trop difficiles.

L'important est d’anticiper et de ne pas hésiter a se faire aider a
anticiper par des professionnels compétents.

© AFM-Philippe PROUFF



désencombrement dans les mala-
dies neuromusculaires).

Il'y a un manque de solutions pra-
tigues dans le domaine psycho-
logique : peu de consultations
spécialisées avec un psychologue,
pas de remboursement des con-
sultations de psychologue en ville,
pénurie de psychiatres.

Les freins au plan social
et financier

Le colt élevé et le manque de
financement pour la mise en ceuvre
des compensations techniques ou
humaines des incapacités fonc-
tionnelles sont des freins impor-
tants a I'lautonomie.

Si I’Allocation Compensatrice pour
Tierce Personne (ACTP) est trés
insuffisante pour financer une aide
humaine 24h/24, il y a aussi une
pénurie de solutions pratiques :
manque de tierces personnes qua-
lifiées (absence de reconnaissance
de cette expérience profession-
nelle, probléme de la responsabi-
lité de la tierce personne lors de
la réalisation de certains gestes) ;
diminution du nombre de cen-
tres de prise en charge temporaire
ou définitive alors que le nombre
et la dépendance des personnes

Prévention et maladies neuromusculaires

( ( Dans 'Hérault, nous avons créé une association
nommée Rescousse, avec un systéme de « helpers »,
pouvant dépanner en cas de défaillance de l'aide

humaine pour le lever, la roilette. ..
Sinon, jai la chance de faire appel & mon compagnon,
mais cest en dernier recours. ) ,

atteintes de maladies neuromus-
culaires augmente ; sites de répit
peu nombreux, difficiles a trouver,
notamment en cas d’urgences.
Faute d’informations et de tierces
personnes, l'assistance respira-
toire est vécue comme une phase
ultime, ce qui retarde souvent sa
mise en ceuvre.

Du c6té des aides techniques,
les difficultés sont le fait de I'ina-
daptation du financement des
aides techniques, de I'absence de
réseaux de distribution et de ser-
vices aprés vente structurés, des
colts de maintenance et de I’ina-
daptation du remboursement des
réparations.

ACTIONS DE LAFM ET DES CONSULTATIONS

Travail avec le Ministére de la Santé pour la création
de Centres de Référence régionaux assurant :

Lobbying autour du « Dispositif pour la vie autonome » :

Formation et information :




