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Infirmiere
de cooperation
et prise en charge

IS e =m des patients

| | ~_atteints
La dystrophie myotonique dé (gmiadie de Stei dystI’Ophie

nert, DM1) est caractérisée par des atteinte: .
systémiques (neuromusculaire, respiratoire, ca my0t0n| ue

endocrinienne, neurologique centrale, oculaire de t pe (malad|e

tive...). Elle a un impact sur de nombreux aspe .

vie des patients et est responsable d’une rédc de telnert)
I'espérance de vie et de la participation sociale
A Nantes, les patients atteints de DM1 sont ¢
sein du Centre de Référence des Maladies Ne
laires du CHU. La prise en charge est organisée, sous la
forme d’'une consultation multidisciplinaire (CMD) qui
se déroule, avec une fréquence idéalement annuelle,
sur une matinée, au cours de laquelle huit patients DM1
sont successivement vus par le cardiologue, le pneumo-
logue, le médecin MPR, le médecin spécialiste du som
meil, I'ophtalmologue, le généticien et le neurologue.
L'atteinte cognitive de ces patients a pour conséquence
guils ne sont généralement pas tres demandeurs de
soins c’est dire I'importance de l'organisation en
CMD qui permet de ne pas multiplier les rendez-vous
médicaux, a I'hdpital ou en ville, auxquels les patientsg
ne se rendraient pas. Au rythme d’'une CMD par mois
ce ne sont que 80-90 patients qui peuvent étre pris en
charge sur une année a Nantes. Les recommandations

d’experts relatives a la DM1 suggérent un suivi annuel

[1]. Malheureusement, I'augmentation constaptejatea fait I'objet d’'un protocole «ibfifmierele coopération

la file active de patients DM1 a Nantes (actuadlentdatvalidation officielle par la HAS vient d'intervenir [3].

plus de 2@@tients adultes suivis) et I'absence de

possibilité d’augmentation de cette activité médiRakpasitif de formation

permettent pas de suivre cette recommandation. En pra-

tique, les patients ne sont revus que toushhess18E2#ns le modéle développé a Nantes, l'infirmiére de coopération dev
A Jonquiére, au Québec, ol l'incidence de laaldirluest expérience d’au moins deux ans en Centre de Référe
encore plus importante qu’en France, une consealiatiorusculaire et un contact régulier avec les patients DM1. L
dédiée a cette pathologie a été mise en placeapéiences supplémentaires qu'il lui fallait acquérir étaient a la foi
2008 et est réalisée par une infirmiere de[8pécidliédriques et pratiques. Les connaissances formelles concernant
Nous avons développé une approche similaire &MIHidtdété acquises lors du cours spécifique dispensé dans le ce
Nantes, avec la mise au point d’outils permettadtieDlidede Myologie(2es) et lors d’'un cours sur la physiopatholo
infirmiére spécifiguement formée de réaliser cegmdsula DM1 destiné aux étudiants en médecine lieuNEm)tes (2
tations. L'objectif est d’alterner une année sur dBluxs@@EEifiguement, l'infirmiere de coopération a également bénéfic
classiques et consultations par l'infirmiere spédialieééormation, par le Département de Formation Continue, sur
de facon a améliorer la qualité du suivi des patiépést@ge des troubles du rythme et la lecture d’'ECG, incluant alg
rithmes et études de chsyis). Une formation a l'interprétation
Vignette Maladie de Steinert. Cellules musculaire de patient atteint de @?ﬁ%};ﬁﬁéaﬁons fonctionnelles respiratoires NEEIIE)ﬁZEu lieu

mytonique. L'ADN nucléaire en bleu, les agrégats d’ARN typiques de . , i A .
myotonique en rouge et le cytoplasme en vert. au sein du Laboratoire d Exploratlons Fonctionnelles du CHU. Enfin,
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présence récurrente aux journées du réseau national DMi#dDMS ¢capd)le du rythme, cardiopathie) et des traite-
lui a permis d'avoir une approche plus globale de la DM1 ehents sjieeifiques).

jour plus réguliere des connaissances. 6.Une évaluation pneumologique (fausses routes, toux,
En paralléle, une formation complémentaire en mode compggpoéeagethopnée, signes d’hypercapnie, apnées du
a été réalisée au sein du Centre de Référence permettant adiimfierijeégénements respiratoires au cours de I'année
de gagner en expertise et en autonomie au fil diletengdssiécoulée, vaccinations, évaluation des EFR effectuées le
assisté pendant plusieurs mois aux consultations de cardigingien@&ee- (pléthysmographie debout / couché), avec
rologie, pneumologie ou de troubles du sommeil lors des Gdfadddiékemsvis médical et bilan gazométrique en cas
aux patients DM1. de capacité vitale < 60 % ou de signes d’hypercapnie).
Enfin, l'infirmiere a réalisé un stage par comparaison de quldme fakiation du sommeil (habitus, hygiéne veille-
dans le service du Pr Cynthia Gagnon a I'hopital de Jonguaerenaeil Quéalité du sommeil, signes de syndrome des
bec, au contact méme de I'équipe pionniére du suivi des papieé¢s DIMIsommeil, évaluation subjective de la som-

par des infirmiéres spécialisées. nolence (échelle d’Epworth), efficacité d’'un traitement
par modafinil ou autre psychostimulant).
Outils spécifiques 8.Des examens complémentaires déja cités (bilan bio-

logique, EFR, ECG, parfois une échographie cardiaque)
Des questionnaires spécifiquement adaptés ainsi que des alBorithchesute des items, des criteres d’alerte ont été défi-
prise de décision ont été élaborés conjointement par l'infirmiéravetlea algorithme décisionnel et en cas de besoin, ur
médecins référents de chacune des spécialités prenant partracaudviDudeavis du médecin référent du Centre. En post
facon a optimiser le mode opératoire par discipline et a sécucisesidistitiia, le bilan biologique est contrdlé, un compte
férentes prises en charge des patients lors de la consultatioreidirndiéreonsultation suivant un modele type est rédigé
lls se présentent sous la forme de fiches reprenant, par specidliérresre qui sera adressé au médecin traitant, aux
différents points critiques a aborder a l'interrogatoire ou lorsaded@spécialistes participant a la prise en charge, ainsi
lyse des examens complémentaires réalisés (ECG, EFR, bilqm'dniojmafiene).Des réunions de synthése bi-mensuelles
avec le médecin référent completent le dispositif. Des
Déroulement de la consultation échanges avec la plateforme régionale pour les maladies
rares PRIOR pour I'action sociale ou avec 'AFM-Téléthol
La consultation infirmiére s’adresse aux patients déja suipieuganC8ti2 associés.
classique. Les nouveaux patients doivent étre systématiguement éva-
lués une premiére fois dans le cadre d’'une CMD classiqueMiaeséachtace
des patients en vue de consultations infirmiéres s'effectue en amont
conjointement par l'infirmiére et le médecin neurologue réEnemjetia été initié en 2016 et les premiéres consul-
Centre, les formes plus modérées de la maladie et les patieitsresduftiisnieres ont été réalisées avec une aide
exclusivement étant priorisés financiére initiale de 'AFM-Téléthon, le relais étant
La consultation infirmiére s’étend sur une a deux heures girognesemdment pris par le CHU de Nantes. Enviror
successivement : 60 a 8Consultations infirmieres ont maintenant lieu
1.Le suivi infirmrebituel (prise des constantes, préléevemerdsrsagiiement et ont permis de raccourcir I'intervalle
guins y compris bilan gazométrique le cas échéant). entre deux consultations a presque un an. Elles ont
2.Une évaluation psychosociale (soins personnels, habitataurssigpdamis de détecter a plusieurs occasions des
cement, travall, loisirs, activités physiques, revenus et mesaendmaelgs médicaux nécessitant une prise en charge
environnement familial et social). spécifique ne pouvant étre différée.
3.Une évaluation générale (événements médicaux ou no@eatiédacdivité est maintenant formalisée et le Projet
survenus depuis la derniére consultation, vérification desdeo@sigpésationC@nsultation infirmiere de suivi des
préconisées lors de la précédente CMD, mise a jour du tratieats paeints de dystrophie myotonique de Steinert
sonnel, plaintes fonctionnelles du patient). (DM1) entre deux consultations multidisciplinaires que
4.Une évaluation fonctionnelle (I'évolution des capacitésnoasrigei®ns soumis, a obtenu une validation de la HAS,
depuis la derniére CMD, de I'utilisation d’orthéses, de lanpisétéedtant recemment paru au Journal Officiel [3]
charge en kinésithérapie ou en orthophonie...). )
5.Une évaluation cardiovasculaire (douleurs, palpitations, Epeatelateon
connaissance.ECG avec pré-lecture par l'infirmiére et relecture
meédicale posteriorivérification du suivi réalisé (échographraccourcissement de l'intervalle moyen entre deux
cardiaque, étude du faisceau de His, vérification du pace-maksultzdions dans le Centre de Référence, ainsi que les
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évenements médicaux détectés témoignent de I'intérét de Emdsppsidr la prise en charge de la DM1, est sans' dout
tif. Un questionnaire de satisfaction des patients, dont le resnmeihé'@sse développer dans d’autres centres frangais.
terminé avant I'été 2020, est en cours d’analyse. Le retoull \satzalattes temps de partager les outils et les expe-
patients, lors de la CMD classique I'année suivant la consuliaticesrdiin d’améliorer ce dispositif infiovant..

miére, est unanimement positif, certains le préférant méme @uwmedee nurse and management of patients with
classique — qu'il ne peut toutefois pas remplacer : I'unicité ded'ifiteryotonic dystrophy (Steinert’s disease)
locuteur (infirmiengdrsus la multiplicité des intervenants habituels

(les différents médecins spécialistes) permettant un échandeNgniiieERET
et gIobaI Les auteurs déclarent n‘avoir aucun lien d'intérét concernantles

données publiées dans cet article.
Conclusion REFERENCES

Les consultations infirmieres représentent une veéritable plussyatue Chouinard MC, Laberge L, et al. DMI expert panel. Healtf

: : : isi anticipatory guidance in adult myotonic dystrophy type .
dans la prise en charge des patients DM1. Pour le patient, Iesﬁ%g@lﬁ%ﬁ%som 2010 20 - 84761,

sont multiples : un suivi plus régulier et annualisé, un moingtRgHsAtI€houinard MC, Lavoie M, Champagne F. Analysis of the nursing
de perte de vue. un renforcement du lien avec le médecin titegtedrf of patients with neuromuscular disorders. Can J Neurosci Nurs
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et enfin une apprOChe_ dlfferente_ d_e |8_. ConSUItat_'on! nmamm@?éﬁm‘septembre 2020 relatif & l'autorisation du protocole de
le versant psychosocial. Pour l'infirmiere remplissant ces nouvelie®nsultation infirmiere de suivi des patients atteints de
fonctions, les bénéfices sont liés & 'augmentation du niveau{fiopae myotonique de Steinert (DM1) entre deux consultations
o, , N . R , ‘multidisciplinaires. ELI : https://www.legifrance.gouv.fr/eli/
ponsabilité et de compétence, a la valorisation de l'aspect é&gets@btiors1/ssaH2022464A/o0ltexte
des soins, et au renforcement du lien avec le patient dans une autre
dimension que médicale. Pour le médecin référent du centre, le gain
de temps médical est évident, tout en maintenant un lien bisannuel TIRES A PART

avec le patient. Ce modeéle développé a Nantes, le premier du genre en Y. Péréon
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