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>Du fait de 'augmentation de I’espérance de
vie des individus atteints de mucoviscidose, la
transition de la pédiatrie vers les services de
médecine pour adultes est devenue une étape
essentielle pour les patients, les aidants et les
soignants. Cette transition doit étre progressive
et longuement préparée. Avoir un processus éta-
bli et formalisé, aborder tot le théme de la tran-
sition avec le patient et sa famille, autonomiser
le patient avant le transfert et établir des liens
étroits entre les structures médicales pédia-
triques et pour adultes sont des éléments impor-
tants pour la réussite de cette étape. L'éducation
thérapeutique ainsi que 'utilisation de question-
naires validés, d’un plan d’action personnalisé ou
d’outils connectés peuvent aider. Le transfert se
fera au moment le mieux adapté pour le patient,
idéalement en période de stabilité de la maladie,
de maniére progressive, avec des consultations
conjointes ou alternées entre les équipes de
pédiatrie et de médecine pour adultes. D’autres
maladies respiratoires chroniques débutant dans
I’enfance ou a I"adolescence pourront bénéficier
d’un processus de transition similaire. <

Durant ces derniéres décennies, Iaugmentation de
I’espérance de vie des patients atteints de mucoviscidose
a conduit a ce que, au moment de la fin de I’adoles-
cence ou du début de la vie d’adulte, les patients soient
transférés des services de pédiatrie vers les services
médicaux pour adultes. Au-dela de ce transfert, il s’agit
d’un processus global de transition qui implique les
patients, leurs familles, les soignants de pédiatrie puis
de médecine pour adultes, sur une période qui commence
bien avant et se poursuit bien apres le transfert. Certains
aspects importants de ce processus sont bien établis
pour la mucoviscidose ou pour I"asthme. D’autres mala-
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dies respiratoires chroniques débutant dans I’enfance, avec des pronos-
tics et des charges en soins variés, nécessitent également une transition
adaptée aux contraintes de la maladie. La réussite du transfert de la
médecine pédiatrique a la médecine pour adultes reste un défi, a la fois
pour les équipes pédiatriques qui le préparent et pour les équipes de
médecine pour adultes qui accueillent ces jeunes patients.

La mucoviscidose

Plus de 7300 personnes en France sont atteintes de mucoviscidose en
2022 [1]. Cette maladie génétique, autosomique récessive, est liée
au dysfonctionnement du canal CFTR (cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator) situé au pdle apical des cellules glandulaires.
Ainsi, la mucoviscidose est caractérisée par une atteinte de nombreux
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organes : atteinte pulmonaire, pancréatique, digestive, hépatique et
oto-rhino-laryngologique. Les atteintes organiques, présentes pour
certaines des le diagnostic, s’aggravent progressivement avec I’dge.
Ainsi, la grande majorité des patients présentent une insuffisance
pancréatique exocrine des la petite enfance. Le pronostic de la mala-
die est principalement lié a I'insuffisance respiratoire chronique. La
mucoviscidose est une maladie globale et les atteintes des différents
organes sont étroitement intriquées. Par exemple, le statut nutrition-
nel, la colonisation chronique par la bactérie Pseudomonas aerugi-
nosa, I'insuffisance pancréatique exocrine ou le diabeéte sucré lié a la
mucoviscidose sont des facteurs associés a une atteinte plus sévere de
la fonction respiratoire [2].

L'espérance et la qualité de vie des patients atteints de mucoviscidose
ont été transformées durant ces derniéres décennies. Aux Etats-Unis,
I’espérance de vie a la naissance était de 16 ans en 1970, alors qu’elle
est de 46 ans pour les patients nés entre 2015 et 2019. Du fait des
progres thérapeutiques récents, elle devrait encore augmenter dans
les prochaines années. €n France, seulement 18 % des patients étaient
suivis dans un centre médical pour adultes en 1992, mais 60 % I’étaient
en 2020 [1]. La prise en charge des patients atteints de mucoviscidose
dans un service de pneumologie pour adultes n’a débuté que dans les
années 1990, avec le premier programme pour adultes de la Cystic
fibrosis fundation aux Etats-Unis en 1993. €n 2022, la transition vers
une prise en charge médicale par des médecins d’adultes concerne
presque tous les patients, et fait partie intégrante de la prise en
charge globale de la maladie. Les données du registre frangais de la
mucoviscidose indiquent que, parmi la population d’individus atteints
de mucoviscidose dgés de 18 a 65 ans, 50 % des hommes et 42 % des
femmes exercent une activité professionnelle. Un peu moins de 50 %
des hommes et 60 % des femmes adultes vivent en couple. Ainsi, il
semble que I’enjeu de ce processus d’accompagnement vers |’autono-
mie soit social et pas seulement médical.

Sur le plan thérapeutique, jusqu’a ces dernieres années, 'amélioration de
I’espérance de vie a été liée a I’évolution des traitements symptomatiques.
Ceux-la visent, entre autre, a maintenir une fonction respiratoire cor-
recte, un bon état nutritionnel et un équilibre glycémique. Néanmoins les
contraintes thérapeutiques sont nombreuses et chronophages : séances
de kinésithérapie quotidiennes, nébulisations pluriquotidiennes, anti-
biothérapies itératives, prise de médicament per os avant chaque repas,
insulinothérapie, hospitalisations itératives lorsque I’état clinique le
requiert, transplantation pulmonaire ou hépatique pour certains patients,
etc. Uobservance globale de ces traitements a été estimée a 48 = 31 %.
Elle décroit avec I'age, alors méme que la qualité des soins au quotidien
participe grandement au pronostic de la maladie [3]. La prise en charge
médicale de la mucoviscidose et son pronostic sont actuellement en pleine
révolution avec I'avénement des médicaments modulateurs du canal CFTR.
Ces nouvelles molécules restaurent une partie de la fonction du canal CFTR
et, de ce fait, améliorent de fagon spectaculaire la fonction respiratoire,
avec une amélioration de 13,8 points du volume expiratoire maximal par
seconde (VEMS) en quatre semaines, et I’état nutritionnel [4]. Ils sont
disponibles actuellement pour environ 85 % des patients dgés d’au moins
12 ans, et I’extension de I'autorisation de mise sur le marché (AMM) aux
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enfants plus jeunes est en cours en France'. Proposés a des
patients jeunes, ils devraient permettre de prévenir 'alté-
ration organique et de transformer la vie quotidienne des
patients pouvant en bénéficier.

€n France, la prise en charge des patients atteints de
mucoviscidose est organisée depuis le début des années
2000 autour des centres de ressources et de compé-
tences pour la mucoviscidose (CRCM). Depuis 2003, le
dépistage néonatal permet de diagnostiquer 95 % des
patients en période néonatale. Les patients sont pris
en charge pendant plusieurs années au sein des CRCM
pédiatriques, puis transférés vers un CRCM pour adultes.
Un protocole national de diagnostic et de soins [5]
ainsi que des recommandations nationales ou interna-
tionales permettent une standardisation des soins.

Les enjeux de la transition pour les jeunes
atteints de mucoviscidose

Comme pour les autres patients atteints de maladies
chroniques depuis I’enfance, le transfert, processus
organisé et planifié de passage des soins en pédiatrie
vers les soins en services pour adultes, va avoir lieu a
la fin de ’adolescence ou au début de I’dge adulte, une
période de changement ou le jeune devient progressi-
vement plus autonome. Cette transition doit répondre
aux besoins médicaux, psycho-sociaux et éducatifs des
adolescents. Dumas a souligné les conditions sociales
qui entourent cette transition [6]
(=).

Le passage d’une relation en triade
enfant-parents-soignant en milieu
pédiatrique a une relation duale patient-soignant peut
étre illustré par le changement du mode de prise de ren-
dez-vous médical, le plus souvent par I’équipe soignante
en pédiatrie, plus fréquemment a I'initiative du patient en
service pour adultes. Gerardin précise certaines particu-
larités psychiques des adolescents, notamment lorsqu’ils
sont porteurs d’une maladie chronique, et cite plusieurs
obstacles potentiels a une transition réussie, tels que la
difficulté de relacher le lien entre les équipes soignantes
pédiatriques et le patient, la réticence de la famille,
la méconnaissance des équipes, un
temps insuffisant consacré a la tran-
sition, ou une représentation déva-

(=») Voir la Synthese
de A. Dumas, m/s

n° 1, janvier 2022,
page 70

(=») Voir la Synthese
de P. Gerardin et
C. Stheneur, m/s

. T n° 8-9, aoiit-
lorisée du suivi médical pour adultes
septembre 2021,
chez ces jeunes patients [7] (=P). page 786

! La Haute Autorité de santé (HAS) a autorisé depuis mars 2022 I’accés précoce a un
premier traitement pour les enfants dgés de 6 a 11 ans, hétérozygotes pour la muta-
tion F508del du géne CFTR et porteurs d’une mutation de ce méme gene a fonction
minimale. Il s’agit de I'association de Kaftrio® (ivacaftor/tezacaftor/elexacaftor)
et Kalydeco® (ivacaftor).
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Figure 1. Registre frangais de la mucovis-
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de I’année de naissance [1].

de discussions sur ce theme dans les
centres pédiatriques, permettraient
aussi de limiter les situations de tran-
sition « dans 'urgence » et d’améliorer
la capacité des jeunes a se sentir préts
pour un transfert vers la médecine
d’adultes [9]. Ces programmes aident
a maintenir une stabilité de la maladie
durant cette période charniére [10].
Des pratiques-clés sont identifiées
pour une meilleure préparation de la
transition [11]. Le programme de tran-
sition « ReadySteadyGo », fondé sur
un module de formation dispensé en
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Pour les personnes atteintes de mucoviscidose, la transition a cepen-
dant certaines spécificités :

— La période comprise entre la fin de "adolescence et le début de I'Gge
adulte est une période d’aggravation de la maladie, qui peut méme, chez
certains de ces patients, engager le pronostic vital a court terme [8].
La survenue de complications évolutives (apparition d’un diabéte sucré,
épisodes d’hémoptysie, etc.), voire Iindication & une transplantation
pulmonaire nécessiteront une intensification des traitements et I'instau-
ration de nouvelles prises en charge. Dans certains cas, I'instabilité de
la maladie retardera le transfert, mais dans d’autres cas, une transition
plus précoce vers une unité de soins pour adultes, par exemple un service
hospitalier compétent en transplantation pulmonaire, sera indiquée.

— La maladie étant généralement diagnostiquée en période néonatale,
les patients et leurs familles sont souvent suivis depuis la naissance
par la méme équipe. Le fort investissement des parents et des équipes
médicales aupres du patient interfére avec son autonomisation. D’ou
P’intérét d’aborder tot le theme de la transition.

— Le temps, la lourdeur et la diversité des soins quotidiens ont un
grand impact sur la vie quotidienne. Les contraintes liées a la vie
d’adulte vont devoir s’accorder avec ces contraintes médicales.

Données de la littérature sur la transition
dans le cas de la mucoviscidose

Le plus souvent, les patients porteurs de mucoviscidose sont suivis dans
des centres de référence pluridisciplinaires, d’abord pédiatriques, puis
pour adultes. Ce suivi structuré a facilité la publication d’études mon-
trant le bénéfice de la mise en place d’un programme spécifique. Des
programmes structurés de transition permettent d’augmenter le nombre
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ligne en plusieurs étapes, a été congu
pour les jeunes patients atteints d’un
diabete de type 1, puis utilisé chez
des patients atteints de mucoviscidose [12]. Chaudhry
et al. ont montré que les patients ayant bénéficié d’un
programme de transition structuré ont le sentiment que
leur opinion a été mieux prise en compte et abordent plus
fréquemment le theme de changement de centre médical
que les patients n’ayant pas bénéficié de ce programme.
Pour ces auteurs, le role d’un assistant social était
central dans le programme de transition [13]. D’autres
auteurs ont souligné le role du kinésithérapeute dans le
processus de transition, ce soignant revétant une impor-
tance particuliere aupres des patients, pédiatrigues
comme adultes, atteints de mucoviscidose [14]. Huang
et al. [15] ont montré, dans un essai contrdlé randomisé,
I’intérét d’un programme technique, pour former puis
accompagner les jeunes atteints de maladies chroniques,
dont la mucoviscidose, dans une meilleure connaissance
de leur maladie et une plus grande autonomie vis-a-vis
de sa gestion. Il reste a évaluer si cette préparation amé-
liore ’expérience de la transition.

Chez des patients porteurs de maladies chroniques
ayant débuté dans I'enfance, dont la mucoviscidose,
plusieurs questionnaires ont été proposés pour évaluer
I’état de préparation des patients vis-a-vis de la tran-
sition et pour guider ce processus [16, 17]. €n Francais,
le questionnaire Good2Go a été validé pour les adoles-
cents Ggés de 14 a 18 ans [16].

Au-dela de ces études visant a prouver Iefficacité d’un
programme de transition, de nombreuses recommanda-
tions, synthéses ou consensus soulignent I'importance



Temporalité

Organisation pratique

€ducation

Aborder la transition tot, et dans certains cas, des le diagnostic de la maladie chronique

Période de stabilité de la maladie

Coordonner avec un moment de transition de vie (début des études supérieures ou de la vie professionnelle)
Utilisation possible d’outils pour évaluer a quel moment le patient est prét pour la transition

Processus de transition établi dans les centres pédiatriques et de médecine pour adultes

Plan de transition individualisé

Collaboration respectueuse, confiance et liens étroits entre les équipes médicales pédiatriques et pour adultes
Réunions organisées entre les deux équipes, centrées sur les besoins des patients

Désignation d’une personne référente pour faciliter la transition

Consultations conjointes avec des soignants de pédiatrie et de la structure médicale pour adultes, pour les
premieres visites de transition

Changements thérapeutiques progressifs a I’arrivée dans la structure pour adultes

Accompagner les parents dans la transition, les accepter en consultation avec le jeune patient lors des premieres
visites dans la structure pour adultes

Dossier médical commun

Autonomisation du patient adolescent pour ses soins et pour I’évaluation de son état de santé
Temps de consultation seul avec les soignants proposé deés I'adolescence

€ducation thérapeutique centrée sur la transition

Implication de I’équipe pluridisciplinaire

Prise en compte de I"aspect psycho-social et orientation professionnelle

Tableau I. Synthése des recommandations pour la transition des patients atteints de mucoviscidose, de la pédiatrie vers la médecine pour adultes.

Recommandations

générales

Pour améliorer
P’observance

thérapeutique

Pour améliorer
I’autonomie

Préparation au début de I'adolescence (11-13 ans)
Prendre en compte dans le modeéle de transition :
— Programme de transition structuré
— €ducation patients/aidants sur allergie/asthme/processus de transition
— Check list des points acquis pour la transition
— Monitorage de I’adhésion thérapeutique
— Période de recouvrement entre suivis pédiatriques et dans la structure pour adultes, avec retour de I'information
— Réunions régulieres entre équipes pour adultes et équipes pédiatriques
Autres moyens de communication : réseaux, télécommunication
Discussion sur I'autogestion de I"allergie/asthme au collége/lycée/université
Formation des soignants impliqués dans la transition
Audits réguliers du processus de transition

Simplifier les traitements
Utiliser les rappels de traitement, applications mobiles et applications sur le web

Insister en consultation sur les points thérapeutiques et d’autoévaluation de I’état de santé pour lesquels
I’adolescent n’est pas siir de lui

Formuler un plan d’action personnalisé

Intervention d’autres patients

Favoriser 'investissement dans des évenements sociaux

Questionnaire motivationnel

Tableau Il. Recommandations de I’EAACI (European Academy of Allergy and Clinical Immunology) pour la transition des adolescents et j

adultes allergiques ou asthmatiques, de la pédiatrie vers la médecine pour adultes [30].
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Processus de transition Bonne

formalisé et systématique,

Coordinateur
transition

Initiation précoce

Figure 2. Principes d’une transition structurée (d’aprés [25]).

de la transition et les modalités de celle-ci. La société européenne de la
mucoviscidose souligne I'importance d’une transition planifiée, centrée
sur le patient, entre deux équipes soignantes qui se connaissent bien,
avec une ou des rencontres physiques entre le patient et les soignants
pour adultes avant le transfert effectif [17]. Des conférences de consen-
sus américaines ont également émis des recommandations pour optimiser
la transition [18]. Il s’agit de propositions d’experts, qui nont pas été
validées par des essais contrdlés [5, 17-22]. Les synthéses émanent le
plus souvent d’équipes pédiatriques [23-25], mais certaines sont aussi
publiées par des équipes médicales pour adultes [20, 26] ou conjointe-
ment par les deux types d’équipes [11, 19]. Singh et coll. rappellent les
principes d’une transition structurée [25] (Figure 2). Les éléments impor-
tants communs a ces synthéses sont rapportés dans le Tableau /.

Transition et autres maladies respiratoires chroniques

Lasthme est la plus fréquente des maladies respiratoires chroniques
débutant dans I’enfance. €lle touche environ 15 % des adolescents en
France. Seuls 21 % de ces adolescents auront une rémission de leur
maladie [27]. La transition vers la médecine pour adultes concernera
donc la grande majorité des jeunes patients asthmatiques. La gravité
de la maladie est trés variable d’une personne a 'autre, mais environ
12 % des adolescents et 19 % des jeunes adultes sont porteurs d’un
asthme « sévére », nécessitant un traitement quotidien [28]. Lobser-
vance du traitement et I’équilibre de I’asthme sont moins bons a
’adolescence [29]. Des recommandations ont été publiées par I’EAACI
(European Academy of Allergy and Clinical Immunology) en 2020 pour
optimiser la transition chez le patient asthmatique [30]. Ces recom-
mandations sont fondées sur un niveau de preuve faible, mais sont
néanmoins consensuelles. Elles sont résumées dans le Tableau /1.

On notera que, logiquement, de nombreuses recommandations sont
communes pour la transition des patients atteints de mucoviscidose et
pour celle des patients asthmatiques. €lles pourront donc étre utiles pour
préparer la transition avec d’autres patients, atteints de maladies respi-
ratoires plus rares. La transition des patients nécessitant une ventilation
assistée dans le cadre d’'une maladie neuro-musculaire peut ainsi se faire
en partie selon le programme de transition établi pour ces maladies. |I
convient cependant d’inclure dans ce processus de transition les spécifi-
cités liées au suivi et a la gestion des appareils d’assistance respiratoire.
Dans le cas particulier des patients ayant un handicap intellectuel, les
parents conserveront un rdle de soutien a I’dge adulte, et le processus de
transition devra étre adapté. €nfin, dans le cas de maladies respiratoires
ou neurologiques séveres, si le décés ou une aggravation majeure sont
prévisibles a court terme, le maintien de la prise en charge par I'équipe
soignante pédiatrique qui connait le patient est préférable [22].
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communication

Plan de transition
individuel

€Encouragement Suivi et évaluation

Conclusion

Le processus de transition de la pédiatrie vers le systeme
de santé pour adultes au cours des maladies respiratoires
chroniques débutant dans I’enfance ou a I’adolescence
est une étape essentielle du parcours médical. L'organi-
sation de la prise en charge de la mucoviscidose a permis
d’évaluer, puis de recommander différents programmes
de transition. Le caractére en partie standardisé de ces
programmes demande du temps et une évolution des pra-
tiques médicales pour les mettre en ceuvre. Néanmoins, une
grande partie des recommandations sont simplement des
rappels de bonnes pratiques de soins de 'adolescent et du
jeune adulte atteint d’une maladie chronique, intégrant un
accompagnement dans sa projection vers 'avenir. Elles sou-
lignent 'importance de son acquisition de I"autonomie, a un
rythme propre @ chacun, d’une transition accompagnée,
et d’une cohérence de la prise en charge par les équipes
pédiatriques et par celles de médecine pour adultes. Un
programme de transition consiste en une médecine person-
nalisée de "adolescent et du jeune adulte, et pas seulement
en un changement d’équipe soignante réussi. ¢

SUMMARY

Transition from pediatric to adult care in chronic
respiratory diseases: The cystic fibrosis model
Increased life expectancy in cystic fibrosis has made transi-
tion from pediatric to adult cystic fibrosis centers a crucial
step for patients, their families and caregivers. This transi-
tion must be gradual and carefully prepared. A formalized
process, early discussion with patients and families about
transition, patient’s empowerment prior to transfer, and
close links between pediatric and adult teams are key
points to succeed. Therapeutic education, validated ques-
tionnaires, personalized action plans or connected tools
can help. Transfer will take place at the appropriate time
for each patient, ideally during a period of disease stability,
in a progressive manner, with joint or alternating consul-
tations between pediatric and adult cystic fibrosis center
teams. Other chronic respiratory diseases with pediatric
onset may benefit from similar transition processes. ¢

LIENS D’INTERET
Les auteures déclarent n’avoir aucun lien d’intérét concernant les don-

nées publiées dans cet article.
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