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L’ AMYOTROPHIE SPINALE INFANTILE

(ASI)
Maladie neuromusculaire
progressive liée @ SMN 1 Types O et 1
Prévalence : 1-2/100 000 Type O : déces en périnatal
5 formes: 0a4 Type 1 : déces avant 1 an

D’Amico etall. 2011, Verhaart IEC et all. 2017, Dubowitz V. et all. 1999, Munsat TL et all. 1992, Finkel RS et all. 20 14

Une situation palliative reconnue

Wang et all. 2007, Ho et all. 2013, Feudtner et all. 2011
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Levels of Care of PPC Programs

SOINS PALLIATIFS PEDIATRIQUES

Level

Desc riptjml

F_'-::imple of Providers Involved

1 = Palliative approach

? — Generalized pedia'r.ric pal]iul.i\'e care

_—

3 = SpE{iali?.ed peclialrir. pa]liatire CArE

Palliative care principles should be applied to all
children with life-threatening/life-limiting

conditions with low complexity needs of care
regardless of where they are being cared for

Children and their families should benefit from
the expertise of healthcare professionals who
have basic training and experience in pediatric
palliative care, without being fully engaged in
PPC

Specialized PPC services should be provided by
an IDT of health and social care providers who
work exclusively in a PPC setting and should
assume the care of families of children with
complex needs

All healthcare providers dealing with a situation
in which PPC 1s required

Community pediatricians, hospital pediatricians,
pediatric oncologists, pediatric neurologists,
family doctors, nurses, social workers and
psvchologists involved in PPC

Healthcare professionals specifically working in
PPC in a dedicated setting

Extrait de International Standards for Pediatric Palliative Care: From IMPaCCT to GO-PPaCS, F. Beninin at al., 2022
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LES THERAPIES INNOVANTES
2017 2021
nusinersen risdiplam
Spinraza® FEvrysdis
onasemnogene abeparvovec LA REC{I{ERCHE
Zolgensma® A?§AUVE MES FILI.FS |
MAISI'RESTE TANT
DE MALADIES A BATTRE.
france
HAS 2018 - 2021 - 2021 29-30 NOV. | scdorance .Z. B oo
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L’ERE POST TRAITEMENT

Maladie
Maladie Pouvant mel?re ?n jeu le
__> pronostic vital
Limitant l’espérance de vie Chronique complexe
Incertitude
Situalion pallialive reconnue ?
Soins pallialifs (SP ) spécialisés ?

Friebert S, 2015. Boyden JY 2018. Simon TD, 20 14.
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DANS L’AMYOTROPHIE SPINALE INFANTILE
DE TYPE 0 & 1

Quelle est la place de Dans quelles circonstances les
I’approche palliative selon les soins palliatifs specialises
MPR et neuropediatres ? sont-ils pléebiscites ?
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e Methode
Une étude qualitative

e Résultats

o Vision de I’approche palliative

o Lien avec les soins palliatifs specialises

e Discussion
Une résonnance avec la litterature

e (Conclusion




METHODOLOGIE

. Q) Analyse thematique réflexive /Entretiens individuels semi-diriges
ﬂ@\ (Braun and Clark, 2016)

@ Neuropédiatres et MPR pédiatres spécialisés dans I’ASI
France

D Email et intervention en RGP
Exhaustif jusqu’a saturation

1_ |, Approuve par un comité d’éthique (R202-000-005)
(),v/ Donneées traitées selon recommandation CNIL

=— | Codage avec NVivo 15®
= Triangulation
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RESULTATS

i

da-114 min 16/57 J themes

4 en presentiel 11 femmes et 5 hommes
13 neuropeédiatres
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RESULTATS

Compétences percues dans la pratique

des soins palliatifs
“Enfin on fait des soins pall parce qu’on fait de la neuropédiatrie, forcément, voila.”
Docteur 8

“Et moi je considére que les soins palliatifs ¢’est de la médecine,
en fait notre travail ¢’est aussi de faire des soins palliatifs [... ]
ca ne doit pas étre forcément une équipe différente”

Docteur 13
(13 9 . 9 . 9 . s e
C est quelque chose qui s acquiert, ¢’est vraiment une expérience,

la pour le coup c’est pas quelque chose qui s’apprend treés tres facilement
dans les articles ou dans des bouquins.”

Docteur 11 “Et voila, ca s’est terminé, ca ne s’est pas éternisé des mois et des mois,

ca aussi ¢’est important.”
Docteur 4

Contexte Problematique Methode Reésultats Discussion Conclusion



RESULTATS

“Moi je fais que du soins palliatif ici.

Perception générale de I’approche A part les amyotrophies spinales
pa]]iative mais sinon les autres je fais que du soins palliatif.”
Docteur 1

“Cependant, il s’agit véritablement ici de soins palliatifs, d’un accompagnement, avec un
traitement symptomatique, du confort, etc.”
Docteur 6

“Surtout un ot on a longuement hésité a savoir si on faisait du soin palliatif ou si on le traitait.”
Docteur 7

“On est quand méme malgreé tout sur une maladie séveére ou le traitement n’est pas complétement curatif,
donc on reste sur une maladie grave
avec une fragilité qui fait que I’on n’est pas a ’abri, malheureusement, d’ une complication grave.”
Docteur 10

Contexte Problematique Methode Reésultats Discussion Conclusion



RESULTATS

“Donc c’est vrai que globalement les équipes de soins palliatifs vont étre
beaucoup moins sollicitées
pour cet accompagnement palliatif qui va évoluer vers une fin de vie.”

Docteur 11
“[...] apres je pense que les 2 éléments qui m’orientent beaucoup vers le palliatif

c’est la douleur [...],
et puis c¢’est quand il commence a y avoir une problématique respiratoire”
Docteur 12

“Donc c’est vrai que|... | le double suivi par I’équipe de soins palliatifs pourrait avoir un
réél intérét pour ces formes la sévéres qu’on n’accompagne pas |... |
) . . . Ve N 9 . . 29
qu on traite mais qui restent séveres et qu on suit au long cours avec un handicap lourd.
Docteur 6

Role de I’équipe de soins palliatifs
dans le champs de I’innovation
thérapeutique

Contexte Problematique Methode Reésultats Discussion Conclusion



RESULTATS

“De fournir une présence médicale quasi continue g A : ,
C est pas plus mal que de pas étre seul aussi pour gérer !

pour répondre aux angoisses, a la détresse des familles.” ; ; ) L
Parce qu on n’est pas, on n'est pas formés...

Docteur 1 Docteur 8
“[...]ils gérent aussi ’apreés et ca c¢’est bien aussi [... |
i i . parce que nous on est pédiatre de I’enfant
Eléments cles facilitant et on n’est pas pédiatre de la famille.”
I’implication des équipes de soins Docteur 6
palliatifs
“Et voila, ils ont une psychologue. Voila.”
“Ils ont cette possibilité de mobilité que nous on n’aura pas, Docteur 4

la neuropédiatrie.”
Docteur 7

Contexte Problematique Methode Reésultats Discussion Conclusion



RESULTATS

“On essaye de le faire nous méme parce qu’on est disponible
et le kiné et les infirmiéres ont cette qualité de palliatif [...]”

“Je ne transfére pas la prise en charge du patient aux soins palliatifs. [...]
Docteur 15

Ce n’est pas dire “Bon ben maintenant nous on est arrivé au bout de ce qu’on sait
faire. Alors maintenant prenez le relais pour la fin hein.” Non !”

“Et ils peuvent faire le lien avec [équipe ERRSPP | Docteur 2

qui peut passer en HAD quand il y a besoin.”

Docteur 8 Obstacles et croyances limitant

I’implication d’une équipe de soins
palliatifs pediatriques

1

[...] des familles, de savoir que quel degré ils souhaitent
étre accompagné par cette équipe.”

Docteur 3
(44 . Ve . r . . Ve
Donc ils sont restés dans le service de reanimation neonatale. |... |

c’est a la fois le service qui a le plus d’expérience dans les soins palliatifs en
néonatalogie.”

“En fait les tierces personnes...
Docteur 10

Si le lien il est difficile a établir ¢’est compliqué quand méme donc...”
Docteur 13
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DISCUSSION
L°ASI COMME

Maladie limitant I’espérance de vie' Chez nos par‘[icjpan‘[s

Maladie potentiellement mortelle’

Maladie chronique complexe™”

Deces precoce
Haut risque de mortalile, consequences negalives sur la qualile de vie el la

vie quolidienne, fardeau des symptomes, traitements ou pour les aidants’

Compatible avec thérapies innovantes” Polyhandicap

Traitement curalif et fardeau des symptomes ou incertitude sur la

e o 1.Riiser K et al., 2022, 2. Nenner Vetal., 2025, 3. Vincik LY et al., 2024
suroie

1.NHCPO, 2015, 2. Simon TD et al. 2014, 3.Boyden JY et al., 2018, 4. Radbruch L et al., 2020, 5.Elverson J et al., 2023.
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DISCUSSION

SOINS PALLIATIFS SPECIALISES OU NON 7

Barrieres

Perception de I’approche palliative
Parents™

Soins palliatifs généralistes/niveau 2
Posséde des compétences de SP*
Expérience comme compétence en SP
Autres spécialités vu comme référents en SP

Perception de I’approche palliative
Temporalité d’introduction ERRSPP
Terminologie “Soins palliatifs”

Niveau d’expertise de soins palliatifs
Rester médecin référent?
Disponibilité 24/72%
Soutien psychologique®®
Mobilité & domicile™
Connaissance de la pathologie'*

Facilitateurs

Perception de I’approche palliative
Percus comme collegues

Soins palliatifs spécialisés/niveau 3
Compétences spécifiques en SP?

Vision différente de la situation?
Adaptabilité

Soutien pour 'équipe soignante et la famille?
Diminution du fardeau familial®
Coordination®’

Soutien deuil’

1.Salins et al., 2022, 2.Firnetal., 2016, 3.Gott M et al., 2012, 4. YuJ et al., 2020, 5. Formagini T, 2022, 6. Lemmon et al., 2016, 7. Janisch et al., 2020, 8. Holder et al., 2024, 9. Higgs et al., 2016, 10. Santini et al. 2022,

11. Rubenstrunk et al. 2024, 12. Davies et al., 2008

Contexte Problematique

Methode Reéesultats

Discussion Conclusion




DISCUSSION
L’ IMPLICATION DES ERRSPP DANS LASI TRAITEE

Quand ?

Si ne tiens pas assis ? > symptomes moderes ?
tal. 2007 Be i, Ag 2025

Wang e 0 nedelli, Agosto, 2

Problemes complexes et refractaires ?
Quill et al. 2013

;.. , : >
Pour la decision therapeutique * Avant intervention ? Si douleur ?

Selon les parents ?
Selon des guidelines ?

Contexte Problematique Methode Résultats Discussion Conclusion



4 e Vue d’ensemble des perceptions des spécialistes
P OR TE E E T surles SP dans I’AS]
LIMITES

o Composilion des ERRSPP el ressources locales
fluctuantes

e [nfluence du parcours universiltaire de la
chercheuse principale

e Biais de selection el de desirabilite sociale

Contexte Problematique Methode Resultats Discussion Conclusion



RESUME ET CONCLUSION

Interet de soins pallialifs
spéecialises
en [’absence de traitement
ou en fin de vie

ou des soins palliatifs
generalistes
dans les situations de complexite
avec lrailement innovant

Une potentielle introduction precoce
de soins palliatifs specialises
chez les trailes ?

Contexte Problematique Methode Résultats Discussion Conclusion
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