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Pour 'organisation mondiale de la santé (OMS), "les soins palliatifs cherchent a améliorer la qualité de vie des
patients et de leur famille, face aux conséquences d'une maladie potentiellement mortelle par la prévention et le
soulagement de la souffrance". Cette définition offre aux acteurs de terrain un référentiel qui leur permet
d'identifier et d'évaluer leurs pratiques soignantes. Les différents Etats membres de I'Europe reprennent cette
définition. Pour les généralistes se dessinent ainsi de nouvelles missions d"ajusteurs" des diagnostics, des soins,
des thérapeutiques, au plus proche de la personne malade, et un réle de cheville ouvriére de 'aide a la décision
médicale éthique personnalisée.
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COUPE Christophe / MEININGER Vincent / SIMILOWSKI Thomas
Soins palliatifs et ventilation mécanique dans la sclérose latérale amyotrophique (SLA)
Revue : MEDECINE PALLIATIVE, 12/2010, Vol. 9, n°® 6, pp. 309-317
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L’assistance ventilatoire au cours de la sclérose latérale amyotrophique (SLA) est une modalité thérapeutique
dont le statut est hybride et varie au cours de I'évolution de la maladie. Elle peut prolonger la vie, mais elle a
aussi et peut-étre surtout pour effet de soulager la dyspnée. Elle doit ainsi étre inscrite dés le début dans un
projet palliatif. Malgré tout, les discussions sont parfois difficiles en fin de vie, car malgré une évolution connue de
la maladie, les directives anticipées sont rares et les décisions doivent étre prises en urgence, en
décompensation. Sinon, comme pour de nombreuses pathologies chroniques de pronostic fatal, la prise en
charge palliative de la SLA ne peut qu'étre le fait de la réflexion commune et de I'action concertée d'intervenants
multiples, dont le médecin et le patient ne sont que deux des représentants. Ce texte fournit des outils de
pratique et de réflexion pour la prise en charge des soins palliatifs d'un malade atteint de SLA sous ventilation
mécanique.
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JOUINOT Patricia / ESTOURNET B.
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La prise en charge a I'hépital d'un bébé atteint d'une maladie |étale fragilise généralement les équipes et
bouscule leurs repéres professionnels. En ce qui concerne I'amyotrophie spinale de type I, les incertitudes liées
aux aléas pronostiques peuvent particuliérement rigidifier les pratiques et, en ce sens, altérer ou empécher
I'accompagnement des familles. Aprés I'exposé d’une situation clinique, seront dégagées les difficultés qui
peuvent surgir au cours des différentes étapes de I'évolution de cette maladie, c'est-a-dire de I'annonce
diagnostique a I'aprés du décés de I'enfant. Les contournements de ces obstacles constituent des moments
décisifs propices a une alliance thérapeutique entre la famille et I'équipe hospitaliére. ls requierent de la part des



professionnels des capacités d'identification et le déploiement d’un « pouvoir-étre » avec les familles, plutdt qu’un
recours a des protocoles de soins préétablis.
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Les équipes soignantes des services de neuropédiatrie n'ont pas la culture d’un travail de coopération précoce
avec les équipes de soins palliatifs, autour des enfants atteints de pathologies neuromusculaires graves. Nous
livrons ici un exemple de coordination et de compétences entre le service hospitalier de neuropédiatrie du CHU
de Nice, une équipe douleur et soins palliatifs pédiatriques et les soignants du domicile. Nous décrivons les
points essentiels de ce type d'accompagnement, dés la phase diagnostique, de I'enfant et de sa famille.
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Un certain nombre de maladies neuromusculaires et maladies neurodégératives chez I'enfant ont a terme une
issue fatale. L’évolutivité de ces pathologies est variable mais conduit dans tous les cas a une perte progressive
de l'autonomie motrice et respiratoire pour les maladies neuromusculaires associées a une dégradation des
fonctions cognitives pour certaines. L'objectif de 'équipe médicale sera de maintenir un projet de vie pour ces
enfants en tenant compte de leur perte d’autonomie et d'anticiper les complications spécifiques a chaque
pathologie. Les parents et I'enfant sont des partenaires indispensables a toute décision médicale. Les
complications orthopédiques chez un enfant en croissance seront au premier plan et source de douleurs et de
dégradation des fonctions motrices : un cercle vicieux s'installe. L'utilisation d’ortheses de correction comme les
gestes chirurgicaux seront décidés au cas par cas mais aussi de fagon pluridisciplinaire avec les parents. Les
décisions d’assistance ventilatoire par VNI ou trachéotomie seront le fruit d'une discussion pluridisciplinaire ou les
parents comme I'enfant doivent étre partenaires. Certaines myopathies congénitales trés séveéres ou
amyotrophies spinales de type 1 conduiront a proposer d’emblée un accompagnement palliatif visant au confort.
Les parents sont 'interlocuteur principal et doivent étre partie prenante des décisions thérapeutiques
(gastrostomie, aspirations, intervention orthopédique). L'évolution de ces pathologies sur plusieurs années
nécessite toutefois un projet qui ne peut étre uniquement palliatif au sens restrictif du terme. La prise en charge
de ces patients doit donc étre multidisciplinaire, adaptée au fur et @ mesure de I'évolution de la pathologie.
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Traditionnellement, les soins palliatifs sont associés a la fin de vie et a 'abandon de 'espoir. Avec les modéles
plus récents, les soins palliatifs font partie intégrante du traitement des maladies chroniques mettant en jeu le



pronostic vital. Pour les enfants atteints de ces maladies et leurs familles, la prise en charge palliative dés le
diagnostic permet une nouvelle vision d’espoir. Nous décrivons ici un concept plus large des soins palliatifs
pédiatriques et examinons sa mise en ceuvre dans le cadre de deux maladies pédiatriques fréquentes mettant en
jeu le pronostic vital.

ARTICLE 187323

VIALLARD Marcel-Louis / LE DIVENAH Aude
Place des soins palliatifs dans I'accompagnement des maladies neuromusculaires
Revue : MEDECINE PALLIATIVE, 12/2010, Vol. 9, n° 6, pp. 279-282

SOIN PALLIATIF / MALADIE NEUROMUSCULAIRE / MALADIE NEURODEGENERATIVE /
ACCOMPAGNEMENT / HANDICAP / ETHIQUE

Les maladies neuromusculaires sont des pathologies, souvent incurables, marquées par une progressivité des
symptdmes allant jusqu’a une perte importante ou totale de I'autonomie du patient. Elles confrontent a une fin de
vie marquée par des situations complexes. Une prise en charge conjointe par les équipes spécialisées et les
équipes de soins palliatifs se justifie, pour les auteurs, par les apports possibles dans le champ médical, éthique
et humain au bénéfice du patient et de son entourage. Ce travail décline des modalités pratiques de cette
collaboration dans l'idée d’'une médecine soignante et accompagnante dont la visée premiére est le prendre soin.
Il permet aussi de considérer cette collaboration comme un outil précieux permettant la sensibilisation de la
société a la réalité des maladies neurodégénératives et des polyhandicaps.
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Cet ouvrage collectif fait le point sur les enjeux éthiques de la pratique actuelle de la réanimation. Chaque auteur
a été choisi pour ses compétences et sa connaissance du terrain. Il lui a été demandé - au risque de sortir des
sentiers battus - de dire sa vérité, de révéler des aspects méconnus de I'éthique du soin, voire de lever certains
tabous. Le résultat est inédit, révélant les enjeux existentiels ou métaphysiques du soignant comme du soigné.
L’analyse des fondements philosophiques et juridiques de I'éthique en réanimation précéde I'examen des
contraintes qui, dans la pratique, s'imposent aux patients, a leurs proches et aux professionnels de santé. Une
grande partie de I'ouvrage est consacrée aux décisions de limitation et d’arrét des traitements. Les ages
extrémes de la vie ainsi que certaines pathologies sont traités spécifiquement. Les contraintes éthiques liées aux
nouvelles modalités du don d’organe et de la recherche biomédicale sont abordées en comparant les différentes
approches internationales. L'ouvrage se termine sur des notions d'éthique organisationnelle. Ces réflexions
lévent le voile sur ces lieux d’exception que sont les services de réanimation, qui incitent parfois les acteurs quiy
travaillent, qui y sont soignés, ou qui accompagnent leur proche, & sortir des normes sociales traditionnelles.
Elles montrent aussi combien ces lieux peuvent étre le théatre de drames et de conflits qui rappellent, en raison
de I'unité de temps et de lieu, de l'intensité des enjeux et de la gravité des décisions, la tragédie classique. Ce
travail s’adresse a tous ceux qui seront un jour confrontés, de pres ou de loin, a la prise en charge, aux soins ou
a la fin de vie d’'un malade en réanimation, qu'ils soient soignants ou soignés, proches ou membres de la famille.
Il les aidera a mieux comprendre cet univers complexe et a réfléchir aux enjeux qu'il souléve.



	janvier erfps.pdf
	CENTRE DE DOCUMENTATION
	ESPACE REGIONAL DE FORMATION DES PROFESSIONNELS DE SANTE


