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«« QuQu’’estest --ce que la mucoviscidose ?ce que la mucoviscidose ? »» (1)(1)

�� «« Maladie des mucus visqueuxMaladie des mucus visqueux »»

�� «« CysticCystic fibrosisfibrosis »»

�� Maladie gMaladie g éénnéétique affectant les tique affectant les éépithpith ééliums liums 
glandulaires de nombreux organesglandulaires de nombreux organes

�� Maladie gMaladie g éénnéétique ltique l ééthale thale àà transmission transmission 
autosomique rautosomique r éécessivecessive

–– AltAlt éération de la protration de la prot ééine CFTR qui rine CFTR qui r éégule le gule le 
transport du chlore transport du chlore àà travers les difftravers les diff éérentes rentes 
membranesmembranes
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«« QuQu’’estest --ce que la mucoviscidose ?ce que la mucoviscidose ? »» (2)(2)

�� Dysfonctionnement Dysfonctionnement �������� une augmentation de la une augmentation de la 
viscositviscosit éé du mucus et son accumulation dans les du mucus et son accumulation dans les 
voies respiratoires et digestivesvoies respiratoires et digestives

�� Troubles respiratoires, digestifs et de la Troubles respiratoires, digestifs et de la 
croissance staturocroissance staturo --pondpond ééralerale

–– PrPréédominance des atteintes respiratoiresdominance des atteintes respiratoires

�� ÉÉvolution chronique et progressive dvolution chronique et progressive d èès la petite s la petite 
enfanceenfance
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«« QuQu’’estest --ce que la mucoviscidose ?ce que la mucoviscidose ? »» (3)(3)

�� 1/25, soit 4 % de la population g1/25, soit 4 % de la population g éénnéérale sont porteurs rale sont porteurs 
sainssains

�� Incidence : 1 / 2500 naissancesIncidence : 1 / 2500 naissances
�� Population plutôt europPopulation plutôt europ ééenneenne
�� PrPréévalence 5 000 valence 5 000 àà 6 000 cas en France ; 70 000 dans 6 000 cas en France ; 70 000 dans 

le mondele monde
�� PPéénnéétrance plus faible chez les gartrance plus faible chez les gar ççons ons 
�� Pas de traitement curatif mais progrPas de traitement curatif mais progr èès dans la prise s dans la prise 

en chargeen charge
–– QualitQualit éé de vie et espde vie et esp éérance de vie amrance de vie am ééliorlior éées es 

(esp(esp éérance de vie rance de vie àà la naissance en France : 7 ans la naissance en France : 7 ans 
en 1965 ; 47 ans en 2005).en 1965 ; 47 ans en 2005).
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Conditions lConditions l éégales de lgales de l ’’annonce du diagnosticannonce du diagnostic

�� Le dLe d éépistage npistage n ééonatal est devenu obligatoire depuis onatal est devenu obligatoire depuis 
2001 et g2001 et g éénnééralisralis éé depuis 2002 (circulaire depuis 2002 (circulaire 
ministminist éérielle du 18 avril 2002)rielle du 18 avril 2002)

�� Il se fait en deux temps Il se fait en deux temps 

1.1. Un prUn pr ééllèèvement sanguin vement sanguin àà la naissance qui la naissance qui 
mettra en mettra en éévidence un seuil dvidence un seuil d éépasspass éé de trypsine de trypsine 
immunorimmunor ééactive (TIR)active (TIR)

2.2. Le test de la sueur pour confirmer le diagnostic, Le test de la sueur pour confirmer le diagnostic, 
pratiqupratiqu éé uniquement dans un centre spuniquement dans un centre sp éécialiscialis éé
(Centre de Recherche et de Comp(Centre de Recherche et de Comp éétences de la tences de la 
Mucoviscidose ou Mucoviscidose ou CRCMCRCM), par un m), par un m éédecin decin 
expexp éérimentriment éé dans un cadre appropridans un cadre appropri éé..
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Quel est le contexte psychologique de Quel est le contexte psychologique de 
ll ’’annonce ?annonce ?

�� LL’’annonce concerne ici des parents dont lannonce concerne ici des parents dont l ’’enfant enfant 
vient de navient de na îîtretre

�� CC’’est une maladie chronique dont lest une maladie chronique dont l ’’enjeu vital enjeu vital 
nn’’est pas est pas àà court terme, mais la maladie est court terme, mais la maladie est 
«« gravegrave »»

↔↔ Pas de traitement curatif et prise en Pas de traitement curatif et prise en 
charge mcharge m éédicale lourde au long coursdicale lourde au long cours

–– CC’’est une maladie gest une maladie g éénnéétique dont les deux tique dont les deux 
parents sont atteintsparents sont atteints

↔↔ DDéécouverte de la transmission gcouverte de la transmission g éénnéétiquetique
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Annonce progressiveAnnonce progressive

�� 11erer temps : La prtemps : La pr ééparation de lparation de l ’’annonce annonce àà la   la   
maternitmaternit éé

�� 22èèmeme temps : temps : LL’’annonce propre dite dans un CRCMannonce propre dite dans un CRCM

�� 33èèmeme temps : temps : La consultation dLa consultation d ’’aprapr èès coups coup
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11erer temps : la prtemps : la pr ééparation de lparation de l ’’annonce annonce àà la la 
maternitmaternit éé
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PrPrééparation de lparation de l ’’annonce annonce (1)(1)

Objectif : pr: pr éévenir les risques psychologiques venir les risques psychologiques 
chez les parents dchez les parents d ’’une annonce une annonce 
«« prpr éécipitcipit ééee »» ou improu impr éécise.cise.

→→ Angoisse augmentAngoisse augment ééee

→→ DDééllééttèère pour lre pour l ’’ instauration de la relation instauration de la relation 
parents/enfant parents/enfant 
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PrPrééparation de lparation de l ’’annonce annonce (2)(2)

Il est important que le mIl est important que le m éédecin prescripteur du decin prescripteur du 
prpr ééllèèvement sanguin puisse informer les parents vement sanguin puisse informer les parents 
avant lavant l ’é’éventuel diagnostic, tout en relativisant les ventuel diagnostic, tout en relativisant les 
risques : risques : 

–– «« sséérie drie d ’’examens de dexamens de d éépistagepistage »»

–– Sans insister sur la nature des examens Sans insister sur la nature des examens 
recherchrecherch éés s «« souvent normauxsouvent normaux »»

–– Notion de dNotion de d éépistage pistage «« prpr éécocecoce »» →→ meilleure meilleure 
prise en charge mprise en charge m éédicale en gdicale en g éénnééralerale

–– DDéépistage pistage ≠≠≠≠≠≠≠≠ diagnostic diagnostic →→ nnéécessitcessit éé
systsyst éématique dmatique d ’’examens complexamens compl éémentaires mentaires 
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PrPrééparation de lparation de l ’’annonce annonce (3)(3)

�� Si le dSi le d éépistage se rpistage se r éévvèèle positif, il est prle positif, il est pr ééfféérable rable 
de ne pas de ne pas éévoquer le mot voquer le mot «« mucoviscidosemucoviscidose »», ni , ni 
même même «« suspicion desuspicion de …»…» dans la mesure du dans la mesure du 
possiblepossible

�� Insister plutôt sur lInsister plutôt sur l ’’examen complexamen compl éémentaire mentaire 
permettant de confirmer un rpermettant de confirmer un r éésultat qui peut sultat qui peut 
ss’’avavéérer encore nrer encore n éégatifgatif

�� ÉÉviter  des dviter  des d éélais dlais d ’’attente trop longs entre les attente trop longs entre les 
éétapes.tapes.
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22èèmeme temps : Ltemps : L ’’annonce proprement dite dans annonce proprement dite dans 
un CRCM par un mun CRCM par un m éédecin expdecin exp éérimentriment éé
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Le cadre matLe cadre mat éériel de la consultation driel de la consultation d ’’annonceannonce

�� Lieu calme (expression des Lieu calme (expression des éémotions)motions)

�� ÉÉviter trop dviter trop d ’’ intervenants dans la piintervenants dans la pi èèce (ou en ce (ou en 
tout cas, faire les prtout cas, faire les pr éésentations)sentations)

�� PrPréésence des deux parentssence des deux parents

�� PrPréésence du nouveausence du nouveau --nnéé (int(int éégrer lgrer l ’’enfant en le enfant en le 
ddéésignant par son prsignant par son pr éénom)nom)

→→ Être attentif Être attentif àà ce que les parents se sentent ce que les parents se sentent 
«« toujours parentstoujours parents »»

�� AprApr èès la consultation avec le ms la consultation avec le m éédecin, une decin, une 
consultation avec une infirmiconsultation avec une infirmi èère peut être utile.re peut être utile.
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Le contenu de lLe contenu de l ’’annonce annonce (1)(1)

�� PrPréécision, mais sobricision, mais sobri ééttéé, de l, de l ’’ information sur la information sur la 
maladiemaladie

�� HonnêtetHonnêtet éé sur la gravitsur la gravit éé du handicap du handicap àà venir, maisvenir, mais
«« EspoirEspoir »» surtoutsurtout

«« Il y a des mucoviscidoses et on ne peut pas Il y a des mucoviscidoses et on ne peut pas 
connaconna îître ltre l ’é’évolution de chaque enfantvolution de chaque enfant »»

«« La mLa m éédecine progresse, ldecine progresse, l ’’espesp éérance de vie et la rance de vie et la 
qualitqualit éé de vie ont de vie ont ééttéé beaucoup augmentbeaucoup augment éée ces e ces 

25 derni25 derni èères annres ann ééeses…… »»
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Le contenu de lLe contenu de l ’’annonce annonce (2)(2)

�� Insister sur les solutions : traitements et aspects  Insister sur les solutions : traitements et aspects  
pratiques qui permettront de prpratiques qui permettront de pr ééserver le server le 
ddééveloppement de lveloppement de l ’’enfant aussi normal que enfant aussi normal que 
possiblepossible

�� Objectifs :Objectifs :

�� PrPréévenir les rvenir les r ééactions dactions d éépressives spressives s éévvèères des res des 
parents ou de deuil anticipparents ou de deuil anticip éé de lde l ’’enfantenfant

�� Insister sur le dInsister sur le d ééveloppement psychologique veloppement psychologique 
normal des enfants malgrnormal des enfants malgr éé le handicap. le handicap. 
Investissement scolaire et activitInvestissement scolaire et activit éés s 
intellectuellesintellectuelles

�� Souligner le rôle primordial des parents pour Souligner le rôle primordial des parents pour 
favoriser le dfavoriser le d ééveloppement de lveloppement de l ’’enfant.enfant.
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Adopter une attitude empathiqueAdopter une attitude empathique

Les rLes r ééactions actions éémotionnelles des parents sont inmotionnelles des parents sont in éévitables.vitables.

�� Les accueillir, les Les accueillir, les «« banaliserbanaliser »», ne pas chercher , ne pas chercher àà
«« argumenterargumenter »»

�� Susciter les questions, Susciter les questions, éécouter les thcouter les th ééories ories 
explicatives, rexplicatives, r éépondre aux questionspondre aux questions

�� Laisser un numLaisser un num ééro de tro de t ééllééphone phone àà la fin de la la fin de la 
consultation et prconsultation et pr éévoir une deuxivoir une deuxi èème consultationme consultation

�� Laisser un document Laisser un document «« éécritcrit »»
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33èèmeme temps : La consultation dtemps : La consultation d ’’ «« aprapr èès coups coup »»
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Le contenu de la troisiLe contenu de la troisi èème consultationme consultation

�� RRéépondre aux questionspondre aux questions

�� Informations sur les aidesInformations sur les aides

�� Information sur lInformation sur l ’’aspect gaspect g éénnéétique en fonction des tique en fonction des 
situations (il nsituations (il n ’’y a pas dy a pas d ’’urgence)urgence)

�� ÉÉvaluer les difficultvaluer les difficult éés psychologiques des s psychologiques des 
parents, le retentissement sur la relation parents, le retentissement sur la relation àà leur leur 
enfantenfant

�� Soutien psychologique Soutien psychologique àà proposer proposer 

�� Dans lDans l ’’avenir, pravenir, pr éévoir des consultations en voir des consultations en 
ll ’’absence de labsence de l ’’enfant si besoinenfant si besoin

�� Et avec la fratrie ?Et avec la fratrie ?
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Le cadre particulier de lLe cadre particulier de l ’’annonce annonce àà un enfantun enfant

�� CC’’est le rôle du pest le rôle du p éédiatre spdiatre sp éécialiscialis éé et non celui des et non celui des 
parents dparents d ’’ informer linformer l ’’enfant plus grand et en âge de enfant plus grand et en âge de 
comprendrecomprendre

�� PrPrééparer les parents parer les parents àà rréépondre aux questions de pondre aux questions de 
ll ’’enfant et/ou enfant et/ou àà être attentif au moment oêtre attentif au moment o ùù il se posera il se posera 
des questions pour y rdes questions pour y r éépondre au moment opportunpondre au moment opportun

�� Parler aux autres membres de la fratrie non maladesParler aux autres membres de la fratrie non malades

AnnonceAnnonce «« progressiveprogressive »»

«« cc’’est une maladie sest une maladie s éérieuse mais qui se soignerieuse mais qui se soigne ……

«« ce nce n ’’est pas une maladie contagieuseest pas une maladie contagieuse …… »»

�� Montrer aux parents Montrer aux parents «« progressivementprogressivement »» de ne pas de ne pas 
«« surprotsurprot éégerger »» ll ’’enfant malade au denfant malade au d éétriment de sa triment de sa 
fratrie, mais aussi pour luifratrie, mais aussi pour lui --mêmemême
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Conclusion Conclusion (1)(1)

�� Le plus important = informer tout en favorisant Le plus important = informer tout en favorisant 
ll ’’espoirespoir

�� Accueillir les rAccueillir les r ééactions actions éémotionnelles des motionnelles des 
parents, les accompagnerparents, les accompagner

�� Relais vers les Relais vers les «« psypsy »»

�� Demander rDemander r ééguliguli èèrement aux parents rement aux parents «« comment comment 
ils vontils vont »»

�� DDéépression pression «« masqumasqu ééee »» ⇔⇔⇔⇔⇔⇔⇔⇔ deuil anticipdeuil anticip éé
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Conclusion Conclusion (2)(2)

�� Grande variabilitGrande variabilit éé dans ldans l ’’adaptation des parents, adaptation des parents, 
des enfantsdes enfants

�� Constat : pas de problConstat : pas de probl èèmes psychopathologiques mes psychopathologiques 
plus frplus fr ééquents que dans la population gquents que dans la population g éénnééralerale

�� La La «« gravitgravit éé »» conditionne la possibilitconditionne la possibilit éé dd’’une vie une vie 
«« normalenormale »» (scolarit(scolarit éé en particulier)en particulier)

�� VulnVuln éérabilitrabilit éé ou ressources psychiques des ou ressources psychiques des 
parents essentielles pour le devenir de lparents essentielles pour le devenir de l ’’enfant et enfant et 
son son «« vivre avecvivre avec »» sa maladie.sa maladie.


