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Introduction

Les données présentées dans ce rapport sont ddeanesenquéte aupres des Centres de Ressources
et de Compétences de la Mucoviscidose. L'objedif'@nquéte était de faire un état des lieux sur
les pratiques en matiere d’annonce du diagnostla daicoviscidose et tout particulierement sur le
suivi des recommandations issues du groupe deiltravannonce du diagnostic » publiées sur le
site de I'association « Vaincre la mucoviscidos@armi les CRCM ayant répondu a I'enquéte, un
seul n'avait pas eu connaissance de ces recomniamslat

L’intérét porté aux pratiques relatives a I'annouicediagnostic de la mucoviscidose est a resituer
dans le contexte de généralisation depuis 2002égisthge néonatal a I'ensemble de la France.
L’annonce de la maladie aux parents quelgues sesiaiaprés la naissance modifie
irrémédiablement les relations qui vont se noustr aaec I'enfant qu’au sein du couple. La maniere
de faire en ce domaine importe d’autant plus qusulei de la maladie ne peut se faire sans un
travail de collaboration ou de co-construction erés parents, le milieu médical et I'enfant. Le
document introductif aux « recommandations » soelifés fortement cet enjeu : « La facon dont
est vécue cette annonce va encourager ou entfadaptation parentale (et par dela, celle de tous
les protagonistes), ainsi que le projet thérapaatis)

Les recommandations en matiere d'annonce n'ayastvpeation a couvrir toutes les pratiques et
toutes les étapes de I'annonce en ce domaineyesgtiqnnaire, réalisé par L.
Guéganton et G. Rault (Centre de Référence Mudoase de Nantes) déborde en amont et en aval
de ce diagnostic. En amont, c’est le processusgadiimation du CRCM qui est investigué et en aval
'apres consultation. L’exploitation des donnégmate sur ces domaines non « balisés » un
certain nombre de renseignements qui pourront Faibget d’'une réflexion ultérieure. Par ailleurs,
la lecture du document issu du groupe de travaill'smmnonce du diagnostic montre que les
« recommandations » préconisées ont parfois falijdt d’apres débats. Ici aussi, I'analyse des
données s’est révélée heuristique dans la mesuefleofait apparaitre des lignes de clivage et des
formes de résistance sur certaines pratigues camtas. Ces lignes de clivage dessinent une
typologie des CRCM et au-dela mettent en relietaies facteurs qui peuvent influencer les
pratiques.

Concernant le déroulement de I'enquéte, elle n&arpacontré d’obstacles majeurs. C'est ainsi que
sur les 37 CRCM contactés (18 pédiatriques et 2es)i 33 ont répondu. Trente quatre réponses
ont été prises en compte, un CRCM multisite ayattturné un questionnaire pour chacun de ses 2
sites. Le taux de retour est proche de 89%. tlfiater que tous les CRCM pédiatriques ont donné
réponse. En tenant compte de la longueur du guestie et de son mode d’administration, le taux
de retour apparait largement satisfaisant et nettersupérieur a ce que I'on constate dans des
enquétes du méme type. Si I'on poursuit 'analgsgue I'on examine en détail la qualité des
réponses aux questions fermées, on constate quipteges manquantes sont rares. Le taux de
réponse par question dépasse le plus souvent 95&ulels quelques questions enregistrent un taux
de non réponse supérieur a 10%

! Voir Association Vaincre la Mucoviscidose, « Bewnandations pour 'annonce du diagnostic de misciose
aprés dépistage néonatal », Introductinfo@vaincrelamuco-www.vaincrelamuco.org

2 ’analyse des non réponses est un exercice diffitzins la mesure ou il convient de distingueresiets non réponses
«nettes» et les non réponses « relatives », a*@gte celles qui sont colinéaires aux réponseal@iiement fournies.
En principe, le fait de donner des renseignemeutsl’appel téléphonique ou sur la mucoviscidosenava test
impliqgue que I'on n’enregistre pas de réponsetarti « durant le test ». Par ailleurs, le libell&é deestions n'est pas
toujours clair et a incité trés souvent les répaigla intervenir par des commentaires libres.



Le document a été organisé selon une triple logiqune présentation des centres et de leur agtivité
une analyse descriptive des résultats de I'engeéteenfin une présentation plus « normative »
mesurant I'écart entre les pratiques et les recamdatéons. L'ordre de présentation du document
épouse au plus pres le questionnaire c’est-a-dsalifférentes étapes du diagnostic : le premier
contact téléphonique, la consultation de confiroratiu diagnostic, I'annonce aux parents et I'aprés
consultation. Aucune consigne particuliere n’ayaid@ donnée, les données en pourcentages sont
calculées le plus souvent sur les occurrences-a*déte le nombre de réponses données et non les
observation$ Par ailleurs, les pourcentages ont été calcuéson réponse.

Construction d’'une typologie des CRCM

Pour mener a bien leur tache de dépistage, les CBRi@iMté dotés au moment de leur création de
moyens nouveaux et particulierement en personneé bBhalyse des cahiers des charges des
différents centres montre que ceux-ci divergent nmopar la composition de leurs équipes
relativement semblable d’'un CRCM a l'autre quelpastatut des personnels et les temps consacrés
a la mucoviscidose. Hors praticiens, les équipesoseposent le plus souvent d’'une infirmiere
coordinatrice, d'un(e) kinésithérapeute, d'un(egtélicien(ne), d’'un(e) psychologue et d'un(e)
secrétaire. A ce noyau de base peuvent s'ajoutder®dgnt des assistantes sociales, des éducateurs
mais également des aides-soignantes ou des cafiresars. Ces postes ne sont pas toujours des
emplois statutaires et I'on trouve ainsi des psiaces ou des assistantes sociales ayant des
financements associatifs sur des contrats parféisapes. Cette porosité se retrouve également au
niveau du temps consacré a la maladie qui, poumérae fonction, peut se partager entre plusieurs
personnes. On a ainsi des CRCM qui emploient deététitiennes sur un quart temps, deux
infirmiéres sur un mi-temps, etc. La constructaes pratiques en habitus rédés implique non
seulement une certaine stabilité au niveau desorgpnterpersonnels mais également un flux
régulier au niveau des dépistages et de I'annomcen’g@st pas toujours réalisé au niveau des
différents CRCM.

Le dépistage néonatal : une pratigue parfois ancmme

Généralisée en 2002, le dépistage de la mucoviseidola naissance est une pratique parfois
ancienne. La premiére partie de I'enquéte appaseimformations essentielles en ce domaine. Sur
les 34 centres ayant répondu a I'enquéte, dix CREalent une pratique antérieure a I'année 2002.
Celle-ci remontait le plus souvent aux années quatrgf. Une majorité de ces centres se situaient
dans le nord ouest de la France (Bretagne, Pals-deire et Normandie). A partir de 2002, la
géneéralisation du diagnostic s’est faite progressent. Si 'on considere I'expérience des Centres
dans le domaine du diagnostic, et ce indépendamderelle des praticiens, il est notable de
constater que pour la grande majorité des cenleesst extrémement récente.

% Les réponses multiples étant autorisées, le nodimitations peut étre supérieur au nombre d’olasiens (n=34).

* Il s'agit des CRCM du Réseau Muco Ouest (Bretadgtays de Loire, Centre, Poitou-Charentes) et deENCR
pédiatrigues de Basse et Haute Normandie (Le HaRoeien et Lisieux). Certains centres, comme Lisieant
commencé le dépistage trés tot, dés le début deeamuatre-vingt.



Tableau 1: Ancienneté dans le dépistage

Début dépistage| Fréquence| %
avant 1990 7 21%
g%‘;aé?;:gaﬁon entre 1990-2002 3 9%
Total 10 29%
Apras | en 2002 19 56%
pres la 0
généralisation en 2003 > 15%
Total 24 71%
Total 34 100%

Une des clefs de compréhension en matiére d’anmiunckagnostic tient en partie a cette relation

temporelle a la pratique du dépistage. Les cemreplus anciens ont pu faire bénéficier de leur
expérience le groupe qui a conduit la réflexionlsmmonce du diagnostic. Outre des membres de
I'association « Vaincre la mucoviscidose », ce gede travail comportait dix représentants d’'un

CRCM dont quatre appartenant aux centres « histesie : Rouen, Angers, Roscoff, Rennes. Dans
la construction d’'une typologie des pratiques, sieablé intéressant d’isoler ce premier groupe de
CRCM formant en quelque sorte un noyau référens dardomaine de I'annonce et qui pourra

servir de groupe témoin pour évaluer les pratiguésune de I'ancienneté.

Une assez forte hétérogénéité des enfants dépighds Réqgion et par CRCM

L’antériorité dans le dépistage néonatal n’estlpaseul facteur qui peut influencer la pratique des
centres en matiére d’annonce. Les CRCM les plientémont pu acquérir également une expérience
notable en ce domaine en fonction du nombre d’'ésfdépistés. Dans le questionnaire, on dispose
pour évaluer I'activité des centres de deux in@iged, le nombre d’enfants dépistés depuis l'origine
et celui de 'année 2006. S’ajoute a ces deux atdigs, le nombre d’enfants dépistés par le
praticien ayant répondu au questionnaire. Ce demnékécateur, étant neuf fois sur dix redondant
avec le nombre total d’enfants dépistés, n'a pasetenu.

En 2006, selon les données recueillies et comptedes quatre CRCM non répondanks nombre
d’enfants dépistés s’élevait a 151 soit quatre sféges en moyenne par centre. En observant la
distribution des données recensées par centreprsiate a I'évidence une grande hétérogénéité la
fréequence des pratiques. Si certains centres wiépisté parmi les nouveau-nés aucun malade ou
un seul (18%), d’autres a contrario en ont dépstévoire plus (24%). La distribution est donc
fortement asymétrique. Cette variation inter ceesea mettre en relation avec les régions ou se
situent les différents CRCM interrogés et les papohs qui les caractérisent. En se basant sur le
déclaratif et les données disponibles, il a été&iptes de calculer pour 2006 un indicateur mesurant
I'incidence de la maladie a la naissance. Les régi@entre, lle de France, Champagne-Ardenne,
Languedoc-Roussillon, Midi-Pyrénées enregistretdnseos données une incidence pour I'année
2006 inférieure a 1,5 enfant malade pour 10 00O8saaices alors que la Bretagne, la Picardie, la
Normandie, la Lorraine, I'Alsace, la Franche-Coni@ééRhone-Alpes ainsi que la Réunion ont une
incidence le plus souvent proche de 2,5, voiréemant supérieure dans deux ou trois régions.
Cette estimation faite a partir du déclaratif vasliée méme sens que la prévalence de la maladie
par département enregistrée en 2005 et qui fadrafiipe qu’elle se distribue plus fortement le long

®> Pour deux régions manquent la totalit¢ des daneée pour deux autres régions, on ne disposedgugonnées
partielles.



de deux axes : de la Bretagne au Nord-Pas-desCaladlu Nord-Pas-de-Calais a Provence-Alpes-
Cote-d'Azuf.

Graphe 1:  Distribution par classes du nombre d’enfants dépish 2006
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Les données ponctuelles enregistrées en 2006 heterdf pas nécessairement l'activité des
différents CRCM. Il faut donc prendre en compteti\éaté enregistrée depuis la mise en place du
dépistage néonatal. Pour ce faire, on a constnuihdicateur sur I'activité moyenne des centres par
an. Comme pour 'examen 2006, I'analyse montre lqueendance dominante est un nombre de
dépistages qui peut varier entre deux et quatrepaasan, et une activitt moyenne de quatre
dépistages par an sur I'ensemble des centres. oftaste entre la tendance dominante et la
moyenne plus élevée s’explique par 'asymétrieaddistribution et les variations inter centres. A
I'origine de ces variations, on retrouve la congmie régionale mise en évidence pour I'année
2006. En croisant 'activité moyenne des centres diaativité enregistrée en 2006, on constate
gu’hormis trois centres ou I'observé de 2006 s@ei significativement de l'effectif prévisible,
pour les autres centres ces données sont cotg@ree ce que I'on observe au fil des anhdes

est évident que plus la durée d’observation esbitapte, plus I'effet de lissage en résultant tand
rendre prévisible I'activité annuelle. Ce sont ptes centres les plus récents que les données
ponctuelles divergent de la moyenne tout en restiambéme ordre de grandeur. Un centre affichant
une moyenne sur cing ans de 2 enfants dépistési @gehance d’en compter douze une année
donnée et mutatis mutandis. Il faudrait ajouter tpgerégions ou le brassage des populations est
plus important peuvent également connaitre desé@implus erratiques d’une année sur l'autre.

® Voir Registre Francais de la mucoviscidose, Bias données 2005 de 'ONM, Paris, Vaincre la musmgose et

Ined, 2007.

" D’'une maniére générale, les centres qui enregisee moyenne le plus grand nombre d’enfants dépise situent
soit sur I'axe nord-ouest (de Brest a Lille), sait I'axe allant de Lille a Nice.

8 Entre I'activité moyenne et I'activité enregistreée 2006, on observe une corrélation de 0,7 suidasées. Le test de
Fisher est significatif.



Graphe 2:  Nombre moyen d’enfants dépistés par an depuigliogi
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A c6té des CRCM ayant une forte antériorité, sesideat deux nouveaux groupes comportant
chacun une douzaine de centres. Il y a ceux quiis®02 ont dépisté au moins quatre enfants en
moyenne par an soit une vingtaine de cas ou pluscislg ans et qui ont été régulierement
confrontés au probléeme de I'annonce avec des égugdativement stabilisées. Il y a ceux qui se
situent au contraire dans les Régions ou lincidede la maladie est faible et ou le nombre
d’enfants dépistés par an reste inférieur a 3.0bedans ces CRCM que I'on trouve le plus souvent
les équipes les plus « fragiles » au niveau statut@onfrontés a une pratique parfois erratique au
niveau de I'annonce, ces centres sont plus endlifemaliser leur pratiqgue. Ainsi sur les dix
centres ayant un faible niveau de dépistage, sspodient d'un protocole pour I'annonce du
diagnostic ou vont en disposer sous peu. Cetteoptiop est nettement plus faible pour 'ensemble
des centres puisqu’elle concerne seulement 14 CRGM34 (soit 41%). Ce sont les centres
nouveaux a pratigue élevée qui semblent a coattad moins enclins a se doter d’'une telle
procédure.

o N M O

8 et plus

Tableau 2:  Adoption d’'une procédure d’annonce en fonctionygietde CRCM
Oui/En | Non et pas| Non mais
. . Total
cours prévu prévu
CRCM Historiques 40% 10% 50% 100%
CRCM a pratique élevée 29% 43% 29% 100%
CRCM a pratique faible 60% 10% 30% 100%
Total 41% 24% 35% 100%

Lecture : nous avons grisé par ligne la plus ftetelance.




De l'information du CRCM a I'appel téléphonique a la famille

La réception de I'information : I'impact de I'organ isation

C’est l'information diffusée par I’Association Régiale pour le Dépistage et la Prévention des
Handicaps de I'Enfant (ARDPHE) sur les résultatsldpistage qui va amener les CRCM a prendre
contact avec les parents et ainsi a lancer la gduzeéqui conduira au test. La personne qui recoit
I'information varie d'un CRCM a l'autre en fonctiate I'organisation ou des moyens en personnel
dont dispose le centre. Dans la majorité des cast d& médecin responsable du CRCM soit
directement (56%) soit via le secrétariat (15%)n®kes centres ou aucun médecin n'assure a plein
temps un service consacré a la mucoviscijasest souvent le médecin présent qui est le emi
averti. Tres exceptionnellement, c’est le génati@éfecté au CRCM ou l'infirmiére coordinatrice
qui recoit I'information en premier.

Graphe 3:  Qui recoit I'information de suspicion
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Selon les circonstances, lI'information recue serasmise le plus souvent a :
- I'infirmiere coordinatrice (27%) ;
- au médecin qui suivra l'enfant, s’il n'est pas lesponsable du CRCM qui a recgu
linformation en premier (25%) ;
- atoute I'équipe (21%) plus souvent qu’'aux seuldeaés (17%) ;
- et enfin au généticien (6%) s’il y en a un au aeotr s'il n’était pas le récepteur.

Toute cette phase reste trés fortement conditemaé I'organisation du CRCM. Cependant, on
constate que dans la quasi-totalité des CRCM (91&ocpersonne en charge de I'organisation
logistique du test et de I'annonce est le médeainsgivra I'enfant. En fonction du moment de

réception de l'information de ’TARDPHE — avant le&k-end ou pendant la semaine — les délais

° C’est souvent le cas pour les CRCM ou le nombreaiereaux malades par an est faible.



pour contacter les parents varient tout en rede@aplus souvent inférieur a la semaine. Dans la
plupart des CRCM, ce délai se situe entre deuxiatre jours soit un délai médian de trois jours

L’appel téléphonigue : un moment critique

L’'appel téléphonique constitue un des momentsqcids dans le lien qui s’ébauche avec les
parents. Il faut d’'emblée créer un climat de cord@a Aussi, les recommandations issues du groupe
de travail autour de I'annonce préconisent queotieles médecin référent qui joigne la famille : «
guand le premier contact se fait par téléphonestagnne doit étre la méme que celle qui recevra
les parents pour leur révéler le diagnostit »Cette pratique est conforme dans la quasi tétdés
Centres, et il n’y a guére qu'un centre sur lesir@édrrogés qui confie cette tache a l'infirmiére
coordinatrice.

La convocation de I'enfant & un examen, voire anauvel examelf, pouvant se révéler
relativement anxiogéne pour les parents, le délmed appel téléphonique et le test doit étrellesp
court possible, et en particulier ne pas inclureveek-end. La quasi totalité des CRCM se
conforme & cette régle. La tendance dominante eesbdvoquer les parents dans les 24h suivant
'appel (69%). Seuls cing centres déclarent unidaglas long car le territoire de leur ressort est
relativement vaste.

Graphe 4:  Délai entre I'appel et la convocation
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Ces appels sont réalisés le plus souvent en débsgrdaine (74%) plutét qu’en fin de semaine. Un
seul centre déclare appeler parfois le vendredir Rmiter I'impact de la convocation auprés des
parents, la majorité des centres appelle plutdtdén (55%) entre 9H et 11h ou I'apres-midi (29%)
mais rarement en soirée (10%) au moment du repggerdant, ce sont souvent les circonstances
qui commandent en la matiere. Il en va de méme [aoprésence des deux parents au test. La
diversité des statuts familiaux (familles mono-pdéates ou recomposées) et les contraintes liées
aux emplois du temps (pere ou mére en déplacersent)souvent peu propices a une réunion des
deux parents au moment du test. Si une présengeimte des parents est recommandée en

10" Certains CRCM n’ont pas compris la question é¢ffoarni les délais en partant du premier dépistage

1 Association Vaincre la Mucoviscidose, op.cit1 .

12 Certains parents sont contactés par la matepnité refaire le dosage de la TIR dans les cagtide du géne ne
révele aucune mutation.



principe le jour du test, la trées grande majorgé €RCM (84%) compose avec les circonstances en
ne convoquant que le parent disponible - accompagrpas.

Tableau 3: Modalités de convocation des parents au test sledar

Ne fixe de consultation que lorsque les 2 16%
parents peuvent venir 0
Rencontre le parent disponible et arrang
1 43%

un Rdv pour les 2 parents
Propose au parent disponible de venir

2 41%
accompagné d'un proche
Total 100%

L’'urgence transparait dans ces petits accommodsroent s’agit de faire le plus vite possible tout
en évitant 'annonce en soirée ou la veille d’urekvend, quitte a ne convoquer que le parent
disponible. Par ailleurs, contrairement aux recomsha#ons, rares sont les médecins qui
n’évoquent pas au moment de I'appel la mucovis@d@9%) ou le test de la sueur (58%) voire le
CRCM (35%), que ce soit spontanément ou en répamseguestions des parents. La situation est la
encore déterminante : « Tout dépend de la réadéaienchée par I'appel. On essaie au maximum
de donner des informations sans laisser suspegies'qgit de la mucoviscidose mais ¢a n'est pas
toujours possible » (centre n°24),

Graphe 5: Fréquence des mots évoqués lors de I'appel téléginmn
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L’appel téléphonique est donc un moment cruciak cemmentaires libres sur les principales
difficultés rencontrées par les répondants lord'ajgel sont a ce sujet tres éloquents. Pour pres
d’'un répondant sur deux, I'appel téléphonigue astnement particulierement stressant : joindre les
parents, amorcer une discussion avec des perspengsréparées, les convaincre de I'importance
du test, trouver le langage adéquat, etc. Dans leammentaires, nombre de praticiens reviennent
sur cet instant particulier :
-« L'appel téléphonique: il faut a la fois fairengmrendre aux parents que le RDV est
important, qu'il faudrait qu'ils se libérent, efadois, ne pas leur faire peur. C'est I'équilibre
a trouver qui n'est pas toujours facile, au tél@ghcavec quelqu'un qu'on ne connait
absolument pas » (centre n°3).
-« Principale difficulté : joindre les parents péléphone, langue étrangere et difficulté des
échanges » (centre n°4)
-« Faire venir les parents sans parler Mucoviscido@entre n°5)
- « Il mest impossible de convoquer un enfant dansadre du dépistage sans expliquer les
raisons et donc parler de la mucoviscidose » (earftt1)
-« L'appel téléphonique n'est pas facile » (cerftt&n
-« Quand je recois un fax de 'ARDPHE ma semaingyéshée = stress pour la semaine !
C'est I'appel le plus dur. Apres la consultatiorvgaje suis 14, les parents sont la. Mais ce
coup de fil c'est une horreur ! » (centre n°21)
-« Le ressenti de I'appel téléphonique est la jpale difficulté » (centre n°22)
- « Réaction des parents lors de l'appel téléphonigueifficultés de ne pas aborder le mot
mucoviscidose au téléphone. » (centre n°25)
- « Les situations d'appel téléphoniques sont toumégues et demandent une adaptation de
notre part a chaque fois. (refus, ne peut pasépackr, ne parle pas la langue) » (centre
n°29)

Ces extraits montrent s’il en est besoin, I'extréfiffculté soulevée par I'appel téléphonique. Pour
la majorité des répondants, il est souvent imptessgle ne pas aborder le probleme de la maladie
soit au premier appel soit ultérieurement lorsdeeparent absent rappelle. Outre I'aspect
psychologique, le praticien doit également compigrc des milieux sociaux ou le rapport a la
maladie, au milieu hospitalier mais également @fdlimation peut varier du tout au tout : « On
rencontre de grosses difficultés si précaritdledtuelle des parents mais également des difésul
avec "les intellectuels" ayant accés a internetr pesquelles nos réponses manquent parfois de
précision ».

Pour rendre compte de cette difficulté liee au peerappel, le meilleur indicateur est sa durée. En
principe, il s'agit de convoquer les parents a xangen de contréle en indiquant le lieu et I'heure
du test sans entrer dans le détail. Or, 'anatlgsedonnées fournies par les CRCM montre que les
communications inférieures a 10 minutes représem@ms d’un tiers des appels et que 45% des
communications durent un quart d’heure ou plus.cinsant I'appel avec les mots évoqués par
'appelant, il apparait que la communication éauthnt plus longue que le praticien abordera le
sujet de la maladie : 65% des appels évoquant tmwmscidose durent plus de 14 minutes.
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Tableau 4 :

Durée de I'appel selon que I'appelant évoque oulaonucoviscidose

Durée de I'appel
Moins de 6 mn Den?na 12 De 12 4 18 mr 18pm2 et Total
Mucoviscidose non évoqué 36% 55% 9% 0% 100%
Mucoviscidose évoquée 25% 10% 35% 30% 100%
Total 29% 26% 26% 19% 100%

Ce stress du premier appel semble d’autant plusrigpt que I'équipe pédiatrique du centre est
réduite et que la fréquence du diagnostic estdalbans les petits centres, le praticien se tramve
peu seul face au probleme et, faute d’une pratigéguliere, il n'arrive pas toujours a gérer au
mieux ce moment critique de l'appel. Si I'on prefad durée de la communication comme
indicateur, il apparait que 45% des CRCM ayantpragque supérieure a 40 annonces déclarent un
appel inférieur a 6 minutes alors gu’ils ne sord @id% a le faire dans les Centres ou la pratique es
beaucoup plus faible.

Tableau 5: Fréquence des annonces réalisée depuis 'origiderée des appels
Durée de I'appel
Moins de 6 mn De6al2 De 12 4 18 mn 18 mn et Total
mn plus
Moins de 20 annonces 27% 45% 9% 18% 100%
Entre 20 et 40 annonces 17% 25% 25% 33% 100%
Plus de 40 annonces 45% 9% 36% 9% 100%
Total 29% 26% 24% 21% 100%

Associer ou non le médecin traitant a la démarche

A la fin du premier appel, rares sont les appelanisne laissent pas un numéro a joindre : deux
appelants sur trois laissent leurs propres coorm@emiue ce soit au centre ou a leur domicile, et a
défaut le numéro du secrétariat ou de linfirmi@aordinatrice (24%). Beaucoup savent par
expérience que les parents peuvent téléphonerdeaoypour obtenir davantage de précisiorks
peuvent également joindre leur médecin de famille :

« Quand je sens les parents trés en souci, j'apleethédecin traitant car par expérience, je &s q
les parents vont eux méme appeler leur médecingrosavoir plus » (centre n°6)

Le groupe de travail sur I'annonce a anticipé cetitique et conseille au CRCM de téléphoner au
médecin traitant pour l'informer de la situatiddi. 'absence systématique de contact avec le
meédecin traitant est trés rare (3%), un tiers déslanins ne les avertissent qu’'en fonction des
résultats. De fait, deux stratégies semblent adtesau niveau des CRCM.

Une moitié des appelants joint le médecin de fanallant le test, et ce dés gu’ils ont obtenu ses
coordonnées dans le dossier de la maternité ouéfappel aux parents.

13 e questionnaire n’envisage pas ce second appilné pas été possible d’en mesurer la fréqueitais les
commentaires libres semblent indiquer qu’il esatieement habituel et que c’est souvent a cetimagion que
'appelant mentionne la mucoviscidose.
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L’autre moitié attend les résultats du test potwrimer le médecin traitant. lls demandent alors aux
parents les coordonnées du médecin. Cette deratérede peut s’expliquer par les difficultés
d’obtenir des renseignements crédibles hors fdeee Il est vrai que selon le lieu d'implantation
des CRCM, la sociologie des familles varie fortetnées commentaires libres laissent apparaitre
gue certaines familles sont a la marge du so@bkence de médecin traitant, d’adresse fixe ou
méme de numéro de téléphone fiable. Et puis, deenaada famille le téléphone du médecin
traitant pourrait ajouter a I'anxiété des parecésqui n'est pas « utile » a ce stade de la déraarch

Quant aux informations transmises au médecin tiaitlles different fondamentalement selon le
moment de I'appel. Aprés le diagnostic, il s’agitplus souvent d’informer le médecin traitant sur
les résultats du test de la sueur et des principgmise en charge (kinésithérapie précoce, vaecins
jour, régles de prescription des antibiotiques) efovant le diagnostic, il s’agit le plus souveatur
'appelant de conserver le contrble de la situaginrexpliquant la démarche du CRCM :
- «Je linforme de ne pas parler de mucoviscidoge sie l'ai pas fait et de conseiller a la
famille de venir au RDV » (centre n°1)
-« Je lui indigue les propos tenus au téléphone legggarents et lui conseille de maintenir le
discours déja tenu » (centre n°30)
-« Je lui demande d’attendre nos conclusions eed®s se lancer sur des informations qui
risquent d'étre erronées » (centre n°34)

Cette phase qui va de I'information du CRCM a l'elppe fait pas systématiquement I'objet d’'un
compte rendu: un tiers des CRCM n’en font pas.sqoil existe, le compte-rendu est
essentiellement oral (75%) et, selon les centfadresse soit a I'équipe au sens large ou restreint
soit a l'infirmiére coordinatrice. Il est évidentig la taille et 'organisation des CRCM joue en ce
domaine un réle non négligeable.

Le jour du test

Le déroulement du test s’opere le plus souvent ttanadre d’une consultation externe (66%) que
d’'une hospitalisation de jour (34%). La durée diowéde I'enfant varie selon la méthode utilisée
pour le test de la sueur mais également lorsgstidepligué sans que celle-ci se prolonge le plus
souvent au-dela de quatre heures. Dans la plupartak, les familles sont accueillies le matin vers
9H, plus rarement des 8H, et quittent le CRCM VE3bkl. Certains CRCM - réalisant le matin
méme I'appel téléphonique a la famille - fixentder-vous a 14H. La consultation se déroule alors
sur une plage allant de 14H a 18H.

Faire ou ne pas faire d’entretien avant le test

L'étude du plannin de la journée consacré au test laisse apparaireséuences redondantes
d’'un CRCM a l'autre (I'accuell, le test, 'annonde diagnostic et enfin la programmation des
rendez-vous avec I'équipe médicale) et des plagesadiation qui peuvent étre soit I'effet de
routines organisationnelles soit la conséquencehde plus ou moins stratégiques. Ces variantes
concernent essentiellement trois étapes partiesliefexamen clinique de I'enfant, I'entretien ave
les parents et la présentation de I'équipe.

14 e questionnaire comportait un planning permettintrécapituler les moments-clef de la journée afesultation.
Les réponses étant laissées a I'appréciation dagrés, les variations constatées d’'un CRCM arkapéuvent résulter
aussi bien de différence dans les pratiques quaid&ons lors du remplissage. Il faut donc inteigr@vec toute la
prudence requise les commentaires liés a I'expioitale ce tableau.
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Des différences notables apparaissent autour deaiephases. En effet, dans pres de la moitié des
CRCM, il nexiste ni examen clinique de I'enfantemtretien prolongé avec les parents. Apres la
phase d’accueil, I'enfant est dirigé rapidemensJarsalle ou a lieu le test et les parents attende
les résultatS. Aprés le test, le médecin qui accueille les parenl’enfant peut parfois procéder &
un examen clinique de I'enfant. La recherche d’éwels signes d’appel peut donc se faire avant le
test ou étre repoussée apfés Différer la consultation et I'entretien est useatégie qui peut
permettre de rester dans la logique du contréleleetn’aborder que les aspects proprement
techniques liés au test lors de I'accueil des faren

Graphe 6:  Les moments forts de la journée de consultation
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Examen clinique avant le Entretien avec les Examen clinique apres le Présentation de I'équipe
test parents avant ou durant test
le test

Lecture : Sur I'ensemble des CRCM interrogés, 30®ecgdent & 'examen clinique avant le test, 55% &ntretien
avec les parents, 24% a un examen clinique apst®te21% présentent I'équipe du CRCM chargée dmite en
charge.

Faire I'examen clinique avant le test oblige lesphouvent le praticien a aborder directement ou
indirectement les problemes liées a la mucoviseddsace aux parents, le meédecin en reste
rarement a I'aspect technique du test, c’est-adlifattitude recommandée par le groupe de travalil
sur 'annonce. Dans un Centre sur deux, des infooma concernant la mucoviscidose sont
données dés l'accueil des parents et avant leluestéme. L'appel téléphonique et les raisons
exactes de la venue sont abordés respectiveme88paet 74% des accueillants avant le test.

15 e questionnaire ne posant pas directement latignesu moment ou intervient 'examen cliniquenla pas été
possible de chiffrer le nombre des CRCM procédant aimple accueil et ceux procédant a une caatsuit

'8 Tous les centres se livrent & un questionnementpdesnts, a la consultation du carnet de saniuet examen
clinigue mais le moment ou intervient cette corsidh n'est pas précisé.
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Graphe 7:

Informations données avant le test de la sueur
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Si la présence du médecin et de la coordonnatrcesamt pas systématiques a I'accueil des
parents’, il en va de méme durant le test. Dans un CRCMlsux, le test est réalisé hors de la
présence du médecin et lorsque le médecin estrprésst le plus souvent pour lire les résultats
(60%). La présence simultanée d’un médecin, d’echricienne et d’'une infirmiere coordinatrice
concerne moins d’'un centre sur quatre. Le plusestiuc’est un duo qui préside au test (45%). Ce
duo varie selon que le test est « délégué » aeatmicienne ou qu’il est réalisé par linfirmiére
coordinatrice. A ce stade de la procédure, iltest rare de rencontrer d’autres intervenants. La
présence d’'un(e) psychologue lors du test est lggrn@ar 2 centres sur 34, et la présence d’'un(e)
kinésithérapeute par un seul centre. C’est doncéguipe extrémement restreinte qui procéde au

test.

Graphe 8:

Equipe assistant au test de la sueur
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" A l'arrivée des parents, c’est parfois la coordatnine qui accueille les parents, parfois le méueéférent mais trés

rarement les deux.
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Sur I'ensemble des centres interrogés, on congtegdes deux methodes les plus utilisées sont le
Gibson-Cook (44% des CRCM) et 'Exsudose (44% égald). La durée moyenne du test varie
selon le test utilisé — 'Exsudose est plus rapideais également selon que le centre duplique ou
non le test. Les caractéristiques de I'enfant joégralement. Le test dure au minimum 30 minutes
et peut se prolonger au-dela d’une heure.

Tableau 6 :  Durée moyenne des tests(en minutes)

Test utilisé Dure?nr]r;gyenne
Gibson-

Cook 54,06
Exsudose 48,75
Wescor 45

Autre 45

Total 479

Les aménagements disponibles pour la période tisdas relativement succincts et en particulier
pour les parents. Hormis une table a langer ethaufte-biberon largement répandus dans les
CRCM, la majorité des CRCM ne possede ni jouets pébé ni occupations « évasives » pour les
parents. Le groupe de travail sur I'annonce n'a paploré ce moment relativement long (48
minutes en moyenne) ou les parents se trouvens s¢wdn attente. L’analyse des commentaires
libres ou de la journée type dans les questioasapporte peu d’éléments sur cette période de
latence. Certains médecins semblent profiter deircgant pour apporter de I'information aux
parents mais cela reste trés limité. Il importedst s’interroger plus avant sur le «vécu » des
parents durant cette période.

Graphe 9:  Aménagements disponibles pendant le test de la sueu

90%

80%

70% -

60% -

50% -

40%

30%

20% -

10% -

0% - : : : : :

Chauffe Table a langer Petit lit Jouets Occupations Café
biberon parents

16



Une annonce du diagnostic en comité restreint

Le test effectué, 'annonce des résultats est tites la plupart des cas par le médecin qui suivra
'enfant (89%) éventuellement par un autre méd¢8%) et dans un seul cas par un généticien.
Cette annonce se fait toujours en présence destpaten regle générale de I'enfant (91%). Le
soutien des autres membres de la famille resteqare exceptionnel : seul un centre signale la
présence des grands parents ou de la fratrie.nbtae des résultats se fait en comité restreint a
de préserver une certaine intimité nécessaire xpréssion des émotions. Pour procéder a
'annonce, la formation choisie est le duo (67%iGt que le trio (15%) ou le soliste (18%). La
tendance dominante en la matiére est une annosoeiast le médecin référent et la coordinatrice.
La présence d'un autre membre de I'équipe - psypchud, kinésithérapeute, technicienne ou
assistante sociale - reste relativement excepiilans ce contexte. Quant a la présence du
médecin traitant, elle reléve de I'anecdote : sgukentre signale la présence du médecin traitant
lors des entretiens.

Graphe 10 : Equipe des professionnels présents lors de I'areonc

15%
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52%
‘ Médecin seulement Bl Médecin et IDEC E Médecin et Autre B Médecin, IDEC et Psychologue ‘

C’est dans le bureau du médecin ou dans un bugssrvé a la consultation que se fait le plus
souvent I'annonce (75%) plutdt que dans une char(®i®). Trés peu de CRCM possede une
salle spécifiguement réservée a cet effet (4%@shménagements restent succincts dans la plupart
des centres. Hormis le matériel de consultatiorsel@l « service » généralisé est la présence de
mouchoirs mis a disposition des parents.
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Graphe 11: Aménagements présents lors de I'annonce
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Une information non- invasive et positive

L’annonce de la maladie est en soi un choc et lant® des praticiens semble de limiter les
informations au strict nécessaire en laissant tetps au temps'>et en ayant un discours au
maximum positif et non invasif. Les répondants fpreuve dans le domaine de I'échange et de la
communication d’une maitrise le plus souvent canforaux recommandations en ce domaine :
62% estiment avoir délivré la quantité d'informatiadaptée a la situation. En particulier la
majorité des répondants n’essaient pas d'utiliservacabulaire médical spécifique (50%) ou
I'adapte en fonction des familles (44%).

L’'analyse des themes abordés corrobore totalensttat t'endance. L'utilisation d’un test statistique
permet de distinguer les informations qui sonti@grées (sur-représentées) lors de la premiére
séance de celles qui sont réservées aux consofatitérieures ou en réponse aux questions aux
parents. Parmi les thémes abordés « significatimemelors de I'annonce viennent en premiere
position ceux qui concernent la maladie et sa miseharge : définition de la maladie, transmission
et suivi. Il y a ensuite ceux qui sont relatifs augrogrés réalisés eu égard a la maladie :
augmentation de la qualité de vie et des soinstrdisieme theme est également sur-représenté, la
guestion de la « normalité » de I'enfant atteintaecoviscidose. Tous les autres themes sont sous-
représentés ou non significatifs lors de la preeng&ance.

Certains themes sont abordés prioritairement lerladseconde consultation, il en va ainsi pour la
prise en charge sociale, le mode de garde consé€ligiene ou le régime alimentaire. Les
guestions les plus « délicates » comme I'espéreroge, les retards de croissance, I'hypofertilité
ou la transplantation sont abordées a la demarglpatents ou repousseées a plus tard de méme que
les traitements.

18 8296 des répondants disent « laisser prendredenys aux parents » lors de I'annonce.
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Tableau 7:  Thémes abordés avec les parents

I‘Lors de | Lorsdela 2nde Plus tard Ala Total
annonce | consultation demande
Définition générale de la maladie 19% 2% 6% 100%
Espérance de vie 34% 15% 7% 100%
Prise en charge sociale 40% 2% 14% 100%
Transmission de la maladie 12% 0% 12% 100%
Examens nécessaires 55% 27% 9% 9% | 100%
Importance du suivi 24% 4% 4% 100%
Normalité de l'enfant 18% 7% 7% 100%
Mode de garde conseillé 33% 18% 13% 100%
Possibilité de conseil génétique 50% 25% 10% 15%| 100%
Hygiéne 31% 16% 9% 100%
Pluridisciplinarité du suivi 17% 13% 7% 100%
Progrés dans la qualité des soins 18% 10% 8% 100%
Progrés dans la qualité de vie 65% 19% 8% 8% | 100%
Avancées dans la recherche 47% 26% 119 17% 100%
Disponibilité de I'équipe 24% 0% 7% 100%
Manifestations respiratoires 63% 25% 6% 6% 100%
Manifestations digestives 62% 26% 6% 6% 100%
Retard de croissance 24% 14% 100%
Hypofertilité 14% 14% 100%
Régime alimentaire 41% 17% 7% 100%
Kinésithérapie 54% 27% 8% 10% | 100%
Transplantation 9% 3% 17% 100%
Enzymes pancréatiques 51% 33% 7% 9% | 100%
Antibiothérapie orale 33% 30% 8% 100%
Aérosolthérapie 17% 8% 17% 100%
Moyenne totale 49% 24% 13% 14% 100%

Lecture : Ce tableau récapitule les themes abadésles parents lors de la premiére annonce. stiistigtistique
permet de discriminer au sein de ce tableau lesivgkur-représentées par rapport a I'ensembleginmeygénérale en
ligne) et les valeurs sous-représentés. Nous ayises les valeurs sous-représentées et « noies wdleurs sur-

représentées.

L’effet « Grégory Lemarchal » souligné par nombeerépondants rend difficile la communication
sur I'espérance de vie. Deux attitudes se font faten coté ceux qui ne citent aucun chiffre mais
n’éludent pas la question et insistent sur les @@oglans les soins (56%), de l'autre ceux qui
donnent une estimation sur I'espérance de vie daades (38%). On retrouve a ce niveau un
clivage qui est relativement identique a celui gppose au moment de l'appel ceux qui ne
prononcent pas le terme de mucoviscidose et ceuXuilisent. Le croisement entre les deux
guestions montre que ceux qui ne donnent pas kastin sont sur-représentés - relativement a
'ensemble - parmi les répondants n'ayant passetile terme de mucoviscidose a I'appel (+21
points). A I'évidence, une ligne de clivage assetensépare les répondants quant a l'attitude a
adopter face aux parents au moment de I'appel dami@once.
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Tableau 8:  Estimation espérance de vie selon I'emploi du moiuoviscidose » a I'appél

Estimation chiffrée de
I'espérance de vie

Oui Non Total
Mot "Muco." non employé lors de I'appel 18% | 82% | 100%
Mot "Muco." employé lors de I'appel 50% 50% | 100%
Ensemble < 39% | 61% | 100%

Dans leurs commentaires, ces répondants soulidaguiis souvent qu’il vaut mieux donner un
chiffre en I'expliquant que de laisser les pareiiisr & la recherche d’une information qui serd ma
interprétée. Mais la plupart insiste dans le méeneps sur les progrés constants dans la qualité de
vie des malades.
-« lls savent tous Grégory 25 ans. » (centre n°16)
-« lIs trouveront ce chiffre sur internet donc néaésd'expliquer. » (centre n° 21)
-« Je donne les valeurs actuelles en expliquantlegi'ee s'appliquent pas aux enfants nés
aujourd’hui en raison des progres constants. >trecah 24)
-« Je leur donne une espérance de vie moyenne suieea 40 ans et j'insiste sur les progrés
constants. » (centre n° 25)
- «Je les mets en garde sur le sens exact statistiguce qu'ils ont lu et je leur dis que
I'espérance de vie augmente davantage chaque anfo&sitre n° 33)

Un contrble des émotions fonction des pratiques

Lors de l'appel comme au moment de l'annonce, dgse$ de clivage apparaissent chez les
praticiens sur l'attitude a tenir face aux parehfanalyse du vécu met en évidence ce malaise
puisque pres d'un répondant sur deux (44%) avame&rimenter quelquefois et qu'un nombre

guasiment égal déclare avoir quelque mal a « aé&fon ressenti ». Dans le rapport a la famille, il

existe des comportements évidents largement parta@eles praticiens : inspirer confiance, étre

disponible, soutenir la famille. De méme, un examagide du tableau ci-dessous montre que tout
ce qui touche a la communication ou a I'échangel@ss I'ensemble maitrisé : les médecins savent
ce qu’il faut dire et n’ont pas peur d’inciter a gumestionnement qu’ils n’éludent pas.

9| e tableau est significatif au seuil alpha 0.10(72).

20 s’agit du pourcentage sur I'ensemble des donné&ss pourcentage d’ensemble correspond a la meyelnservée
et sert de norme pour permettre de mesurer laigelantre les 2 variables observées. Ainsi, la magprésente le
comportement moyen et le % qui serait observésgilérix variables n'avaient pas d’'influence I'unelsutre.
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Tableau 9: Attitudes adoptées / Ressenti des médecins ldtardence

Jamais Quelquefois Souvent Toujours | Total
Incite les parents a poser des questions 0% 13% 22% 100%
Inspire confiance aux parents 0% 10% 17% 100%
Ne sais pas quoi leur dire 6% 0% 0% 100%
Est disponible 0% 0% 9% 100%
Pleure ave les parents 3% 0% 0% 100%
Est optimiste 3% 6% 100%
Est désespéré(e) 0% 0% 0% 100%
Essaie de cacher ses émotions 21% 31% 210 28% 100%
Est mal a l'aise 44% 9% 3% 100%
Elude les questions des parents 10% 0% 6% 100%
Fais de son mieux pour soutenir les pare 0% 0% 25% 100%
Est géné(e) par les réactions de chagrin 28% 0% 0% 100%
Est géné(e) par les réactions de colére 509 6% 0% 100%
Est géné(e) par les réactions d'inertie 539 6% 0% 100%
Laisse les parents prendre leur temps 0% 3% 15% 100%
S'éclipse pour laisser la famille seule 16% 26% 26% 32% 100%
A du mal a définir son ressenti 54% 0% 0% 100%
Moyennetotale 41% 18% 14% 27% 100%

Lecture : Nous avons grisé les valeurs sous-reptéss et « noirci » les valeurs sur-représentées.

Ce sont plutét dans les situations d’interactioroomnelle qu’éclot le malaise. Une majorité des

répondants éprouve une certaine difficulté a catthes émotions. C’est ainsi que face a la colere

ou a l'inertie des parents, pres de la moitié dgsomdants avouent se sentir génés. Dés lors
beaucoup hésitent a sortir de I'échange et deranumication en s’éclipsant et en laissant seule la
famille. La capacité de contréler ses émotions s$eriibe a la fréquence des annonces et a la
pratiqgue acquise en ce domaine. Les médecins ay@npratique dépassant 40 annonces sont plus
nombreux a déclarer cacher toujours ou souvers Emmotions que ceux dont la pratique d’annonce

est moins assurée. C’est face a la colére destpagaa les moins expérimentés semblent les plus
démunis : 61% des praticiens ayant une pratiqguentécavouent étre parfois voire souvent génés
alors que cette géne est prise en considératioaguéement 22% des praticiens ayant une pratique
plus longue.

Tableau 10 : Contréle des émotions selon le nombre d’annoncdsées

Contrble des émotions

Jamais/parfois| Souvent/toujours| Total
Plus de 40 annonces 30% 70% 100%
Moins de 40 annonce;s 63% 37% 100%
Ensemble 52% 48% 100%

%L a question était « j'essaie de cacher mes énmtiohe tableau est significatif au seuil alphd=0
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Un second rendez-vous trés rapide

Avant la fin de la consultation, la majorité des @\ fixe un rendez-vous pour une deuxiéme
consultation dans la semaine qui suit (66%). Maisrdes Centres ayant un rayon d’action trés
large ce délai est souvent plus long : 28% de€MRont des délais allant de quinze jours a un
mois. Pour ne pas laisser la famille isolée elatfen de la premiére consultation et la secornute,
quart des CRCM contacte la famille systématiquementout particulierement les CRCM qui
pratiqgue les délais les plus longs. Ce contactpastagé par les meédecins et les infirmieres
coordinatrices.

Tableau 11 : Prise de contact avant la seconde consultatiopregiibn des délais
Prise de contact avant la 2nde consultation
Non A la demande Systématiquement Total

Délai < a 2 jours 29% 71% 0% 100%
Délai entre 2 et 31% 46% 23% 100%
jours

Délai > a 1 semaine 10% 40% 50% 100%
Total 23% 50% 27% 100%

Les délais entre la premiere et la seconde comismtatant relativement courts, les CRCM
repoussent le plus souvent au second rendez-veusft@mations sur les associations ou sur les
coordonnées de parents référents. Cela va darssedes renseignements donnés sur la maladie au
cours de I'annonce. Il s’agit d’en rester a unerapipe globale en laissant tous les détails pour les
rendez-vous ultérieurs afin de « laisser du tempes métabolisation psychiqué® Les parents
repartent cependant avec quelques documents gdit€association Vaincre la mucoviscidose.

Tableau 12 : Les informations données lors des consultations
er
1 . 2nde . Plus tard Ala Total
consultation consultation demande

Coordonnées associatives 33% 43% 14% 10% 100%
C,ogrdonnees de parents 6% 230 29% 42% 100%
référents

Documentation 51% 22% 12% 15% 100%
Total 32% 30% 18% 20% 100%

Lecture : Nous avons grisé les écarts significgséuil alpha=0,1)

Vis-a-vis des proches la politique des CRCM n’eas$ pinanime. Une petite moitié des centres
propose des conseils sur la maniére de communajueproches (56%) ou méme une rencontre
avec I'équipe (53%). Un seul centre écrit a la fendélargie.

Vis-a-vis de I'équipe, un compte rendu de la retireast adressé dans la quasi totalité des CRCM
sous forme de dossier ou d’écrit (91%). Par codrdrace écrite n’est pas toujours systématique
vis-a-vis des familles (68%°).

22\/oir le document Annonce du diagnostic, op.ci22p.
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Améliorations souhaitées et difficultés rencontrées

La derniére partie du questionnaire laissait uaeghux répondants pour s’exprimer sur les aspects
de 'annonce a améliorer. Comme nous I'avons spaliglus haut, c’est I'appel téléphonique et
I'organisation du premier rendez-vous qui constitygour la majorité des répondants la principale
difficulté. Un centre exprime clairement cette iddtedemande une « standardisation du coup de
téléphone initial" . Le second aspect qui reviemilus souvent dans les pistes a améliorer coacern
I'accueil au CRCM. L’aspect trop fonctionnel et peu « sans chaleur des centres » est souligné par
une majorité de ceux qui s'expriment dans ces cammires. Le manque d’équipement - que I'on a
pu mesurer lors de cette enquéte - est égalemplurde&omme le montrent les extraits suivants :

-« Lieu plus convivial qu'une salle d'examen ou olesaltation ou I'on puisse effectivement

proposer un café... » (centre n°5)
- « Le local d'accueil des familles » (centre n°6)
- « La disponibilité d'un grand bureau spacieux, aagément parfois aléatoire . (centre
n°13)

-« Locaux plus chaleureux » (centre n°14)

-« Les conditions matérielles d'accueil des pareritentre n°17)

- « Des locaux plus spacieux».(centre n°18)

- « Faut que je pense a mettre une boite de mouchgite bureau » (centre n°21)

-« Salle annonce diagnostic plus adaptée » (cefi2® n

-« Environnement (locaux) » (centre n°26)

- « Des locaux plus agréables et conviviaux (sakekéibs) » (centre n°32)

-« Meilleur confort pendant le test de la sueurenfre n°33)

Améliorer les conditions de I'appel téléphoniquéduire les délais entre linformation et la
convocation, disposer de locaux plus accueillaotd s themes qui reviennent le plus souvent.
Les autres thémes sont le plus souvent anecdotejwela périphérie de I'annonce.

On demandait également aux CRCM de s’attribuernate relativement a la démarche d’annonce
(« De votre point de vue, considérez-vous que baee du diagnostic de mucoviscidose est menée, dans
votre CRCM, de facon, sur une échelle de 1 (exéeyabl0 (excellente) »YOn constate que la note varie
en fonction du degré d’expérience des CRCM. Les placiens obtiennent la moyenne la plus
élevée et ceux ayant une pratique plus récent®jeemnme la plus basse.

Tableau 13 : Note sur I'annonce selon le type de CRCM

Type de CRCM Moyenne
CRCM historiques 8,13
CRCM a pratique élevée 7,90
CRCM a pratique faible 6,93
Total 7,53
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Conclusion

L’analyse statistique des réponses fournies padifé&rents centres montre a I'évidence qu'il faut
distinguer trois périodes : I'appel télephoniquacdueil, 'annonce des résultats. Si la derniére (

a fait I'objet d’une réflexion approfondie) semites largement « sous contrdle » des répondants et
en conformité avec la procédure d’annonce, la pransuscite bien des interrogations voire de
'anxiété chez les médecins. A ce niveau, I'étuthblé clairement que ce sont les médecins du
CRCM qui se chargent a la fois de I'appel et deri@nce.

L'appel

- Cette période apparait dominée par un double daotdra faire venir les parents rapidement
pour une consultation sans évoquer au téléphonaladie qui fera I'objet du test. A cette
contrainte s’ajoute le contexte dominé par uneefongdiatisation de la mucoviscidose et
certains répondants ne sont pas sans parler fiet keGrégory Lemarchal ».

- L’analyse statistique montre que la tres grandeoritgjdes CRCM évoque la maladie -
spontanément ou a la demande des parents - lofapgel téléphonique ou des appels
téléphoniques. Car, aprés le premier appel, lesnpaicherchent a se renseigner que ce soit
aupres de leur médecin traitant ou sur le webpetactent a nouveau le Centre. Anticipant
ce second appel, la plupart des médecins laisserst toordonnées.

- Un premier échange a donc lieu entre le médedesgtarents sur la maladie que ce soit au
premier coup de fil ou au second. Cette commuminatiest pas « anodine » puis qu’elle
dépasse assez fréequemment le quart d’heure.

- Enfin, les CRCM sont confrontés a une grande \@armigt situations familiales. Il y a des
« familles » qui vivent a la marge du social et goint difficiles a joindre et a convaincre.
Mais sans aller jusqu’a ce point, il n’est pas dowg possible de rassembler les parents pour
la consultation dans un laps de temps trés court.

Dans ce contexte, il apparait évident qu’il faylerer plus avant tout ce qui a trait a I'appehafe
« standardiser » les pratiques liées a cette pgiothme le demandent certains répondants.

L’accuell
La période qui va de I'accueil a 'annonce doieétue sous deux aspects : I'enfant et les parents.

Au niveau de I'enfant, les procédures semblent zasseutinieres et conformes aux
recommandations du groupe de travail sur 'annoBoegénéral, 'enfant aprés avoir été accueilli
par l'infirmiere coordinatrice ou le médecin estgdlus souvent conduit a la salle de test qui se
déroule en présence de la technicienne et d'ume patsonne (IDE ou médecin). Parfois, I'enfant
est soumis a un examen clinique avant le test.

Pour les parents - de l'accueil a l'annonce - samoune période de latence qui peut-étre
relativement longue en fonction du type de testn’'dxiste pas de procédures standardisées
concernant la famille durant cette période. Daregues centres, I'accueil est suivi d’'un entretien
avec les parents. Il est rare que le médecin s&me durant cet entretien aux seuls aspects
techniques du test comme le recommande la procétlurgroupe de travail. Il déborde le plus

souvent sur les problemes liés a la mucovisciddsés cet entretien reste exceptionnel et il semble
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gue les parents restent seuls durant cette pédads des salles d’attente sous-équipées dans la
majorité des CRCM.

Si la procédure d’accueil de I'enfant semble saissinte, il serait nécessaire d’explorer le véai de
parents durant cette période de latence afin d’aggmau mieux une séquence relativement
anxiogene pour la famille.

L'annonce

L’annonce est la période ou I'écart entre les preds et les recommandations est le plus ténu. Que
ce soit au niveau des informations données, detlidé du médecin et du cadre, les membres de
CRCM respectent les grands principes énoncés dapotédure. Au niveau de l'information, les
médecins ne tentent pas d’éluder les problemeshetcloent a procurer une information
compréhensive et non anxiogéne. L'effet « Gregamnarchal » oblige certains médecins a donner
des fourchettes plus « optimistes » sur I'espéraie vie, ce qui est en contradiction avec les
recommandations en ce domaine. Mais beaucoup seuligjue les parents risquent de chercher
cette information et de trouver des « statistiqueglii ne tiennent pas compte des progres dans la
prise en charge.

Au niveau de l'attitude : les praticiens encourdges questions tout en restant a I'écoute. Par
ailleurs, le but lors de I'annonce est de ne pagntes parents dans un déluge de renseignements
mais de leur laisser le temps de I'assimilation.

Cependant, s’ils sont relativement maitres de lamoanication et de I'’échange, beaucoup de
praticiens semblent désarmés et mal a l'aise fager@actions émotionnelles des parents. lls sont
d’autant plus désarmés que leur pratique de I'acmest récence et irréguliere.

L’'ancienneté du CRCM, le nombre d’annonces maissialigrganisation sont a l'origine de
variations dans les pratiques des différents cergte sont mal mesurées dans lI'enquéte et qu'il
conviendrait d’étudier plus avant afin de tenir @ben dans les procédures ultérieures des
adaptations nécessaires en fonction des centres.
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Synthése de I'enquéte
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Question

Qui effectue l'appel ?

Moment de l'appel ?

Délai entre appel et test de la sueur ?
Mots évoqués durant I'appel

Mots évoquant la mucoviscidose ?

Le test la sueur ?

Le CRCM ?

Accueil ?

Explications avant ou pendant le test ?
Appel téléphonique

Le geste technique

Les raisons de la convocation

La mucoviscidose

Qui fait annonce ?

Aqui?

Deux parents

Enfant

Autres membres de la famille
Personnel présent a I'annonce

Médecin accompagné d'un membre du CRCM  Oui (85%)

Médecin traitant

Tendance dominante Conformité Commentaires

L'annonce téléphonique

Le médecin qui fera I'anm@of87 %) Conforme
Quatre premiers jours de |laagea(©7%) Conforme
RDV le fjo@me ou le lendemain (86%) Conforme Les dédaist corrélés au rayon d'action des centres.

Oui (65%) Peu conforme  Certains médecins pensent qu'il Bxdduer dés l'appel .
Oui (59%) Peu conforme  Le CRCM est évoqué souvent a la desnadesl parents
Oui(50%) Peu conforme Le test est évoqué souvent a la demande des parents

L'accueil au CRCM et le test de la sueur

Coordinatrice ou médecin Conforme ®ton en fonction de I'organisation du CRCM
Oui (94%) A explorer
Oui (94%) Conforme
Oui(74%) A explorer
Oui(52%) Peu conforme

L'annonce des résultats du test

Le médecin qui suivra I'enfé8®%) Conforme
Oui (100%) Conforme
Oui (91%) Conforme
Oui (3%) A explorer
Conforme Peu de centres font venir I'équipe arltarce
Trés rarement présent (3%) A explorer Une information parfois tardive du médecin traitant
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Que peut-on annoncer a la premiére consultation?

Une information honnéte N'élude jamais les questites parents (84%) Conforme
Une information compréhensible Utilisation d’un abalaire adapté (94%) Conforme
Une information non invasive Information répondané demande Conforme

Une information optimiste Progres qualité de dies soins, normalité enfant Conforme
Disponibilité de I'équipe Disponibilité de I'équifig0%) et du médecin(100%) Conforme

Ne pas s'attarder sur les événements anxiogBoese un chiffre pour I'espérance de vie (39%) A explorer

Attitude de I'annonceur ?

Cadre adapté et intime Bureau de consultation(ta%ghambre (21%) Conforme
Inciter les parents & poser les questions Toujeussuvent (88%) Conforme
Avoir conscience de toutes les réactions Génégpenlbre (50%) et géné par l'inertie (47%) A exgilor
Laisser du temps aux parents Toujours et souv@ab)9 Conforme
Etre a I'écoute Ecoute attentive toujours (88%pet/ent (12%) Conforme
Soutenir les parents Toujours (75%) et souvent §25% Conforme

A la 1ére consultatiomfesmations restent générales
A la leresattation on privilégie les messages positifs

Prises de position tres clivées a ce sujet

Le cadre est intime s@ivent sans confort

La majorité des médecins se disent parfois rialsé.
Dans la majorité des cas la consmftature quatre heures.
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