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Actualités 2008

o Réalisations/projets

e Carted urgence et de soin

o Réseau d’ epidémiologie et de recherche sur
|’ atrésie de |’ oesophage




Réalisations, projets
e Consultation multidisciplinaire

o Avisextérieurs ( )

» Création réseau de recherche et épidemiologie sur |’ atrésie
de I’ cesophage (participation de tous les CHU)

— Registre

— Projets de recherche (qualité de vie, stenose congénitale
de I’ cesophage, Nissen...)
» Rédaction parcours national de diagnostic et de soin

(procédure ANAEYS), lettre information, carte d’ urgence
(DHQOS)

* Recherche (PHRC mitomycine, devenir along terme,
dilatation oesophage...)



mailto:centreatresie@chru-lille.fr

Réalisations, projets

 Information/intervention aupres des sociétés
savantes (GFHGNP, Chir, Pneumo, SFP,
Néonat...)

— JPP, Paris 2007
— SFP, Nantes 2008
— Arch Pédiatr, Juillet 2008

 Journee d’information (réunion des familles
d’ enfants de 0-6 ans, Lillele 9 Janvier 2008)




Devenir along terme des enfants operés
d’ une atresie de |’ oesophage

Céline Legrand-Brogniart et Dorothéee Neut




BUT DEL ETUDE

o Evaluation along terme:
— del’ état
e Nutritionnd (poids, taille, périmétre cranien, taille cible, indice de

masse corporelle, PIA, T/A, PIT, classification de Waterlow, Z score
P/T)

e Di gestif (dysphagie, durée du repas, sensation de satiété précoce,
douleurs abdominales, RGO)

o Respiratoire (toux, manifestations d’ effort, wheezing,
corticothérapie inhal ée, auscultation)

 Orthopédique (attitude scoliotique, scoliose vraie)
— delaqualité de vie évaluée par I enfant et ses parents




PATIENTS

» 103 enfants opéerés d' une atresie de |’ cesophage
entre 01/1989 et 12/1998

e Dont:
— 10 patients decédes
— 55 patients vus en consultation
— 38 patients perdus de vue




METHODES

» Consultation spécialisee incluant :
— Une fiche de recueil de données cliniques

— Un questionnaire de qualite de vie PedsQL 4.0, rempli

par |’ enfant et ses parents (santé physique, état émotionnel,
relations, ecole)

e Epreuves fonctionnelles respiratoires (spirométrie,
pléthysmographie, test de reversibilité aux 32mimeétiques)




- \

Répartition des types
d'atrésie de I'oesophage




STATUT NUTRITIONNEL

e Etat nutritionnel correct (Z score moyen du rapport
poids/taille = 0,14)

e Cependant:
— 13% de denutris
— 18% d’ obeses

e Etat nutritionnel moins bon en cas d’ antécédent
d’ intervention anti-reflux gastro-oesophagien (-
0,85vs1,2p=0,05




FACTEURS DE DENUTRITION

— Antécédents:

» Malformations associéees
* RGO traité par intervention de Nissen
 Stenoses anastomotiques traitées par dilatations
oesophagiennes
» Hospitalisations fréquentes
— Pas d' association significative entre |’ état nutritionnel
e
* ladysphagie
* |es manifestations actuelles de RGO




EVALUATION DIGESTIVE

NOMBRE D’ENFANTS (%) n=55

STENOSE ANASTOMOTIQUE

22 (42)

INTERVENTION DE NISSEN

20 (36)

RGO

18 (33)

DYSPHAGIE

34 (62)

ASYMPTOMATIQUE

8 (14)

e Association entre manifestations actuelles de RGO et
antecedents de dilatations oesophagiennes (p = 0,05)




EVALUATION RESPIRATOIRE

NOMBRE D’'ENFANTS (%)
n=55

TOUX CHRONIQUE

10 (18)

TOUX RAUQUE

15 (27)

MANIFESTATIONS
D'EFFORT

19 (34)

ASYMPTOMATIQUE

22 (40)




EPREUVES FONCTIONNELLES
RESPIRATOIRES

NOLY IR =
D’'ENFANTS (%)
n=33

OBSTRUCTION BRONCHIQUE

0

OBSTRUCTION PROXIMALE

16 (48)

DISTENSION PULM ONAIRE

16 (48)

DYSKINESIE TRACHEALE

6 (18)

RESTRICTION PULMONAIRE

3(9)




EVALUATION ORTHOPEDIQUE

e Trouble de la statique vertébrale dans 26 cas (47 %) :
— 8 cas de scoliose vraie
— 18 cas d' attitude scoliotique

e 10 cas (18 %) de déeformation thoracique




QUALITEDEVIE

* Bonne qualité de vie maisinférieure acelle
d’ enfants témoins (81/100 vs 83/100 p < 0,05)

84 W effort- 82 W cardiopathie-
75 W effort+ 75 W cardiopathie+
I I I I I I I I I

' p=0,04 | | p=0,01
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CARTE D'INFORMATION ET
CONSEILS

1formations et conseils

Pour mieux prévenir les risques de complications :

* Prévoyez, en lien avec votre médecin traitant, un suivi médical
régulier coordonné par un centre de traitement de I’hémophilie,

Pratiquez une kinésithérapie et une activité physique
réguliére adaptée a votre état de santé pour entretenir vos
et vos articulations, selon les prescriptions médicales.
les efforts excessifs ou dangereux au travail et lors des
activités de loisir {sport), demandez I'avis de votre meédecin.
Ne prenez jamais, de vous méme, de traitements contre
la douleur contenant de I'aspirine ou d’anti-inflammatoire
non-stéroidien (AINS), car ils augmentent le risque
d’hémorragie en perturbant la coagulation.

Ne faites jamais dinjection intramusculaire.

Soyez a jour de vos vaccinatians. Pour cela, demandez conseil
a votre médecin.

En cas de grossesse ou de projet de grossesse, consultez
votre médecin.

Pour infarmer les professionnels de votre maladie :

= Portez toujours sur vous votre carte, votre derniére
ordonnance de traitement et votre carnet de suivi
d’hémophile et presentez-les a chague consultation medicale

= Al'école, le médecin scolaire, en concertation avec votre médecin,
aidera a organiser I'accueil de I'enfant hémophile par la rédaction
d‘un « projet d“accueil individualisé », le PAI.




S R £
1. Centre de traitement de h
> L'établissement o

Nom . ..
Adresse

~ Telephone _(Sfandard):

> Le centre de traitement
eln 2
- Téléphone aux heures ouvrables ;

> Le meédecin
Nom oy
 Téléphone ; .
> 'T_'étéphdne en cas d'urgénce L
2. Service d’urgence de proximité :
Nom: = o - L
Adresse ;.
: Teléphone ;
.3.-=Méd'ecin traitant :
~ Nom : i
Adresse ¢

'Téléphone Gl
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CARTE DE SOINSET D'URGENCE

==
Liberté « Egalité « Fraternité
REPUBLIQUE FRANCAISE
Ministére de la Santé
et des Solidarités
~ Direction Générale de la Santé

L'hémophilie est une maladie hémorragigue
héréditaire liée a un deéficit en facteur VIll ou X de la
coagulation.

Risque hémorragique
(Risk of hermnorrhage)

porfeur de cette carte {voir coordonnees page 4}.




Photo d’identite

Nom
Prenoms
Né(e) le
Adresse

Télephope .. . Date:
Signature du titulaire ou
de son représentant légal

En cas d’'urgence contacter le(s) personne(s)
de 'entou Fage (people 1o contact in case)

1. Nom
.Prénom - , ... Téléphone :
Adresse
2. Nom
Prénom oo o ddlephone.
Adresse
3. Nom
Prenom

Adresse




CARTE DE SOINSET D'URGENCE POUR L’ATRESIE DE L'OESOPHAGE

Nom dela maladie : atresie de Recommandations générales en cas
I’ ossophage ; oesophageal atresia d’urgence:

Définition dela maladie:: 1) En cas de survenue d’ une détresse
malformation congenital e responsable respiratoire aigue:
d’ une interruption de la continuité de Maintenir en proclive

I” cssophage avec ou sans fistule oeso- _ _
trachéale, nécessitant une ou plusieurs Assurer un traitement symptomatique

interventions chirurgicales (désencombrement et oxygenothérapie
réparatrices en période néonatale efficace),

Messaged’alerte: Risques Organiser le transfert en unité de

resp| ratoire (b| Ockpnée, reanimation (appel du 15 ou du 112) en

laryngomalacie) et digestif (blocage prévenant le medecin regulateur de la
alimentaire) pathologie en cause,

Cette carte est remplie et mise ajour
par le médecin, en présence et avec
I”accord du malade qui enest le
propriétaire.

Cedocument est confidentiel et
soumis au secret medical.




e 1) En casde survenue d’'une
détresse respiratoire aigue:
* Evoquer lapossibilite:

— d’'une blockpnée ou d’ une
crise d’ asthme devant une
dyspnée de type expiratoire

— d’'une fausse route par
troubles de la déglutition ou
d’ une répermeéabilisation de
lafistule, devant une dyspnee

avec toux et encombrement
survenant apres un repas

— d’une pneumopathie de
déglutition devant un tableau
d’ infection pulmonaire

— d'une laryngomalacie, en cas
de dyspnée au 2 temps.

Pour tout probleme de prise en charge,
contacter le médecin suivant au : N° de
téléphone : (a compléter,)

Ne pas hésiter a prendre contact avec le
meédecin assurant la prise en charge
specialisee.

2) En casde malaise:

3) En cas d apparition et d aggravation
d’ un encombrement bronchique :

4) Devant la survenue d' une dysphagie
aigue

5) En cas de douleur :

6) En cas d’ anesthesie

7) Respecter les contre-indications
meédi camenteuses

8) En cas d’ extraction accidentelle du
bouton ou de la sonde de gastrostomie,
repositionner une sonde ou un bouton en
urgence (dans les 6 heures car risgue de
fermeture spontanée rapide de |’ orifice de
gastrostomie), ......

9) Prendre des précautions lors de la
realisation de certains examens




Lesreglesd’or :

Votre médecin traitant, en lien avec et le médecin
assurant la prise en charge spécialisée, organise avec
vous le suivi médical, notamment, la surveillance de
|a croissance, des fonctions digestive et respiratoire.
Soyez attentif alaréalisation de ce suivi.

dConsultez en urgence (appel du 15 ou du 112) en cas
e:

— difficultés respiratoires d’ apparition brutale
(respiration difficile, sifflante, rapide, géne
respiratoire, toux incessante),
de blocage alimentaire brutal, et, dans cette
Situation, ne tentez de provoquer des
vomissements,

malai se avec péleur avec ou sans vomissements
vomissements répétés avec ou sans diarrhées.

En cas de dysfonctionnement de dispositif de
gastrostomie (bouton non fonctionnel ou sonde
arrachée), consultez dansun délai inférieur a6
heures votre médecin traitant ou un service

d’ urgence pédiatrique. Munissez-vous, le cas
écheant, du dispositif de rechange et du mode
d’ emploi que vous aura éte remis.

N’interrompez pas le traitement de fond sans avis
meédical, méme quand tout va bien. Respectez et
faites respecter les éventuelles contre-indications
meédi camenteuses qui vVous aurons été indiquées par
votre médecin.

Suivez les consells diététiques qui vous ont éé donnés par
votre médecin (aliments conseillés et déconseillés, texture
I’ alimentation, modalités de la prise des repas). En casde
difficultés, demandez conseil a votre médecin.

Informez les professionnels de santé (médecin, chirurgien,
anesthésiste, infirmier, kinésithérapeute...) du probleme de
santé pour tout soin, consultation programmeée ou non et
présentez-leur la carte de soins.

Votre médecin vous indiquera les contre-indications et
précautions a prendre pour réaliser un soin de
Kinesithérapie. Informez-en votre kinésithérapeute et
signalez-lui particulierement | existance d’ une
trachéomalacie (toux provoguée contre-indiguee), d'un
reflux gastro cesophagien (kineésithérapie aréaliser en
position demi-assise).

Faites connaitre a votre entourage les signes d alerte afin
gu'’ils puissent, le cas échéant, vous aider en urgence.
Veuillez a ére ajour des vaccinations (exemple : grippe),
pour cela, demandez consell a votre médecin traitant

Pour toute information, demandez conseil a votre médecin
traitant et au meédecin assurant la prise en charge
spécialisee.

N’hesitez pas a demander |’ aide d’ un psychologue si vous
en éprouvez le besoin.




""Réseau de recherche et
idémiologie sur |’ atrésie
de I’ oesophage
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Registre épidemiologique del’ AO

Début janvier 2008
Déclaration CNIL
_abellisation Invs (en cours)

Buts:

— Incidence

— Formes cliniques, diagnostic anténatal
— Evolution a1 an




REGISTRE EPIDEMIOLOGIQUE DE L’ATRESIE DE L’(ESOPHAGE

FICHE DE RECUEIL INITIAL

N° Patient lu.

4

Refus de participer au registre

ol N© Centre buwhwdwnl (ne rien inscrire ci-contre, réservé Centre de Référence)

Identification

10" Lettre(s) Nom* I.......| - (|.....})

s

Date de naissance e

Prénom* |......|- (L....))

/.

Hopital d’origine

Sexe : M []

Date de diagnostic e /

Code Postal commune de résidence

F[]

Ana Aa la wadea A la wnlnmanaa | I |

Anténatal
Anomalie de la déglutition []Oui [INon ] Inconnu
Hydramnios [] Oui [ Non [ Inconnu
Petit estomac [ ]Oui [INon (] Inconnu
Echographie 2D 13D [ ] Non
Diagnostic prénatal de I’atrésie ] Oui []Non [] Inconnu
Transfert in utero : [ 0ui [ 1 Non (] Inconnu
Transfert aprés la naissance : [10ui [ Non [] Inconnu
Antécédents familiaux d’atrésie de 1’cesophage : 1 Oui [1Non [] Inconnu
Si oui, Pere  [] Mere [ ] Frere(s)]  Sceur(s)[ ]
Antécédents familiaux VACTERL : [ ]Oui [1Non ] Inconnu Autre []
LNaissance
Poids (g) ks B — Taille (cm)  bum PC (cm) Vst
Apgar 5 : bl 10° ;b Terme (SA) L

REGISTRE EPIDEMIOLOGIQUE DE L’ATRESIE DE L'OESOPHAGE

FICHE DE RECUEIL A 1 AN

(cadre pré rempli)

NC° Patient b I N° Centre : |

[Jnon

Date de diagnostic /s

Perdu de vue : [ | oui

ol *17® Jettre(s) Nom*._i- (....)) Prénom*.__ .- (...

)

Complications < 12 mois

[]Oui [ ]Non

[ Joui

Fuite anastomotique

[]Oui

Sténose anastomotique

[[]Oui

Dilatation oesophagienne

Age de la 1°° dilatation (jours) ...

[] Décede

Date du décés YA

[ Non

[ ]Non

[ 1Non

Nombre de dilatations . ..

Suivi précoce < 12 mois

Nouvelle(s) hospitalisation(s) [_] Oui

[ Non Nombre d’hospitalisations

(ER— [Tp— { R 1

Motifs (en clair) :

Durée totale d’hospitalisation (jours)

(en dehors de la période initiale)

Principal motif d’hospitalisation

2nde intervention

(1 Oui

M.

Intervention anti-reflux

A AvtAnavia

[10ui [ Non

Respiratoire

[ 0ui [ ] Non

Digestif

[ ] Non

Age (Jours) t...tet

p 5 S Az B -~




Conclusions

* Montée en charge progressive de |’ activite du
centre
e Maorité des objectifs mis en place ou en cours de

dével oppement
e Structuration et consolidation encore necessaires




