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PLAN

� Une maladie rare et chronique
� Une organisation des soins préexistante aux 

Plans maladies rares
� Une collaboration Association – Professionnels
� Le Gethem, groupe national
� Les réalisations en ETP
� Les projets en cours



Mucoviscidose :
une maladie rare et chronique

� Génétique, Chronique, 

� Dépistage néonatal systématique et 
centres spécialisés (CRCM) mis en 
place en 2002 

� Importance du traitement précoce et 
préventif (symptomatique) dans 
l’attente de traitement de l’origine de la 
maladie (thérapie de la protéine)



Manifestations respiratoires

Manifestations digestives

Autres manifestations 

Atteinte multiviscérale
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Effectifs par année d'âge

Registre 2009: 5649 patients
46% d’adultes
Age médian: 16 ans

Données régime général
assurance maladie 2009 : 
5536 patients soit ~ 6300 tous 
régimes confondus
Age moyen: 19.3 ans

Environ 1 cas pour 4 300 
naissances
200 nouveaux cas par an

Epidémiologie



Organisation des soins

� 49 CRCM nommés en 2002
� Dépistage néonatal généralisé (2002)
� Création de la Société Française de la 

Mucoviscidose en 2003 et 2 Centres de 
référence en 2006

� Évaluation 2008: victime de son succès
�Nb de patients adultes suivis dans les CRCM x 2
�Manque de moyens humains 

� Soins coordonnés et techniques: rôle des 
libéraux (kinésithérapeutes, infirmières…)



Collaboration Association -
Professionnels

� Niveau national
� Journées de formation (thématiques, 

pluridisciplinaires…)
� Conseil médical commun (avec médecins, 

paramédicaux, patients, parents)
� Groupes de travail: dont le Gethem



Le Gethem: groupe éducation 
thérapeutique et mucoviscidose

� Groupe national pluridisciplinaire : depuis 2003
� Médecins, infirmières, kinésithérapeutes, diététicienne, psychologues
� Parents/patients
� 25 membres
� 5 réunions par an

� Soutien universitaire
� Paris XIII: Laboratoire de 

pédagogie de la santé 

� JF d'Ivernois et R Gagnayre



� Formations (avec IPCEM): 5 jours → 7 jours
� 220 personnes formées en 7 ans (tous les CRCM)

� Référentiels de compétences
� Respiration, nutrition, génétique
� Décliné selon l’âge : 

- Parents d’enfants dépistés
- Maternelles
- CP-CE1 / CE2-CM2
- 6e – 5e / 4e – 3e

- Lycée et adultes
� Programme d’ETP structuré, démarrant au diagnostic et 

s’étalant aux différents âges de la vie
� Une plaquette à remettre aux patients et familles
� Dossier pour les demandes d’autorisation 2010

� Au moins 30 dossiers envoyés aux ARS; 
- 1 refus (n’était pas passé par l’UTEP locale!)

Réalisations du Gethem



Compétences

COMPETENCES EXEMPLES D’OBJECTIFS D'APPRENTISSAGE

Faire connaître ses besoins 
Faire part de ses projets et de ses activités

Exprimer ses impressions, ses envies

Comprendre, s'expliquer 
Expliquer la particularité du mucus dans la mucoviscidose 

Justifier l’intérêt d’un suivi régulier

Repérer, analyser, mesurer

Repérer les signes d'alerte d'une exacerbation respiratoire

Repérer les aliments contenant des graisses

Repérer les situations justifiant une supplémentation en sel et en eau

Faire face, décider

Articuler les soins avec la vie quotidienne

Réagir face à des signes d’exacerbation

Choisir les horaires des aérosols en fonction des séances de kinésithérapie 
respiratoire 



Compétences (2)

COMPETENCES EXEMPLES D’OBJECTIFS D'APPRENTISSAGE

Résoudre un problème
Planifier son suivi médical

Prévenir les risques (déshydratation, bronchospasme…) liés à l’effort 

Pratiquer, faire 
Réaliser un drainage bronchique

Réaliser correctement un lavage de nez

Adapter, réajuster Adapter la quantité d’enzymes pancréatiques à chaque prise alimentaire

Utiliser les ressources personnelles 
et de l'environnement, faire valoir 

ses droits 

Solliciter l’aide d’un soignant en fonction du problème de santé identifié

Gérer ses émotions et son stress

Développer des capacités 
réflexives, créatives et 

d'autoévaluation   

Discuter des problèmes rencontrés dans la gestion de sa santé et de ses loisirs avec 
son entourage et avec les soignants
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Une plaquette d’information



� Outils: 
� Conducteurs de séances d’ETP
� Cartes de situation
� Cas cliniques
� Questionnaires de connaissance, « Info – intox », 
� Dossier éducatif
� …

� Envoyés chaque année dans tous les CRCM
� Salons des outils (1er février 2011)

Réalisations du Gethem (2)



Classeur + conducteurs de séances
« planning du souffle »



Outil « planning du souffle »

PulmozymePulmozymePulmozymePulmozyme

TobiTobiTobiTobi



Outils d’évaluation
« cartes de situation »



Projets en cours

� Recherche
� Évaluation des besoins éducatifs chez les patients transplantés
� Étude de la représentation de la transplantation chez les patients, 

les aidants et les soignants
� Projet financé par la DGS (Conditions et modalités d'intervention de patients 

dans la mise en œuvre de programmes d ’’’’éducation thérapeutique)

� Participation des enfants atteints de mucoviscidose, de leurs 
parents et des adultes à l'élaboration et l'évaluation de programmes 
d'éducation thérapeutique centrés sur les compétences 
d'adaptation des patients

� Groupe européen
� État des lieux des pratiques
� Partage d’expérience
� Élaboration de recommandations
� Évaluation des freins et facteurs facilitant



Conclusion

� Clés de la réussite: 
� Une « matière » fédératrice
� Une organisation des soins pluridisciplinaire 
� Une maladie rare, nombre de centres limités
� Des collaborations de longue date « Association / Centres »

� Freins à la mise en place de l’ETP: 
� Activité encore mal valorisée, 
� Problème de disponibilité des équipes, surtout les services 

«adultes »



� L’éducation thérapeutique dans la mucoviscidose. Quelles compétences pour le patient. 
David et al

Revue des maladies respiratoires 2007, 24: 57-62

� Le conducteur pédagogique : une aide pour mener des séances d’éducation thérapeutique. 
David et al

Revue des maladies respiratoires 2008, 25: 1322-5

� ETP et mucoviscidose de l’enfant : Compétences, objectifs et conducteurs. David et al
Archives de Pédiatrie 2008, 15: 750-2

� Vidéo « Echanges de savoirs », à voir sur www.vaincrelamuco.org
(rubrique soins puis éducation thérapeutique)
ou http://www.vaincrelamuco.org/ewb_pages/e/education_therapeutique.php

� Patient education for children with cystic fibrosis. David et al,
Ther Patient Educ 2010, 2: 133-7
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