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Le mot de la présidente

En ce début d’année, nous vous adressons nos meil-
leurs voeeux de bonheur et de bonne santé.

)
B)

Une large part de ce nouveau numéro de votre bulle-
tin d’'informations trimestriel est consacrée aupem
fort de chaque année : notre rencontre nationale !

Nous avons, cette année, décidé de rompre quelque
peu avec nos habitudes et c’est donc a LYON que
nous vous donnons rendez-vous les 9 et 10 mars pro-
chains.

Notre présence dans cette ville sera non seulement
I'occasion de visiter le Centre National de Réféeen
des maladies pulmonaires rares (dont fait partie la
LAM) mais aussi d’assister aux conférences qui se-
ront données par plusieurs experts de la LAM.

Nous comptons sur votre présence !

Le présent bulletin fournit des informations nomaustives sur la LAM, sur les patientes qui ert atteintes et sur

FLAM. Les opinions personnelles qui y

sont exprimée refletent pas nécessairement celles de lasisocet

n’engagent nullement sa responsabilité. |l apparirapérativement & chaque patiente de consultensmlecin trai-

tant pour tout ce qui concerne la prise en

chapgeique de sa maladie et son traitement.
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VIE DE LASSOCIATION

COTISATIONS 2012

Nous vous invitons a renouveler des maintenanew&dutien a FLAM en nous retournant
le bulletin d’adhésion ci-joint, accompagné de &ateglement. Comme cela a été validé
lors de 'Assemblée Générale du 12 mars 2011, letamb de la cotisation s’établit38 €
(personne seule) dab €(couple d’adhérents).

Si vous souhaitez nous régler en plusieurs foiscintke préciser au dos de chaque chéque
la date a laquelle vous souhaitez qu’il soit ersgais

Par ailleurs, nous rappelons qu’il est indisperesaltre a jour de la cotisation 2011 pour
pouvoir voter lors de 'assemblée générale qui darale 10 mars 2012. Pour les personnes
concernées, nous vous informons qu’il n'est pag tawd pour nous adresser cette cotisa-
tion !

Enfin, nous vous invitons a faire connaitre tragdaent autour de vous l'association
FLAM ainsi que les actions qu’elle meéene, et, sldssouhaitent, proposer a vos familles,
proches et amis de nous soutenir également. N&zésés a nous demander des dépliants de
I'association ! Nous vous remercions trés sincergrpar avance pour votre précieux sou-
tien sans lequel nous ne pourrions pas mener aléemissions que nous nous sommes
fixées.

REUNION DE PATIENTES « MIDI PYRENEES »

J'ai organisé une réunion locale le samedi aprék-bi décembre 2011 a la maison. Gwe-
naélle et sa maman, Anne-Sophie et Daniéle étpigtsentes. Les autres « Flamiches »
n'ont pas pu venir. Les discussions ont porté sardssais cliniques « everolimus » et
« rapamycine », car toutes les trois font partid’elsai thérapeutiqgue : Gwenaélle et Da-
niele a Lyon au Centre de Référence et Anne-SapMearseille. Le traitement est bien to-
leré malgré quelques effets secondaires. L'évaiutle la maladie est stable et il semble
donner des résultats positifs (augmentation du teu¥EMS). L'apres-midi s’est bien pas-
sé avec toujours une ambiance tres conviviale uawtain café et de quelques gourmandi-
ses. Les échanges sont toujours aussi animestrtdtifs et la réunion a duré jusqu’a 18h..

Marie-José GISSOT
Correspondante locale de FLAM
« Midi-Pyrénées »

De gauche a droite : Anne-Sophie Lajeunesse,
Gwenaélle Reverdi, Véronique Pedron, Marie-
José Gissot, Daniéle Delmer

% 03%12/2011
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REUNION DE PATIENTES « PARIS-ILE DE FRANCE »

Voila ! Nous avons (enfin !) pu organiser, le san&djanvier 2012, une rencontre avec les
patientes de Paris et I'lle de France !!!! Merd¢oates celles qui ont répondu a notre invita-
tion et qui ont pu se joindre a nous... En effetysfaisons avant tout ces réunions pour
vous, afin de tisser des liens et de garder leacbmitre nous et vous...

Cette rencontre a été tres agréable et conviiadas avons fait la connaissance de nouvel-
les adhérentes dont certaines appréhendaient {fite entourées de personnes en larmes,
peur que chacune s’apitoie sur son sort...) etdmant toutes ont semblé apprécier I'am-
biance qui régnait. Nous avons discuté, ri et nesrsmmmes pas du tout lamentées, bien au
contraire !!!

Alors, avec Catherine et Annie, nous allons essdganaintenir ces réunions locales en es-
pérant vous voir nombreuses a chaque fois !!!!

Cécile Constant
Correspondante « Paris-IDF »

De gauche a droite : Corine Durand, Nathalie
Bigot, Nathalie Gonzalez, Isabelle Pedrono,
Laurence Rousseau, Catherine Avanzini, Cécile
Constant, Thérése Tam

Absentes de la photo : Odile Moser, Annie Simon

REUNION DE PATIENTES « BRETAGNE »

C'est sous un beau soleil, sans neige ni verglag ;,A
nous, les lamistes de Bretagne Nous NOUS sommke
unies le mardi 7 février 2012 a Plouhinec, sud M@
han. Sur les 4 adhérentes inscrites sur les regisies
FLAM, nous étions 3 présentes. La 4eme n'ayantj
joindre a nous en raison d'un déces dans sa fag
Toutes nos penseées vont vers elle et ses proches.
Associer un visage a un nom est une facon plugi-cg
viale de partager et d'échanger sur notre maladrs. 9 T ey
de cet apres-midi, nous avons donc pu faire plygdempg gauche 3 droite - Frango,se BLAN-
connaissance, avoir quelques réponses a nos M&EstigHARD, Valérie LE DIAGON, Marie-
nous en poser de nouvelles et confirmer encore urééne MANCEL

fois que chaque cas est différent.

Apres une petite promenade en bord de mer, Igsintgprésents ont pu se joindre a nous
pour le godter. L'heure de se quitter est arriv@&e vite, méme trop vite, nous avions encore
tant de choses a nous dire... Ce sera pour unbgnecfois...

Marie-Helene MANCEL
Correspondante régionale « Bretagne »
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LAM LYON 2012

Notre rencontre nationale annuelle aura liewksdredi 9 (visite du Centre de Référence
et réunion de patientes) gamedi 10 mars(journée multidisciplinaire médecins/patientes)
al’hétel Campanile Lyon Part-Dieu.

Les patientes et membres actifs de I'associatidrdames et déja recu toutes les informa-
tions pratiques relatives a cette rencontre, auasin bulletin d’inscription.

Pour les autres, le bulletin d’inscription est jarcet envoi.

Nous vous communiquons ci-apres le pré-programmea geurnée dusamedi 10 mars
2012:

9h15 :Accueil des participants

10h00 — 12h30 : Modérateur : Pr. Jean-Francois CORER, Lyon

10h00 - 10h20 LAM : Le role du Centre de Référence sur les maladis pulmonaires rares
pour la prise en charge de la LAM—Pr. Jean-Francois CORDIER, Lyon
10h20 — 10h30 : Discussion

10h30 - 11h00 Angiomyolipomes : comment éviter les complications+. Olivier ROU-
VIERE, Lyon
11h00 — 11h15 : Discussion

11h15 - 12h15 Prise en charge thérapeutique de la LAM pulmonaire- Registre de la LAM
en France—Pr. Vincent COTTIN, Lyon
12h15 — 12h30 : Discussion

12h30 — 14.30 : Déjeuner

14h30 — 16h30 : Modérateur : Dr. Jacques LACRONIQUEaris

14h30 - 15h15 Les lymphatiques et la LAM : complications lymphatgues et leur prise en
charge ; intérét du VEGF-D - Dr. Romain Lazor, Lausanne, Lyon
15h15 — 15h30 : Discussion

15h30 - 16h00 Panorama des méthodes paralléles pour une amélioia de la qualité de
vie—Mme Martine QUINTARD, Toulouse
16h00 — 16h30 : Discussion

kkhkkhkkhkhkkhkkkhkk*k*k*k*

17h00 — 18h15 — Assemblée Générale Annuelle 2011

18h30 : Clbéture de la réunion
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Afin de vous donner un apercgu de cette renconttédisciplinaire, certains orateurs ont

pu nous adresser un résumé de leur présentationwet vous la retransmettons ci-apres :

*kkkkkkkhkkkk*kk k%

LAM : le r6le du Centre de référence des maladiesypmonaires rares pour la prise en
charge de la LAM—Présentation du Pr Jean-Francois Grdier, Lyon

Le Centre National de référence (CNR) des malgulié®onaires rares est un Centre pluri-
thématique, qui s'occupe de la LAM mais aussi deaitmaladies (telles que pneumopa-
thies interstitielles, maladies hyperéosinophilgyiimonaires, vascularites pulmonaires,
malformations artérioveineuses de la maladie dedR&sler, etc.). Le CNR est également
le Centre de référence pour I'atteinte pulmona@éadsclérose tubéreuse de Bourneville, au
cours de laquelle la LAM est frequente. Le CNRéggtlement Centre de compétences Rho-
ne-Alpes (Lyon — Grenoble) de I'hypertension aekei pulmonaire. Le CNR travaille en
lien étroit avec les Centres de compétences ds,HaBsancon, Rennes, Strasbourg, Mar-
seille, Lille, et avec les spécialistes hospitaliet libéraux de proximité, ainsi que les méde-
cins praticiens.

La LAM est depuis toujours une des "maladies plaaasquelles s’intéresse le CNR. Des
études scientifiques, des 1999, avec le Groupeud4st et de Recherche sur les Maladies
Orphelines Pulmonaires (GERM"O"P), ont contribuiaiée avancer les connaissances sur
la maladie. Le CNR a coordonné (avec S. Johnsotiinfigbam, Angleterre) les premiéres
recommandationsg(ideline$ européennes pour le diagnostic et la prise emgehde la
lymphangioléiomyomatose. Un registre de la LAMreg en place.

Des recherches sur la LAM sont coordonnées parelgr€ de référence, la plus récente

étant une étude sur I'hypertension pulmonaire swankau cours de la maladie (article a

paraitre dansEuropean Respiratory Journal

La recherche et I'organisation des soins, ave€hk#res de compétences et les pneumolo-
gues, sont donc un élément essentiel du role du.CHRCNR est également un centre de

recours, ou viennent consulter les patientes quiaitent un second avis pour leur prise en

charge, ou qui sont adressées par leur pneumolegyearticulier dans les cas graves et/ou
compliqués.

Le CNR coordonne le réseau de prise en charge d&Nj et travaille en lien étroit avec
I'association FLAM (cette coopération s’est notamirexprimée lors de la préparation des
recommandations européennes).

Angiomyolipome : Comment éviter des complication® -Présentation du Pr. Olivier
ROUVIERE, Lyon

Les angiomyolipomes sont des tumeurs bénignes cedepade cellules graisseuses, de cel-
lules musculaires lisses et de vaisseaux anormauproportion relative de ces 3 compo-
sants varie beaucoup suivant les patients. Cesmgglipomes rénaux peuvent se voir, soit
de facon isolée (forme dite sporadique représemtaviton 80 % des cas), soit en associa-
tion avec la sclérose tubéreuse de Bournevilleadyrhphangioléiomyomatose pulmonaire
(environ 20 % des cas).
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Des angiomyolipomes seraient présents chez 200a @ds patientes porteuses d’'une LAM.
A la différence de la forme sporadique, dans |&rese tubéreuse de Bourneville ou la
LAM, les angiomyolipomes ont tendance a étre mig&{91 %) bilatéraux (84 %) et asso-
ciés avec des kystes (20 a 45 %).

S’il n’y a encore peu de données concernant la LAM sait que I'apparition des angio-
myolipomes chez les patients atteints de STB $efamoyenne entre 7 et 11 ans méme si
certains angiomyolipomes peuvent étre détectétedgremieres années de vie. Les angio-
myolipomes grossissent rapidement a I'adolescenchez I'adulte jeune. Il existe ensuite
un net ralentissement de leur croissance. On igemrere précisément s'il existe un age au-
dela duquel les angiomyolipomes ne progressentrpdis I'expérience clinique montre que
leur progression est rare au-dela de 40 ans.

La principale complication des angiomyolipomeslest rupture spontanée qui peut mena-
cer la vie en entrainant une hémorragie interneidgeie de saignement spontané augmente
avec la taille, 'importance de la composante visi par rapport aux composantes grais-
seuse et musculaire lisse, la présence d’anévrigmrastumoraux de plus de 5 mm et la
grossesse. Quand ils sont volumineux, les angidpymles peuvent aussi induire des effets
de masse entrainant des douleurs abdominales ogémee lls peuvent également, dans de
rares cas, détruire le parenchyme rénal et entrafreeinsuffisance rénale.

En cas de rupture hémorragique, le traitement f@q@eest I'embolisation percutanée. Elle
permet en effet de préserver le parenchyme rémbéeter une néphrectomie en urgence.

Le traitement préventif des angiomyolipomes (padieé leur saignement) reste controver-

sé. Il est en effet difficile d’identifier avec migion les patients qui vont présenter une hé-
morragie spontanée et parmi ces patients, le canig®myolipomes qui sont a risque. Dans
I'état actuel des connaissances, il parait cepdndésonnable de proposer un traitement
préventif aux angiomyolipomes les plus volumineax-(dessus de 7 a 8 cm), trés hyper-
vasculaires, avec des anévrismes artériels superetd mm. Ce traitement préventif doit

aussi se discuter chez les femmes désirant unseyss

Pour le traitement préventif, I'embolisation padaittechnique de choix. Dans certains cas
favorables (localisation polaire de I'angiomyolip@nla chirurgie partielle visant a ne rése-
guer que I'angiomyolipome peut étre une option.

Les études récentes ont montré que les angiomyodipgouvaient régresser sous traite-
ment par inhibiteurs de mTOR. Il s’agit cependant’lun traitement a vie puisque les an-
giomyolipomes réaugmentent de taille a 'arrétraditement. Ces inhibiteurs de mTOR sont
également susceptibles d’améliorer la fonction iragire chez les patientes atteintes de
LAM et pourraient donc représenter un traitemetgrgssant tant sur le plan respiratoire
que rénal. Toutefois, ils sont loin d’étre dénu&ffelts secondaires et leur place dans la pri-
se en charge des angiomyolipomes et de la LAM gedtinir.
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Prise en charge thérapeutique de la LAM—Présentatiodu Pr. Vincent Cottin, Lyon

Les grandes lignes de la prise en charge thérgpeutle la lymphangioléiomyomatose
(LAM) ont fait I'objet des premieres recommandatianternationales publiées gdturo-
pean Respiratory Sociegn 2011 (Johnson SJ, Cordier JF, eEal, Respir J2011 ;35 :14-
26). Les mesures thérapeutiques non spécifiguesnreandées au cours de la LAM com-
portent : I'abstention de tabagisme, une infornmasiar le risque de pneumothorax, un trai-
tement bronchodilatateur inhalé chez les patieptésentant un trouble ventilatoire obs-
tructif partiellement réversible (environ 25% dedigntes), la vaccination anti-grippale sai-
sonniere chaque année et la vaccination anti-pneocoaue tous les 4 a 5 ans et 'oxygé-
nothérapie (oxygene par le nez) pour les patigmtésentant une insuffisance respiratoire
chronique établie par la gazométrie artériellestl utile de rechercher une éventuelle ostéo-
pénie ou ostéoporose (fragilité des o0s) et deaitetrle cas échéant. Les traitements hormo-
naux cestrogéniques sont déconseillés. La réhabifiteespiratoire (ensemble de mesures
de prise en charge comportant nhotamment I'’éducdtiérapeutique et le réentrainement
progressif a I'effort lorsqu’il est possible) semtidénéfique dans la LAM mais cela a été
peu étudié. La transplantation pulmonaire resteaieement de référence au stade d’insuffi-
sance respiratoire évoluée, lorsqu’il N’y a pasalare-indication.

Les inhibiteurs de la voie d’activation cellulamelOR (arget of rapamycipreprésentent
actuellement le seul traitement médicamenteuxidafité démontrée, dont le but est de ra-
lentir I'évolution de la maladie. L'essMILES dont les résultats ont été publiés en 2011
(McCormack FMet al, N Engl J Med2011 ;364 :1595-606), a montré que le sirolimug peu
améliorer la fonction respiratoire chez les pagsrdyant une atteinte fonctionnelle modé-
rée. Il s’agissait d’un essai randomisé contregilac réalisé chez 89 patientes (43 dans le
groupe placebo, et 46 dans le groupe sirolimushtaya VEMS inférieur a 70% de la va-
leur théorique. Les patientes avaient une atteimbetionnelle modérée avec un VEMS
moyen a 49% de la valeur théorique, et une distpapepurue au test de marche de 6 minu-
tes de I'ordre de 400 m. Le sirolimus ou le placebbété administrés pendant 12 mois, et
toutes les patientes ont ensuite été suivies sarisnhent pendant 12 autres mois. Alors
gu’un déclin du VEMS était observé sous placebajragimus a entrainé une stabilisation
du VEMS, avec une différence moyenne de 153 mledes deux groupes au bénéfice du
groupe sirolimus. Il a également été observé ufi@nsur la mesure de la capacité vitale,
sur le score de qualité de vie, et le taux de VEBGRpres l'arrét du sirolimus, dans le
groupe traité, la fonction respiratoire a déclieénaniere paralléle a celle du groupe place-
bo. A la fin de I'étude (24 mois de placebo, ouni@is de sirolimus + 12 mois de placebo),
il n'existait plus de différence significative eaties deux groupes par rapport a I'état basal.
Les principaux effets secondaires observés étdiemtaphtes, une diarrhée, des nausées,
une augmentation du taux sanguin de cholestérslralegeurs cutanées, et un cedeme des
extrémités. Au total, il apparait que le sirolinpet stabiliser la fonction respiratoire et re-
pousser le délai d’'une transplantation éventu€lietraitement peut étre envisagé chez les
patientes atteintes de LAM avec altération fonctalle respiratoire modérée et progressi-
ve, sur une base individuelle et aprés une évaluaans le Centre de référence ou un Cen-
tre de compétences.
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Registre de la LAM en France (RE:LAM-CE)

Le REgistre national de [aAM en Fra€E (RE:-LAM-CE) est mis en place par le Centre
de Référence national des maladies pulmonaires (8rel.F. Cordier, Pr V. Cottin, Lyon) et
soutenu par le Comité National contre les MalaBespiratoires.

Le recensement permanent et exhaustif des persatiegses permettra de connaitre plus
précisément la fréquence de la maladie en Frameelre de cas actuels, et nombre de nou-
veaux cas annuels). La mise en place de ce regitessite que les médecins qui font le
diagnostic de LAM ou qui suivent une patiente ateede LAM procedent, sauf opposition
des patientes, a la déclaration du cas dans IstredRE-LAM-CE.

Afin que le recensement soit le plus complet pdssiles patientes atteintes de LAM ont
également la possibilité de procéder elles-mémesirapropre enregistrement. Le registre
de la LAM en France est animé par un Comité degg et un Conseil scientifique. Mada-
me Corine Durand, Présidente [ElleAM, est associée au pilotage du Registre. Les données
recueillies sont bien entendu couvertes par leeseaédical et sont strictement confidentiel-
les, en accord avec les procédures autorisées aorhmission Nationale de I'Informati-
que et des Libertés (CNIL), garantissant ainsi tmnfidentialité. Les patientes ont par ail-
leurs a tout moment un droit d’acces, de rectifitabu de suppression des données enre-
gistrées. Sur le plan pratique, des que les aatmis administratives auront été obtenues,
les patientes membres de I'AssociatlilpAM seront invitées a se faire connaitre aupres du
registre, par courrier ou par voie électroniquaigtee.lam@gmail.com). D’avance nous
VOUS remercions trés sincerement de votre partioima

Les lymphatiques et la LAM : complications lymphatgues et leur prise en charge ; in-
térét du VEGF-D— Présentation du Dr. Romain Lazor,Lausanne/Lyon

Comme son nom l'indique, la lymphangioléiomyomat{is&M) peut comporter des mani-
festations lymphatiques, telles que I'accumulatilenlymphe dans les cavités pleurale ou
abdominale, des dilatations des vaisseaux lymplnedigppelés lymphangiomes, ou une in-
filtration des ganglions lymphatiques thoraco-aboi@ux. Microscopiquement, les |ésions
de LAM apparaissent riches en vaisseaux lymphadiqGes derniers sont produits sous
I'effet du facteur de croissance vascular endahgliowth factor D (VEGF-D) sécrété par
les cellules LAM. Des études récentes ont révékt Iga taux sanguins de VEGF-D sont
augmentés dans la LAM par rapport a des sujets.daindosage du VEGF-D pourrait donc
se révéler utile pour poser le diagnostic de LANiglaertaines situations particulieres (si
les critéres classiques font défaut), mais aussi ponnaitre le degré d’activité de la mala-
die, ou encore détecter précocement la réponsetitement. Des études doivent encore
étre menées pour préciser le réle du VEGF-D dand lefAson intérét comme marqueur de
la maladie.
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LAM : Panorama des méthodes paralléles pour une arti@ration de la qualité de vie
Présentation de Mme Martine Quintard, Infirmiére anesthésiste, Unité Douleur Aigué,
Hopital PURPAN, CHU Toulouse

La lymphangioléiomatose (LAM) est une maladie mgvolution progressive qui touche

souvent les femmes jeunes. Cette pathologie qeinate systeme lymphatique et vasculai-

re avec une prolifération de muscles lisses, sefes@ essentiellement par des troubles

respiratoires. Le contexte de cette pathologieeeftames de ses manifestations cliniques

peuvent altérer le confort de vie des patientesra#s de cette pathologie, de plusieurs ma-

nieres :

+ Angoisse, stress lors des épisodes de troublesatespes et anticipation phobique de
ces acces ;

+ Sentiment de frustration, d’abandon, d’injustiédu fait qu’il s’agisse d’une maladie
rare pour laquelle la recherche est plus lente ;

+ Troubles du sommeil et dépression réactionnelkedi€évolution lente et permanente
de la pathologie ;

+ Douleurs thoraciques et abdominales liées a laofmjle, douleurs iatrogénes liées
aux soins (drainage pneumothorax, bilans sangek@snens complémentaires...).

Outre les traitements mis en place pour prendreharge ces manifestations cliniques alté-
rant le confort de vie, des approches non médicteusas peuvent étre proposées. Ces ap-
proches non médicamenteuses peuvent avoir 2 dimrgalifférentes :

+ Une orientation psychologique qui permet d’actilsr ressources psychiques du sujet
qui sont elles, capables d’activer les ressourogzocelles et permettre 'amélioration
des symptdmes de la maladie voire guider la pa&tieats un chemin de stabilisation et
d’amélioration de la pathologie ;

+ Une orientation physique pour permettre la détemisculaire, la mise en ceuvre du
gate control et/ou du contréle endorphinique pattef contre la douleur.

Parmi ces approches non médicamenteuses, nousatsd

+ Des techniques qui font partie de I'arsenal théartigee en pratique médicale : I'’hyp-
nose, la sophrologie, la réflexologie, I'acupunetutostéopathie, la chiropractie, I'ap-
proche psychologique par un psychologue ou psyehjat

+ Des petits moyens : les frictions et massagespld €t le chaud, la diversion, I'art et
la musique ;

+ Des pratiques de loisirs aidantes : le yoga, lefliachuan.
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UN BON LIFTING POUR NOTRE SITE INTERNET

J'ai le plaisir de vous informer que notre siteemet a pris un coup « -
jeune. Il se trouve toujours a l'adreds#p://asso.orpha.net/FLAMI a
juste profité de la période hivernale pour s’octtoyn petit relooking ..
Le contenu reste inchangé, vous trouverez toujsrsnformations st
la maladie, sur I'association, I'archivage des FLANbs, etc.

Il y a tout de méme quelques nouveautés. Par excrapt la page

d’accueil, vous retrouverez les événements imptata venir, ainsi

gu’un calendrier sur lequel sont mentionnées tolgssnanifesta-

tions (réunions de bureau, réunions locales, résnitationales,

marche des maladies rares et bien d’autres). Graedte nouveau-
té, vous serez régulierement informés de ce gpasse dans I'asso-
ciation. De plus, avec la fonction recherche de, sibus trouverez
en un clic tous les documents se reportant a un mot

Alors n’hésitez pas a aller faire un tour sur leveau site et, pourquoi pas, nous donner vo-
tre avis et nous faire part de vos suggestions lfgnugliorer encore !
Véronique Wahle

MALADIES RARES

BONNE NOUVELLE : LAGREMENT DE FLAM EST RENOUVELE

FLAM fait partie des premieres associations agré@es représenter les usagers dans les
instances hospitalieres ou de santé publique. e, dhssociation avait été agréée, des
2006, par arrété du 18 décembre 2006. A cette @papmiatre autres associations figuraient
sur cet arrété, notamment, I'’AFM et I'Associatioarfcaise des hémophiles.
Cet agrément reconnaissait la qualité du travdilmplication de FLAM dans la défense
des droits des patients. Cette décision avait idm@de nombreuses sollicitations auxquelles
notre association avait répondu favorablemergsiCainsi qu’aujourd’hui FLAM défend
les droits des usagers auprées de la Commissionmidei des Dispositifs Médicaux de Dia-
gnostic in vitro (CNDMDIV) qui siege a I'Afssaps diun Comité de Protection des Per-
sonnes (instance consultée dans le cadre deHarohe biomédicale).
Cet agrement était délivré pour une durée de ansg2011 a donc été 'année de la deman-
de du renouvellement de notre agrément.
Le bureau de l'association est heureux de vous orimer que par arrété du 23 novem-
bre 2011, paru au JORF du 2 décembre 2011, FLAM abtenu le renouvellement de
son agrément, au niveau national, pour représentdes usagers dans les instances hos-
pitalieres ou de santé publique.
Au-dela de la satisfaction que cette reconnaigsded’activité de FLAM au service de la
défense des droits des usagers du systeme de samséapporte, elle appelle aussi a un en-
gagement plus large de chacune et chacun d’entre aoépondre a la confiance qui nous
est accordée, en fonction de sa disponibilité upapartage de ses connaissances et son ex-
périence.

Nous sommes toutes et tous solidaires dans ladotitee les maladies rares.

Catherine AVANZINI
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UN JOUR RARE POUR LES MALADIES RARES
C’est le 29 février qui a été retenu comme date pjournée internationale des maladies
rares. L'Alliance Maladies Rares renouvelle sonrapén ID-TGV. Il s’agit d’'une action de
sensibilisation a bord des TGV : une information cuaque siége invite les passagers a se
rendre au wagon Bar ou des animateurs au nombBeode4, dont un représentant des per-
sonnes atteintes de maladies rares, répondentsageestions, une exposition sur panneaux
A3 et des quizz sont également prévus.
Les destinations, toutes au départ de Paris, ssrduivantes : Montpellier, Strasbourg, Tou-
louse, Lyon, Nice, Marseille. Il s’agit, bien sdiun aller—retour sur une méme journée.
Une réunion de coordination des bénévolesesalra le mardi 21 février a 18 heuresa
I'Alliance Maladies Rares (ancien Hopital Broussaie Didot — 75014 Paris)
Si vous étes intéressé (e), merci de contacter MlarNEVES de I'Alliance Maladies rares,
par mail a 'adressanneves@maladiesrares.a@td’en informer en méme temps, la prési-
dente de FLAM, Corine Durand.
Cette année, nous avons un 29 février au calertyier cette journée se déroulera a la bon-

ne date.

Catherine AVANZINI

DES PATIENTES PARLENT AUX PATIENTES

En tant que mari d’'une transplantée, je voudraitagar avec vous divers aspects de la greffe du
poumon ou des poumons (tel est le cas) commeijedtaile. Comme un jet de pierre plate a la sur-
face d’une eau redevenue calme, par ricochetsjigetenter de vous faire partager mon experience
de conjoint de greffée avec mon ressenti, ma @jltues émotions et ma maladresse.

En amont:

- L’aspect maladie permanente avec l'inquiétudent@al’avenir, son évolution, la mort peut-
étre ?.... Les médecins ne sont pas toujours tiplentates ou ont ignoré les cours de psycholo-
gie... Quoi gu’il en soit, tout tourne autour dulatke. Aucune compassion pour le conjoint qui doit
assurer dans tous les domaines, encaisser lesliesyuvéconforter et faire bonne figure.

Lorsque la maladie prend un nom a résonance drquesdi long moyen ou court terme :

- La vie bascule et on ne sait plus ou I'on va. Qe demain ? Greffe, pas greffe ? Accord des
médecins ou pas ? Donneur ? Compatibilité ? DéRéssite ? Que sera la vie apres ?

- L’'oxygéne et les déplacements peuvent devenideapent une galére. Il faut prévoir les déplace-
ments a I'avance, plus de visite surprise a la lfarou aux amis, il faut faire livrer la bonbonne
d’oxygéne, la faire reprendre. Sinon, on peut jaueraurais-je assez d’'oxygene pour faire le trajet
aller retour chez Mémé et rester 2 heures sansuearntpir ? ». Il faut surveiller le temps, gérer
I'angoisse grandissante, prévoir si possible unpiesage en urgence. Il faut penser aux ralentis-
sements sur la route, donc choisir ses heuresplacgénent.

- L’aspect écrasant de la maladie sur le coupkueta famille. Il n’y a plus que cela comme dis-
cussion. Plus rien d’autre ne semble avoir d’imgoce : I'actualité, la scolarité, ou bien encore le
temps qu'il fait ou le match de foot d’hier n'onicaune prise. Notez que dans notre famille on ne
suit pas le foot, donc le poids est plus acceptablaspect intime. En couple, rien n’est paresk |
relations sont pesantes et « haletantes », bréwame réels ébats ni satisfaction de part et daut
Un sentiment de solitude et d’abandon nous envhligut pouvoir parler, expliquer, rassurer, ai-
mer.
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- Le regard des autres. Entre condescendanceiesitéy pitié et envie pour I'intérét qui est poaté

la patiente, le regard des autres est pesant n@recant. Il nous est souvent arrivé d’éviter de re
connaitre des gens connus pour éviter la discussitas explications techniques sur la future gref-
fe, comment elle sera réalisée, comment le donsenar mort. Et s’il était de couleur ? Horreur !
Encore des racistes...

- Les activités, les envies sont les mémes, sdilffgut les mettre en veille ou les oublier. Lapi
cine, non ! Elle a peur de manquer de souffle. Ig@ur la marche, il va faire froid, Pas d’envie
non plus pour les jeux de société trop longs ebhligent a parler. Méme chose pour le cinéma ou
I'on respire mal ; de plus, le film est trop longup 'oxygéne qui lui reste. L’avion ? Non, pas
pour les poumons. Un petit week-end en amoureurwlly les Oies ? Non, il faut faire livrer
I'oxygeéne et on ne sait pas dans quel hotel on €dtaon reste a la maison.

- La décision de greffe et I'attente de I'accemtatpar le comité de médecins. Moment clef de la
greffe : 'annonce par le médecin, aprées les nombtests sanguins, bilans pré-greffes et autres
effectués a I'hdpital. Que veut-elle vraiment ? tResomme elle est car elle connait ? Etre greffée
et « guérie » ? On a peur de la réponse qui va étwasdonnée, quelle qu’elle soit. On positive
'annonce de la greffe mais dans le méme temps&sure le danger, le risque pour sa vie, méme
si elle est déja compromise.

- Nous sommes en attente d’'une greffe. Alors lds puestion de sortir. On veille sur le téléphone
comme sur la poule aux ceufs d’or. Chagque sonnstrignepetit coup de canif aux nerfs. Combien
de temps va durer cette attente interminable, @&jd.0 mois, 2 ans, plus ?

Le jour de la greffe, enfin la nuit...

- Angoisse des uns et des autres. Le téléphonargésbin médecin s’est présenté du Centre Chi-
rurgical Marie Lannelongue. Ouli, c’est ¢ca, arré lbétises, ce n’est pas dréle ! Je rappelle ®ut d
suite dit-il ? Excusez-moi docteur, je croyais gigfait Intel. Et on part avec une grande peur au
ventre. Je prends le GPS au cas ou. Jespere@ue’dura pas de panne d’auto, d’'embouteillage,
gu’on trouvera. Que le greffon va arriver en baat.éQuelqu’un vient de mourir ... et notre senti-
ment est confus. On ne prévient personne, on ydusatard, demain. On trouve sans peine et on
respire un peu mieux. On se compose un sourire @snon allait faire une soirée entre amis pour
cacher notre émotion.

- Attente et attitude du personnel médical. A @st c’est tellement important. Pour notre part,
nous avons été accueillis par le médecin qui nagsephoneé. Il s’est présenté et nous a rassures.
Puis nous sommes pris en charge par des infirm@m@genantes et efficaces, répondant a nos
guestions sans détours. Toilette, habillage, pedjpar, attente du greffon. Un élément essentiel
reste avant la greffe : I'état du greffon. |l agigue des patients repartent aprés avoir été @epar
car le greffon ne convient pas.

- La greffe va avoir lieu, le receveur part et dmjoint reste seul avec sa peur, ses angoissés, sa
tigue et tous les problemes de sa vie couranteex gées enfants, I'école, 'employeur, la famille
Vous étes tres seul et c’est un moment éprouvpasser dans une chambre obscure ou un couloir
avec une lumiére blafarde et peu d’animation. Reioes ces infirmieres et autres personnels qui
viennent discuter, des qu’elles le peuvent aves \mur vous rassurer, vous proposer de manger
ou de boire ou vous installer un lit de fortunelgelles le peuvent.

- Le médecin vient vous voir. Il a l'air fatigué.d passé 10 a 12 heures d'affilées au bloc. A-t-il
une mine affichant la réussite ? Il nous rassum@neatespire. On I'embrasserait, mais, bon c’est le
chirurgien, pas notre copain. On se dit que pouwylce fait, il ne gagne pas vraiment bien sa vie
comparativement aux joueurs de foot. Bref on décesge et on s’empresse de prévenir et rassu-
rer toute sa famille.
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En aval :

- Inquiétudes quant a la tenue de la greffe. Pdasgremiere journée d’euphorie et retrouver un
sommeil réparateur. La vue du conjoint en réanionagieut s’avérer impressionnante. Ne parlons
pas des radios qui découvrent une fermeture éplaidd format sur le corps de votre épouse. Sa
respiration est aidée, difficile. Les exercices asgs par les machines ont I'air pénible. La greffe
va-t-elle tenir ? Ce gue je vois en premier, ctpselle n’a plus d’'oxygéne, sauf pour le nécessaire
aux exercices. Elle respire sans assistance. Ouah!

- Qui est le donneur ? Qui était-il / était-t-eNeSa famille, comment la remercier ? Vient le temps
des questions et de I'acceptation de ce corpsgaragu’il faut apprivoiser, apprendre a connaitre,
adopter. Quel drame s’est passé pour que de naxyEaumons soient dans ma poitrine ? Com-
ment s’approprier ce nouvel organe ? Il faut dupgnde la réflexion, de 'amour et de la compas-
sion pour en faire SES poumons. Il faut en panecde conjoint, avec les médecins et psycholo-
gues éventuellement, aller au fond des chosesiseet aller a se poser toutes les questions qui
viennent a I'esprit et les exprimer pour que chaparticipe a cette acceptation. Il est important
gue le conjoint accepte cette greffe. Ce nouvehmmegpeut étre vécu comme un intrus. Ce n’est
plus votre femme complétement. Imaginez, vous gkt étre faire 'amour avec les poumons
d’'un homme.... Il y a toute une démarche a faire erpis sincérement que pour qu’une greffe ré-
ussisse, il faut étre deux.

- Convalescence. Pour ma femme, entre hdpital esomale convalescence, il a fallut environ 3
mois. Dure I'organisation pour trouver du tempgreenfant et employeur, organisation de la mai-
son. Mais la vie reprend le dessus, et on se regdée@nsemble et on commence a se projeter dans
un avenir qui s’annonce plus serein.

- Retour a la maison. L'instant passe, ce n’estfgagement I'idéal. Comme avant, il y a tout a fai-
re, et vous avez, en plus, un conjoint a bichoeheela prend du temps.

- Reprise des activités. En douceur, d’'abord aescndassages et de la rééducation fonctionnelle et
respiratoire. Puis suivent les autres activitetiguaes dans le passé : dessin, marche, natation...

- Le regard des autres a changé. La greffée eshdewne héroine de film. On I'admire pour son
courage, sa détermination, sa patience. C’est degreelqu’un d’'important et c’est vrai. On oublie
juste celui qui s’est occupé de l'intendance, dendason, des enfants, de la famille et amis, des
formalités, des déplacements, des nuits d’angoiese finances, celui qui a subit les contrariétés,
entendu les craintes, rassuré la greffée et jaggaNe pas oublier celui qui était la, aimantcet a
compagnant.

- Ce qui a changé dans la vie de tous les joust @eoup sdr 'absence de cette monstrueuse bon-
bonne d’oxygene avec ses tuyaux qui jalonnaientdeson et I'escalier, ces lunettes et ces bouteil-
les portables. Bien sir, c’est aussi et sans cayguar 'autonomie acquise et la respiration retrou-
vée. Plus d’escalier monté en 4 ou 5 fois et dettétre que I'on ouvre dés I'entrée dans la cham-
bre pour chercher de l'air, ni de respiration dasatique qui me tourmentait.

- A plus long terme, la vie reprend presque commanicar de nouvelles angoisses naissent par-
fois chez la greffée : « j'ai de nouveaux poumoing ®aut que je les préserve, donc j'y fais telle-
ment attention, que je ne vis plus normalement ».

- Est-ce que la greffe est une autre maladie ? A aws, « non », seulement un traitement, si au
sens de la médication, on prend toute sa vie désegets. Mais la réponse peut étre « oui », plus
perverse, dans le cas ou ce don recu devient &fiermportant qu’il emporte toute spontanéité de
vie normale. La greffée devient attentive au magnddice que lui donne son corps et identifié par
elle comme anormal.
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Tout ce qui tourne autour des conséquences deffe gt des médicaments anti-rejets :

- Les poils ou leur absence suivant le traitemEamme a poils, ¢a fait un peu cliché, mais vous
Vous apercevez que votre femme se regarde curiemsemous pose des questions détournées sur
sa pilosité, prévoit I'esthéticienne et un rdv chezdermatologue spécialiste du laser en matiere de
destruction pileuse. La aussi, il faut accompagtetedramatiser, parler. Il faut savoir qu’'une pri-
se en charge existe par la Sécurité Sociale dasagebien spécifiques, il faut se renseigner au-
prés des Caisses.

- La prise des médicaments : tel que mon conjestprend ne pose pas de probleme particulier,
puisqu’ils sont pris au cours des repas, matimief®ur les anti-rejets avec 12 h d’écart. |l aatf

pas compter le nombre de comprimés et compareomabre que prend grand papy, car on risque
d’étre gagnant sur le nombre.... Cela n'a aucune rtapoe.

- La peur du rejet est fréquente et au début lesytrie est contraignante et difficile, les résist
parfois décevants. La greffée s’inquiete de mawgaisspirations, de mauvais résultats. Nous vi-
vons dans l'inquiétude dés qu’une personne auteunalis est malade, tousse, etc. Les premiers
temps, les sorties dans les grands magasins etsagimdroits publics restent rares pour éviter
contagion et microbes.

- La relation amoureuse, les envies, le manquedsasion, la peur de faire mal. Il faut se réappro-
prier notre sexualité, se redécouvrir, retrouvenvie de faire 'amour sans frein, sans retenue et
sans arriere penseée. Le fait d’avoir une partieaps étant plus ou moins innervée n’est qu’'un
aspect de la question. Je me suis souvent pagéesion sur I'envie qu’avait encore ma femme a
faire 'amour aprés la transplantation. J'en aiierdit-elle, mais mes seins ne ressentent riereou ¢
gue je ressens est a la limite désagréable, sengidifroid, picotement. Une sensation de séche-
resse des muqueuses et souvent une fatigue inbilddatplus parler a ce stade peut condamner
votre couple. J'ai trouvé cette période éprouvaoig moi.

- L’aspect esthétique lié a la cicatrice est évidété, avec une robe décolletée. Il faut cactediec

-ci le plus possible.... Cela aussi il faut 'acceptéivre dans I'ombre et couverte. Bon, ce n’'est
pas non plus la burka !

- L’exposition au soleil est interdite du fait dasti-rejets. Votre épouse sortira a la plage quand
VOUS, Vous vous proposiez de rentrer... souvent s@&dnt un peu a contretemps. J'ai souvent
I'impression d’étre seul, et de ne plus jamais ipgofde mon épouse au soleil. Je comprends que le
soleil lui brdle la peau avec les médicamentsaluit recomposer sa vie avec une transplantée, ou-
blier avant, et essayer d’étre heureux autrement.

- La fatigue « omniprésente » pour préserver ure@adnestimable. Réalité ou protectionnisme ?
C’est la question que je me pose encore, suivansiteations. Cela induit et augmente I'impres-
sion que vous étes le seul a porter le coupleegkgmonsabilités et les obligations. Je pense g&il

la un danger, une route gu'’il ne faudrait surtaag prendre. Je pense qu’il faut étre heureuseed’étr
guérie et gu’il faut justement, pour honorer le e, se servir pleinement de ce cadeau inestima-
ble. Qu’il faut vivre normalement, sans retenuégrad. Mais je ne suis pas a sa place et je com-
prends aussi que je ne sais rien de sa vraie ¢agdmisique.

- Les difficultés a trouver un soutien gorge. Peold important de frottement sur la cicatrice, tour
de poitrine modifié. Plus de baleine pour souligesrseins, etc... il faut savoir que c’est aussi un
des soucis des greffées.

- La « confrérie » des greffées et non greffées LANMest jour de réunion, chacune se fait belle
pour rencontrer les copines et collecter les desrpetins. Jour de féte, mélancolie, désespoir, es-
poir. Pour chacune c’est le moment d’échanger. daggoints sont conviés bien sdr, ils sont 13,
écoutent, et continuent a faire des ronds dans.l'ea
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INFORMATIONS DIVERSES

VOYAGES EN TRAIN : LA SNCF PEUT VOUS AIDER!

Lorsque le handicap respiratoire devient tres i@y les voyages peuvent devenir diffici-
lement envisageables et réalisables, ce qui conthiheureusement a accroitre I'isolement
dans lequel les personnes en situation de hand@magent se voir confinées.

Pourtant, quelques solutions existent, notammeut les voyages en train.

En effet, la SNCF a mis en place un service nonam&cces Plus spour les personnes ti-
tulaires d’'une carte d’invalidité, d’'une carte d@pté « station debout pénible » ou encore
d’'une carte de stationnement de véhicule. Il s’dgih accompagnement au train par un
employé de la SNCF (en fauteuil si nécessaire)uepattage des bagages (15 kg maxi).
L'aide se fait également en cas de correspondansecu’a I'arrivée du train.

Cette prestation est GRATUITE. La réservation desegvice peut se faire, soit au guichet
lors de l'achat du billet, soit sur le site Interoke la SNCF (http://tgv.voyages-sncf.com/
demande_acces plus). Dans les deux cas, il estatifpde faire la demande d’assistance
48 heures avant le départ. Pour de plus amplegiggresnents, un numéro de téléphone :
0890 640 65@.11 €&/mn TTC).

Pour les personnes qui auraient des difficultés paeurendre a la gare de dépAGE
D’OR SERVICE a mis en place un service appelé « Service-Dogriaihin » qui offre
une prise en charge totale depuis le domicile (aitleabillage, aide a la fermeture du do-
micile, port des bagages, aide a l'installationoadbdu véhicule) jusqu’au lieu de destina-
tion Les tarifs varient en fonction de la distaecdre le domicile et la gare de départ, mais
il faut compter a peu prés I'équivalent ou un pkis gju’une course en taxi. Cette prestation
est soumise a un taux de TVA réduit (5.5 %) et 50¢% sommes dépensées peuvent étre
déduites des impobts. Pour de plus amples rensegrisnet devis, contacter 0810 053

400 (prix d'un appel local).
Corine DURAND




