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Introduction

      Le Centre de Référence a été labellisé en juillet 2006. C’est un centre interrégional Limousin-Auvergne composé de deux sites :

- un site à l’hôpital Gabriel Montpied à Clermont-Ferrand,

- un site à l’hôpital Dupuytren à Limoges.

Le coordonnateur du centre est le Pr Jean-Michel VALLAT.
   Ce rapport concerne uniquement le site de Clermont-Ferrand (pôle adulte), situé dans le service de Neurologie. Sur ce site, le centre est opérationnel depuis janvier 2007. Nous avons obtenu la labellisation du centre de référence Neuropathies Périphériques Rares en juillet 2006. La circulaire DHOS/DGS 2004 n°245 du 27 mai 2004 prévoit que ce label est délivré pour une période de 5 ans. Le renouvellement est soumis à la décision du ministère. Cette procédure commence par une auto-évaluation réalisée 3 ans après l’attribution du label. Elle précède la venue des experts prévue en 2011.
   Nous avons effectué toutes les démarches nécessaires à cette auto-évaluation, avec en particulier la composition des deux groupes de travail recommandés par le Ministère: le groupe d’auto-évaluation et le comité de pilotage (annexe 1). Plusieurs réunions du groupe d’autoévaluation ont permis de remplir les différents critères d’évaluation. Ce document a ensuite été soumis, corrigé et validé par le comité de pilotage avant envoi au Ministère en Novembre 2009. Le document a été rédigé en collaboration avec le site de Limoges qui l’a ensuite associé à son propre rapport.
   Depuis juin 2009 les patients adultes suivis en pédiatrie depuis le début de leur prise en charge pour une maladie neuromusculaire sont progressivement transférés vers le service de neurologie adulte du centre, après en avoir été informés lors d’une dernière consultation en pédiatrie ou par courrier (validé par l’AFM). Pour chaque patient, un résumé de l’histoire de la maladie et l’ensemble de son dossier médical est transmis au médecin référent du centre. De plus une réunion d’information coordonnée par l’AFM et s’adressant à l’ensemble des patients a eu lieu le 13 novembre 2009. Les activités des unités de pédiatrie, génétique et neurologie ont été présentées et la filière de suivi détaillée.

Ce transfert a abouti à la création de 4 plages de consultations hebdomadaires le vendredi (mise en place en septembre 2009). En 2010 une consultation multidisciplinaire (associant neurologue, médecin rééducateur, ophtalmologue et éventuellement orthopédiste et cardiologue) doit également voir le jour sur le centre de Clermont pour permettre une prise en charge optimisée de ces patients (le mode de sélection des patients relevant de cette consultation est à déterminer) ainsi que des malades suivis directement par le service de neurologie adulte.
   Enfin une convention entre l’AFM et la direction générale du CHU de Clermont a été signée fin 2009. La présence sur site de l’AFM est actée par les acteurs. Basée sur le modèle de la SLA, l’AFM bénéficiera d’un local dédié lors de la consultation pluridisciplinaire. Ceci facilitera naturellement les contacts avec les patients éloignés sur le plan géographique et permettra le suivi des dossiers

Composition du centre
Qualification et nombre d’équivalent temps plein (ETP) consacrés à l’activité globale du centre de référence

· Ressources humaines financées sur crédits fléchés du centre (postes alloués par

 l’ARH au moment de la labellisation sur le fondement de la décision de la DHOS):
· 1 ETP praticien hospitalier : Dr Frédéric Taithe. Neurologue référent. Recrutement effectif depuis novembre 2008 
· Consultations (dont une plage dédiée prévue le vendredi matin)

· Avis

· Réalisation des électroneuromyogrammes (ENMG)

· Création et gestion de la base de données patients

· Suivi des protocoles de recherche clinique

· Cours aux étudiants

· Conférences

· 1 ETP  IDE : Magalie Pointud
· Prélèvements sanguins

· Organisation de la consultation multidisciplinaire

· Programmation des hospitalisations

· Relations avec les équipes soignantes
· 0,5 ETP  Secrétaire (salaire complété pour 1 ETP par le Chu de Clermont-Ferrand) : Marina Gallayrand
· Accueil téléphonique
· Organisation et programmation des consultations et examens complémentaires pour les patients venant sur le site du centre de référence
· Rédaction des comptes rendus de consultations / hospitalisations de ces patients
· Gestion administrative du centre
· Relecture de l’ensemble des comptes rendus de consultation / hospitalisation pour recenser les malades relevant de l’activité du centre de référence. Gestion de la base de données du centre


· Valorisation des ressources humaines non financées par les crédits fléchés du 
centre :
· P. Clavelou (0,3 ETP)
· Consultations

· Avis

· Réalisation des ENMG

· Cours aux étudiants

· Conférences

· Publications

· N. Guy (0,2 ETP) 
· Consultations

· Avis

· Réalisation ENMG

· Technicienne EMG (0,7 ETP) : Martine Cardinal 


Activités hospitalières
Nombre de malades pris en charge par le centre de référence en 2009 (répartition en fonction du thésaurus utilisé au Chu de Clermont-Ferrand)
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Nombres de malades

2007                 2008              2009

Type de pathologie
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704 324 / 523 TOTAL

185 67

Divers / neuropathie d’origine 

indéterminée

90 27

Neuropathie et troubles 

métaboliques

76 34

Neuropathie toxique

9 2

Neuropathie infectieuse

10 5

Neuropathie et maladie de 

système

6 4

Neuropathie et néoplasie 

hématologique-tumeur solide

2 2

Ganglionopathie sensitive

36 22

Neuropathie et gammapathie

monoclonale-neuropathie

amyloide

57 33

PRN C / neuropathie à bloc de 

conduction

59 24

PRN aigue / subaigue

22 13

Neuropathie Héréditaire

17 7

Maladie inflammatoire du muscle

2 1

Chanellopathie

58 38

Maladie de la jonction neuro-

musculaire

75 45

Myopathie-pathologie musculaire


Total : le deuxième chiffre tient compte des patients (essentiellement vus en ENMG) présentant une atteinte tronculaire ou radiculaire


Pathologies nerveuses périphériques (acquises ou génétiques) 
	 
	     2006
	     2007
	    2008
	    2009

	Nombre de patients vus
	ND
	207 
	195
	236

	Nombre de nouveaux malades
	ND
	119
	132
	179


Pathologies musculaires
	 
	     2006
	     2007
	    2008
	    2009

	Nombre de patients vus
	ND
	23
	30
	53

	Nombre de nouveaux malades
	ND
	15
	18
	46


Pathologies de la jonction neuro-musculaire
	
	     2006
	     2007
	    2008
	    2009

	Nombre de patients vus
	ND
	40
	33
	38

	Nombre de nouveaux malades
	ND
	10
	6
	16



Actes techniques
	
	2007
	2008
	2009

	Nombre d’EMG
	883
	939
	874

	Nombre de biopsie musculaire
	8
	10
	15



Coopérations, enseignement, recherche, publications

Présentations orales
8 janvier 2009 : effets de la gastrostomie sur la survie et la qualité de vie des patients atteints de SLA. Journées de la recherche clinqiue. Société Française de neurologie. Paris (Pr Clavelou)

19 mars 2009 : neuropathies motrices à blocs. Biologie et neuro-immunité. Clermont-Ferrand (Pr Clavelou)

20 mai 2009 : les neuropathies canalaires. Société de chirurgie orthopédique d’Auvergne. Clermont-Ferrand (Pr Clavelou)

5 juin 2009 : Myasthénie (Pr Clavelou). ENMG et atteintes radiculaires des membres inférieurs (Dr Taithe). Réunion du centre Limousin-Auvergne Corrèze 

25 juin 2009 : neuropathies héréditaires : place des maladies lysosomales. Clermont-Ferrand (Pr Clavelou).

6 octobre 2009 : maladie de Pompe. Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

13 novembre 2009 : présentation de la filière enfant – adulte en Auvergne. Réunion organisée par l’AFM (Dr Taithe- Pr Clavelou- Dr Francannet- Dr Bommelaer).
Cours

1 février 2009 : DIU de neurophysiologie clinique, Nantes : les neuropathies démyélinisantes, les polyradiculonévrites,  les neuropathies motrices à blocs (Pr Clavelou)

27 fevrier 2009 : master de neuropsychopharmacologie. Les pathologies auto-immunes de la myéline : les plyradiculonévrites, la SEP. Clermont-Ferrand (Pr Clavelou)

19 septembre 2009 : les neuropathies, cours DCM3, faculté de Clermont-Ferrand (Pr Clavelou).

10 décembre 2009 : DU diabétologie : Neuropathies. Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

Réunions du centre de référence Limoges- Clermont-Ferrand
5 juin 2009 : Réunion du centre Limousin-Auvergne Corrèze.

Publications 

Safety of home parenteral nutrition in patients with amyotrophic lateral sclerosis: a French national survey. Abdelnour-Mallet M, Verschueren A, Guy N, Soriani MH, Chalbi M, Gordon P, Salachas F, Bruneteau G, le Forestier N, Lenglet T, Desnuelle C, Clavelou P, Pouget J, Meininger V, Pradat PF. Amyotroph Lateral Scler. 2011 May;12(3):178-84. Epub 2010 Nov 15.

Association study of the ubiquitin conjugating enzyme gene UBE2H in sporadic ALS.Martin I, Vourc'h P, Mahé M, Thépault RA, Antar C, Védrine S, Praline J, Camu W, Andres CR, Corcia P; French ALS Study Group.Amyotroph Lateral Scler. 2009 Oct-Dec;10(5-6):432-5.

Cerebrospinal fluid detection of enterovirus genome in ALS: a study of 242 patients and 354 controls. Vandenberghe N, Leveque N, Corcia P, Brunaud-Danel V, Salort-Campana E, Besson G, Tranchant C, Clavelou P, Beaulieux F, Ecochard R, Vial C, Broussolle E, Lina B. Amyotroph Lateral Scler. 2010 May 3;11(3):277-82.

A mutation that creates a pseudoexon in SOD1 causes familial ALS. Valdmanis PN, Belzil VV, Lee J, Dion PA, St-Onge J, Hince P, Funalot B, Couratier P, Clavelou P, Camu W, Rouleau GA. Ann Hum Genet. 2009 Nov;73(Pt 6):652-7. 

Hypermetabolism in ALS patients: an early and persistent phenomenon. Bouteloup C, Desport JC, Clavelou P, Guy N, Derumeaux-Burel H, Ferrier A, Couratier P. J Neurol. 2009 Aug;256(8):1236-42. Epub 2009 Mar 22. 

[Internet and amyotrophic lateral sclerosis treatment: what is wrong?].Meininger V, Antoine JC, Arne-Bes MC, Broussolle E, Bruneteau G, Camdessanche JP, Camu W, Carluer L, Cintas P, Clavelou P, Corcia P, Couratier P, Danel-Brunaud V, Desnuelle C, Destée A, Dib M, Fleury MC, Furby A, Giroud M, Gonzales J, Guy N, Kolev I, Lacomblez L, Lardillier-Noel D, Le Forestier N, Maugin D, Nicolas G, Pittion S, Pouget J, Pradat PF, Rousso E, Salachas F, Soriani MH, Tranchant C, Vandenberghe N, Verschueren A, Viader F, Vial C.Rev Neurol (Paris). 2009 Mar;165(3):207-10. Epub 2009 Feb 12. French. No abstract available. 


Annexe 1 
Composition du comité de pilotage et du groupe d’auto-évaluation

Comité de pilotage
Pr Jean-Michel VALLAT             (Coordonnateur du centre de référence Limousin-Auvergne),

Pr Laurent MAGY                      (Neurologue du centre de référence – site de Limoges),

Dr Karima GHORAB                  (Neurologue référent du centre de référence – site de Limoges),

Dr Benoît FUNALOT                  (Neurogénéticien – site de Limoges),

Pr Jean-Yves SALLE                  (Rééducateur en MPR),

Dr François TABARAUD            (Neurologue libéral) : absent excusé,
Mme Marie SENGELEN             (Directrice Adjointe – Recherche Clinique)

Mme Muriel POUMEROULIE     (Directrice Adjointe – Qualité)

Mr Patrick CHARPENTIER         (Représentant de l’AFM),

Mr Jean-Louis CALISE              (Attaché d’administration à la direction de la Recherche Clinique),

Françoise ABDALLAH-LEBEAU (Attachée de recherche clinique),

Prisca LEBEAU                         (Technicienne d’études cliniques),

Nathalie COUADE                     (Secrétaire du centre de référence)

Pr Pierre CLAVELOU                 (Neurologue du centre de référence – site de Clermont-Ferrand),

Dr Frédéric TAITHE                   (Neurologue référent du centre de référence – site de Clermont-Ferrand),

Dr Christine FRANCANNET       (Généticien – site de Clermont-Ferrand),

Dr Christine BOMMELAER        (Rééducateur MPR pédiatrie – site de Clermont-Ferrand),

Dr Pascale GIVRON                   (Rééducateur en MPR),

Dr Jean-Yves GABET                 (Neurologue libéral),

M André SALAGNAC                  (Directeur Adjoint – Recherche Clinique),

Pr Laurent GERBAUD               (Santé Publique – Qualité),

Mme Monique MAITRIAS           (Représentant de l’AFM),

Mlle Marina GALLAYRAND        (Secrétaire du centre)

Groupe d’auto-évaluation du site de Clermont-Ferrand : 
Pr Pierre CLAVELOU                 (Neurologue du centre de référence – site de Clermont-Ferrand),

Dr Frédéric TAITHE                   (Neurologue référent du centre de référence – site de Clermont-Ferrand),

Dr Christine FRANCANNET       (Généticien – site de Clermont-Ferrand),

Dr Christine BOMMELAER        (Rééducateur MPR pédiatrie – site de Clermont-Ferrand),

Dr Pascale GIVRON                   (Rééducateur en MPR),

Dr Jean-Yves GABET                 (Neurologue libéral),

M André SALAGNAC                  (Directeur Adjoint – Recherche Clinique)

Pr Laurent GERBAUD               (Santé Publique – Qualité)

Mme Monique MAITRIAS           (Représentant de l’AFM),

Mlle Marina GALLAYRAND        (Secrétaire du centre)


Annexe 2

Plan d’action proposé par le centre
	Objectifs d’amélioration identifiés

	Actions proposées
	Echéanciers

	Prise en charge de la maladie
	- Utilisation systématique de compte rendu type

- Mise en place d’une consultation multidisciplinaire 

- Signature d’une convention avec l’AFM pour une présence sur site

- participation à des groupes de réflexion pour l’élaboration de recommandations ou protocoles de soins

- développer les évaluations de pratiques professionnelles
	2010

2010
2009

2012

2011

	Activité de recours
	- Création d’une plaquette descriptive du centre de référence pour diffusion auprès des malades et des professionnels de santé
- Transfert des patients adultes suivis en pédiatrie avec créations de plages de consultations dédiés

- Identification plus précise de l’activité de recours (1er ou 2eme avis, urgence…)
	2009
2009

2009

	Epidémiologie
	- Diffusion des résultats épidémiologiques aux malades, aux associations et aux professionnels de santé
- amélioration du travail collaboratif avec le service de pédiatrie
	2009
2010

	Prise ne charge sanitaire et medico-sociale
	- réflexion pour une extension aux maladies neuro-musculaires du réseau ville hôpital consacré à la SEP 
- Mise en place d’un questionnaire de satisfaction pour les malades

- Rédaction d’un rapport d’activité
	2010
2009

2010

	Recherche 
	- mise en place d’un PHRC sur la prévalence des neuropathies à petites fibres au cours du syndrome de Gougerot
	2011
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