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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 était le Pr Jean-Michel VALLAT (CHU de Limoges) jusqu’au premier septembre 2014, date à laquelle cette fonction a été reprise par le Pr Magy (CHU de Limoges).
   Ce rapport concerne uniquement le site de Clermont-Ferrand (pôle adulte), situé dans le service de Neurologie.
   L’année 2014 a été marquée par l’application du projet PIRAMIG (Pilotage des Rapports d'Activité des Missions d'Intérêt Général) qui correspond à une réflexion menée au sein de la Direction Générale de l'Offre de Soins (DGOS) en collaboration avec les acteurs concernés du champ des maladies rares pour élaborer un Rapport Annuel d'Activité, standardisé, commun à tous les Centres de Référence Maladie Rares (CRMR) et à remplir en ligne. L'objectif de ce dispositif, présenté lors d’un colloque au Ministère des Affaires Sociales et de la Santé, le 14 mai 2014, est d'assurer un meilleur suivi de l'activité et des dépenses sur lesquelles se fondent notamment les dotations budgétaires (MIG). 

  Les nombreux projets débutés en 2013 (mise en place d’un site internet dédié au centre, large distribution de la plaquette d’information destinée au public et professionnels de santé, analyse des questionnaires de satisfaction des patients pris en charge par le centre, traçabilité des actions menées par les membres du centre) ont été enrichis en 2014 et complétés par d’autres actions :

· Une estimation de l’activité de recours du centre en colligeant tous les appels reçus par le secrétariat et tous les avis médicaux donnés dans le cadre de l’activité du centre par ses différents médecins.
· L’utilisation pour la fin 2014 d’un temps d’attaché de recherche clinique pour optimiser la déclaration des patients suivis par le centre de référence dans les différentes bases de données spécifiques (CEMARA, DMscope, base de données FSH…).
· Un calcul des origines (département, région, hors-région, international) des patients pris en charge par le centre en fonction de son mode d’admission (consultation, hospitalisation de jour, hospitalisation de semaine, hospitalisation traditionnelle) et de sa pathologie (neuropathie, myopathie, myasthénie).
Les deux grands projets de recherche débutés en 2013 ont été finalisés en 2014 pour être présentés ou publiés en 2015 :
· « Tenseur de diffusion dans le cadre des polyradiculonévrites inflammatoires chroniques »). Ce projet a bénéficié d’un financement de 10 000 euros après avoir répondu à l’appel d’offre interne du CHU de Clermont-Ferrand.
· « Corrélation entre phénotypes clinique et électro physiologique dans une population de patients atteints de neuropathie de Charcot-Marie-Tooth de type 1A ». 
[image: image4.emf]135
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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
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· 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 

[image: image6.emf]8
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Activités hospitalières
Tableau simplifié (Tout type de pathologies nerveuses périphériques ou musculaires) 
	 
	      2008
	     2009
	     2010
	     2011
	2012
	2013
	2014

	Nombre de patients vus
	256
	324
	350 
	355
	371
	462
	489

	Nombre de nouveaux malades
	157
	241
	256
	218
	211
	262
	282


Nombre de consultations : 
N= 413. Origine : 64% départementale, 29% régionale, 6% hors région et 1% internationale.
Nombre d’hospitalisations : N= 248
· hospitalisation de jour = 24. Origine : 83% départementale, 12% régionale, 5% hors région et 0% internationale
· hospitalisation de semaine = 159. Origine : 66% départementale, 20% régionale, 13% hors région et 1% internationale
· hospitalisation complète = 65. Origine : 66% départementale, 23% régionale, 11% hors région et 0% internationale
Activité de recours :

· Avis médicaux = 540
· Appel secrétariat = 960
Répartition par type de prise en charge (1er avis, 2eme avis, suivi) pour les pathologies nerveuses périphériques, les atteintes musculaires et les anomalies de la jonction neuromusculaire vues en consultation ou hospitalisation
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Actes techniques

	
	2008
	2009
	2010
	2011
	2012
	2013
	2014

	Nombre d’EMG
	939
	874
	967
	785
	769
	720
	867

	Nombre de biopsies musculaire
	10
	15
	11
	3
	6
	14
	18

	Nombre de biopsies nerveuses

(CHU Limoges)
	0
	0
	10
	1
	8
	1
	3

	Nombre de biopsies de peau (CHU Limoges)
	0
	0
	6
	7
	11
	9
	12


Nombre de prélèvements génétiques :

N= 147 pour 88 patients
Répartition par type de prise en charge (1er avis, 2eme avis, suivi) pour les patients vus en ENMG
[image: image9.emf]25
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Pathologies nerveuses périphériques (acquises ou génétiques)
	 
	     2008
	    2009
	     2010
	    2011
	2012
	2013
	2014

	Nombre de patients vus
	195
	236
	219
	233
	251
	305
	320

	Nombre de nouveaux malades
	132
	179
	165
	143
	161
	202
	210
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Répartition par type de consultation (1er avis, 2eme avis, suivi) pour les pathologies nerveuses périphériques:
Nombre d’EMG réalisé pour une recherche de pathologies nerveuses périphériques: 

N = 826
Nombre de biopsies nerveuses :

N = 3
Nombre de biopsies de peau :

N =12
Nombre de prélèvements génétiques :

N=88

Pathologies musculaires
	 
	     2008
	    2009
	    2010
	2011
	2012
	2013
	2014

	Nombre de patients vus
	30
	53
	81
	71
	71
	100
	106

	Nombre de nouveaux malades
	18
	46
	63
	59
	29
	47
	48


Répartition par type de consultation (1er avis, 2eme avis, suivi) pour les pathologies musculaires : 
Nombre d’EMG réalisé pour une recherche de pathologies musculaires: 

N = 13
Nombre de biopsies musculaires :

N = 18
Nombre de prélèvements génétiques :

N=59

Pathologies de la jonction neuro-musculaire
	
	     2008
	    2009
	    2010
	2011
	2012
	2013
	2014

	Nombre de patients vus
	33
	38
	50
	51
	49
	57
	63

	Nombre de nouveaux malades
	6
	16
	28
	16
	21
	13
	17


Répartition par type de consultation (1er avis, 2eme avis, suivi) pour les pathologies de la jonction neuromusculaires : 
Nombre d’EMG réalisé pour une recherche de pathologies de la jonction neuro musculaires: 

N = 28

Coopérations, enseignement, recherche, publications

Présentations orales
15/01/2014 : SEP et DM1, Réunion des Réseaux neurologiques, Chamonix (Dr F. Taithe).

Cours

24 Novembre 2014 : syndromes canalaires, syndrome de Guillain-Barré, myasthénie. Module 12 DCEM3, Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

7/04/2014 : Le système nerveux périphérique. Les neuropathies périphériques. Ecole d’ergothérapie, Faculté de Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

11/04/2014: cytopathies mitochondriales, DES de neurologie, région Rhône-Alpes-Auvergne (Dr F. Taithe)

11/04/2014 : myotonies et maladies neuromusculaires, DES de neurologie, région Rhône-Alpes-Auvergne (Dr F. Taithe)

15 Mai 2014 : Myasthénie. Ecole d’ergothérapie, Faculté de Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

15 Mai 2014 : Les pathologies musculaires. Ecole d’ergothérapie, Faculté de Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

Réunions du centre de référence Limoges- Clermont-Ferrand
13/02/2014 : 3eme visio-conférence du centre de référence Limoges-Clermont-Ferrand (site adulte et pédiatrique)
Publications. Collaborations

Testing the validity of a set of diagnostic criteria for sensory neuronopathies: a francophone collaborative study.
Antoine JC, Robert-Varvat F, Maisonobe T, Créange A, Franques J, Mathis S, Delmont E, Kuntzer T, Lefaucheur JP, Pouget J, Viala K, Desnuelle C, Echaniz-Laguna A, Rotolo F, Camdessanché JP; French CIDP study group.

Soluble IL-2 receptor: a biomarker for assessing myositis activity.
Tournadre A, Dubost JJ, Soubrier M, Ruivard M, Souteyrand P, Schmidt J, Clavelou P, Tridon A, Ristori JM.

Dis Markers. 2014;2014:472624. doi: 10.1155/2014/472624. Epub 2014 Feb 

Two cases of bilateral amiodarone-associated optic neuropathy.
Chassang B, Bonnin N, Moisset X, Citron B, Clavelou P, Chiambaretta F.

J Fr Ophtalmol. 2014 Mar;37(3):231-6. doi: 10.1016/j.jfo.2013.12.004. Epub 2014 Feb 24.
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