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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.
   Sur le site de Clermont-Ferrand les patients atteints de maladies neuromusculaires rares- neuropathies périphériques acquises ou héréditaires et maladies musculaires- sont pris en charge au CHU Estaing pour la partie pédiatrique et conseil génétique et au CHU Gabriel Montpied pour les patients adultes.

Depuis juin 2009 les patients adultes suivis en pédiatrie depuis le début de leur prise en charge pour une maladie neuromusculaire sont  transférés vers le service de neurologie adulte du centre qui reçoit pour chaque patient, un résumé de l’histoire de la maladie et l’ensemble de son dossier médical. Une consultation de transition qui réunit le Dr Sarret (pédiatre) et Dr Taithe (neurologue adulte) est organisé le plus souvent.

Le centre est bien identifié au sein du CHU et pour le grand public: site internet spécifique, adresse email et ligne téléphonique dédiées sur chaque site, plaquettes descriptives pour les patients et les professionnels de santé...

Le centre réalise de très nombreuses consultations à visée diagnostique et thérapeutique avec un versant multidisciplinaire en fonction des besoins. Cette activité est bien entendu complétée par la réalisation au sein du centre d'explorations complémentaires spécifiques (biopsies, électromyogrammes, ponctions lombaires...).

 Une réflexion pour une extension du réseau SEP Auvergne (réseau ville-hôpital) aux patients adultes atteints de maladies neuromusculaires rares a été menée en 2011 pour améliorer leur prise en charge en collaboration avec l'AFM.  L’ensemble des professionnels de santé acteurs au sein de cette structure ont participé à cette démarche qui a abouti à la modification des statuts du Réseau SEP Auvergne officialisée au JO en juillet 2011. Cette structure se dénomme désormais  Réseau Neuro SEP Auvergne. Sur le site pédiatrique une association nommée  "Les P'tits Dômes" a également été crée en 2010 pour aider les familles dans la prise en charge du handicap et former les professionnels libéraux.
Les missions du centre varient autour de plusieurs axes :

· EXPERTISE.  Le centre clermontois doit rédiger un Protocole National de Soins 
(PNDS) sur les polyradiculonévrites aigue en 2017 (demande de FILNEMUS).

· RECOURS. Notre Centre est très souvent sollicité pour des activités de recours 
(conseils, avis) aussi bien sur le plan clinique qu'électrophysiologique. Dans ce cadre, nous avons également développé des relations étroites avec les neuroradiologues du CHU pour améliorer l'exploration en IRM et échographie des neuropathies dysimmunitaires et des pathologies muscualires.

Nous avons également  mis en place avec le centre de Limoges des visioconférences tous les 3 mois afin de discuter de cas cliniques difficiles du point de vue diagnostic ou thérapeutique ce qui vient renforcer les liens entre les deux centres qui se réunissent par ailleurs au moins une fois par an lors d'une réunion physique commune de 3 demi-journées.

· RECHERCHE ET SURVEILLANCE EPIDEMIOLOGIQUE. Nous collaborons 

étroitement à certaines bases nationales comme DM-Scope (10 patients en 2015), CEMARA (52 patients en 2015), UMD-DMD, base FSH. Le renseignement de ces bases déjà largement effectif sur le site pédiatrique a été amélioré en 2015 grâce au recrutement d'une attachée de recherche clinique pour le site adulte.

Notre centre assure la coordination de plusieurs protocoles de recherche : " Etude du tenseur de diffusion dans le cadre des polyradiculonévrites chroniques",  "Etude de l'ostéodensitométrie chez des enfants atteints de maladies neuromusculaires", "impact de l'inhalation du Meopa sur la douleur et l'anxiété durant la réalisation d'une ponction lombaire". Il participe également à une autre  étude académique  "Corrélation entre phénotypes clinique et électro physiologique dans une population de patients atteints de neuropathie de Charcot-Marie-Tooth de type 1A " menée par le service de médecine physique et réadaptation du CHU de Clermont-Ferrand.

· FILIERE DE PRISE EN CHARGE SANITAIRE ET MEDICO-SOCIALE. La prise 
en charge des enfants est poursuivie dans le site du CHU Gabriel Montpied lorsqu’ils atteignent l’âge adulte avec la réalisation d’une consultation-relai en Pédiatrie si nécessaire .

Nous adressons nos patients en Médecine Physique et Réadaptation en vue d’une rééducation lorsque cela est nécessaire et nous avons sur site des médecins référents dans chaque spécialité participant à la prise en charge multidisciplinaire du patient (cardiologie, pneumologie, phoniatre, orthopédiste....).

Nos relations avec les neurologues libéraux et des hôpitaux généraux de la région et des départements limitrophes nous assurent un maillage territorial important dont la coordination est facilitée par le Réseau Neuro SEP Auvergne.  
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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 
· Attachée de recherche clinique / ARC (0,5 ETP) : Candice Rudelle
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Activités hospitalières
Tableau simplifié (Tout type de pathologies nerveuses périphériques ou musculaires) 
	 
	     2009
	     2010
	     2011
	2012
	2013
	2014
	2015

	Nombre de patients vus
	324
	350 
	355
	371
	462
	489
	414

	Nombre de nouveaux malades
	241
	256
	218
	211
	262
	282
	225


Nombre de consultations : 
[image: image8.emf]87
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1er  AVIS

2e  AVIS

SUIVI

N= 433. Origine : 91% région, 8% hors région et 1% internationale.
Répartition du nombre de consultations selon le type de pathologie (neuropathies périphériques, atteintes musculaires et les anomalies de la jonction neuromusculaire)

Nombre d’hospitalisations : N= 265
· hospitalisation de jour = 35. Origine : 88% régionale, 12% hors région et 0% internationale
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1er  AVIS

2e  AVIS

SUIVI
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1er  AVIS

2e  AVIS

SUIVI


Répartition du nombre d’hospitalisations de semainejour selon le type de pathologie (neuropathies périphériques, atteintes musculaires et les anomalies de la jonction neuromusculaire)
· hospitalisation de semaine = 178. Origine : 85 régionale, 15% hors région et 0% internationale
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Répartition du nombre d’hospitalisations de semaine selon le type de pathologie (neuropathies périphériques, atteintes musculaires et les anomalies de la jonction neuromusculaire)
· hospitalisation complète = 52. Origine : 96% régionale, 4% hors région et 0% internationale
[image: image12.emf]87
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1er  AVIS

2e  AVIS

SUIVI


Répartition du nombre d’hospitalisations conventionnelles selon le type de pathologie (neuropathies périphériques, atteintes musculaires et les anomalies de la jonction neuromusculaire)
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Actes techniques

	
	2009
	2010
	2011
	2012
	2013
	2014
	2015

	Nombre d’EMG
	874
	967
	785
	769
	720
	867
	850

	Nombre de biopsies musculaire
	15
	11
	3
	6
	14
	18
	16

	Nombre de biopsies nerveuses

(CHU Limoges)
	0
	10
	1
	8
	1
	3
	3

	Nombre de biopsies de peau (CHU Limoges)
	0
	6
	7
	11
	9
	12
	24


Nombre de prélèvements génétiques :

N= 152
[image: image14.emf]11
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Pathologies nerveuses périphériques (acquises ou génétiques)
	 
	    2009
	     2010
	    2011
	2012
	2013
	2014
	2015

	Nombre de patients vus
	236
	219
	233
	251
	305
	320
	301

	Nombre de nouveaux malades
	179
	165
	143
	161
	202
	210
	198
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Répartition des patients vus dans le cadre du centre de référence pour une  pathologie nerveuse périphérique en fonction du type de recours (1er avis, 2eme avis, suivi):
Principales catégories de neuropathies périphériques : évolution par année de la prévalence et de l’incidence
[image: image1.png]Type de pathologie

Nombres de malades

Nombres de nouveauxmalades

2012 2013 2014 2015 2012 2013 2014 2015
Neuropathie Héréditaire 30 39 28 27 17 20 16 17
PRN aigue / subaigue 25 23 20 21 23 20 18 18
PRN C / neuropathie a bloc de conduction 60 70 69 73 22 29 28 23
Neuropathie et gammapathie
monoclonale-neuropathie amyloide 16 20 18 15 5 5 4 6
Ganglionopathie sensitive 3 6 5 6 2 4 3 3
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Pathologies musculaires
	 
	    2009
	    2010
	2011
	2012
	2013
	2014
	2015

	Nombre de patients vus
	53
	81
	71
	71
	100
	106
	114

	Nombre de nouveaux malades
	46
	63
	59
	29
	47
	48
	49


Répartition des patients vus dans le cadre du centre de référence pour une  pathologie musculaire en fonction du type de recours (1er avis, 2eme avis, suivi)[image: image17.emf]39
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: 

Pathologies de la jonction neuro-musculaire
	
	    2009
	    2010
	2011
	2012
	2013
	2014
	2015

	Nombre de patients vus
	38
	50
	51
	49
	57
	63
	55

	Nombre de nouveaux malades
	16
	28
	16
	21
	13
	17
	17


Répartition des patients vus dans le cadre du centre de référence pour une pathologie de la jonction neuromusculaire en fonction du type de recours (1er avis, 2eme avis, suivi): 

Coopérations, enseignement, recherche, publications

Présentations orales
17/01/2015 : Melas Like, réunion des réseaux, Annecy (Dr F. Taithe)

21/05/2015 : IRM : un outil diagnostic dans les PIDC, Brive (Dr F. Taithe)

31/05/2015 : observations cliniques neuromusculaires interactives (Pr Clavelou, Dr Taithe).

05/06/2015 : Douleurs neuropathiques, congrès national de  la société d’imagerie musculo-squelettique (SIMS), Paris (Dr P. Clavelou) 

05/06/2015 : Neuropathies inflammatoires, congrès national de  la société d’imagerie musculo-squelettique (SIMS), Paris (Dr F. Taithe).

Cours

16 Novembre 2015 : syndromes canalaires, syndrome de Guillain-Barré, myasthénie. Module 12 DCEM3, Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

23/04/2015 : Le système nerveux périphérique. Les neuropathies périphériques. Ecole d’ergothérapie, Faculté de Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

19 Mai 2015 : Myasthénie. Ecole d’ergothérapie, Faculté de Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

19 Mai 2015 : Les pathologies musculaires. Ecole d’ergothérapie, Faculté de Clermont-Ferrand (Dr Taithe)

Réunions du centre de référence Limoges- Clermont-Ferrand
3 visio-conférences du centre de référence Limoges-Clermont-Ferrand (site adulte et pédiatrique) en 2015
Publications. Collaborations

Identifying a therapeutic window in acute and subacute inflammatory sensory neuronopathies. 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 Neuromuscular Network FILNEMUS. J Neurol Sci. 2016 Feb 15;361:187-91. doi: 10.1016/j.jns.2015.12.044. Epub 2015 Dec 29.
Genotype-phenotype correlation and course of transthyretin familial amyloid polyneuropathies in France. Mariani LL, Lozeron P, Théaudin M, Mincheva Z, Signate A, Ducot B, Algalarrondo V, Denier C, Adam C, Nicolas G, Samuel D, Slama MS, Lacroix C, Misrahi M, Adams D; French Familial Amyloid Polyneuropathies Network (CORNAMYL) Study Group. Ann Neurol. 2015 Dec;78(6):901-16. doi: 10.1002/ana.24519. Epub 2015 Oct 7.
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