Sensibilisation & Informations
sur-les maladies neuromusculaires
d'destination’des. AVS, EVS et:autres personnels
Internvenaniavprestdesielevestenisitvationtdehandicap



Présentation de ["AEM
IHandicap ou « Sifuation » de handicap) ?
Les maladies neuromusculaires

= Un peu de biologie...

= Particularites; symptiomes et consequences des maladies
neuromusculaires

LLesiconsequences sur la vie scolaire: lesibesoins'specifigues deleleve
atfeint dune maladie'neuromusculaire ;les differentes aides pouvant
ameliorer lavie scolaire.

Les principales sifuations justifiant le recours al'aide humaine ;

Les professionnels et outils a disposition



= Une association créée par des malades et des familles en 1958,
reconnue d'utilité publique. L’AFM est une association de malades et parents
de malades touchés par les maladies neuromusculaires, des maladies
génétiques rares, évolutives et lourdement invalidantes.

= Un objectif clair : vaincre les maladies neuromusculaires, des
maladies génétiques rares, évolutives et incurables qui tuent muscle aprées
muscle.

= Une stratégie d’intérét général dont bénéficient :

v’ les maladies génétiques
v’ les maladies rares,
v’ |les personnes en situation de handicap

Engagée dans la recherche comme dans I'aide aux malades, innovante
dans le domaine social comme dans le domaine scientifique, le combat
bénéficie a I'ensemble des maladies génétiques, des maladies rares et

méme a des maladies plus fréquentes.
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L’AFM, une association militante

DEUX MISSIONS : GUERIR ET AIDER

GUERIR
L'’AFM finance :

400 programmes/an de recherche fondamentale et clinique : des
equipes et des laboratoires publics de recherche (Inserm, CNRS,
AP-HP...), des eéquipements (robot de criblage de molécules, aimant
corps entier...)

130 projets de recherche spécifiques « maladies rares » (2005-
2008)

34 essais thérapeutiques

Au cceur du combat, la médecine de demain : thérapie génique,
cellulaire, « chirurgie du gene », cellules souches...

AIDER

En attendant la guérison, elle se bat et agit pour aider les malades a faire
face a I'évolution de la maladie : prise en charge médicale adaptée,
diagnostic juste et précis, aide aux malades pour faire face a I'évolution de
la maladie, développement d'aides techniques innovantes, répit, défense
des droits des malades, citoyenneté...

Assoclation Frangalse cantre los Myopathios




Créés et mis en place progressivement dans toute la France apres le
premier Télethon ;

Composes de 150 professionnels présents sur fout le territoire francais
(y compris Dom et Tom) ;

Intervenant gratuitement a la demande des personnes concernées pour
toute difficulté en lien avec la maladie ;

Intervenant gratuitement a la demande des professionnels pour toute
information concernant la maladie et toute aide a la mise en ceuvre de
solutions adaptées.



Handicaprous::
(i Stivation n de handicap

* Handicap > « Main dans le chapeau » (XIX®)

* Schéma de production du Handicap de IOMS
(WOOD - 1980)

Maladie  ~
Deficience
Accident Incapacitée == Désavantage
> Lésion
Anomalie
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Selon ce modéle de compréhension, |1a personne n'est pas handicapée mais en situation de handicap,
les facteurs personnels et 'environnement participent 4 la définition de la nature et du degré du handicap.

Selon cette perspective, ia violence ou I'abus wient altérer le systéme organique ou
les aptitudes de |a wictime; les relations a I'enwironnement s'en trouveront ainsi modifiées.

SITUATION DE HANDICAP
résuitat d'interactions indivdu-envirormement

' I FACTEURS ENVWRONNEMENTAUX '
INTEGRITE-DEFRICIENCE
—  état du systéme organique | = FACILITES '
— b#
CAPACITE-INCAPACITE '
L aptitude 3 réaliser une activité
ou mentale




Plus de 200 maladies differentes::
= du muscle ou'de son innervation motrice ;
= concernant aussi bien les enfants que les adulies;
= d'infensitie et dexpression variables

= non contagieuses.



Association Francaise contre les Myopathies

Corps cellulaire
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Le corps humain : 80% de muscles et des milliards de cellules...
La cellule

Le noyau

L'ADN

Le role des protéines

Les mutations génétiques
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Maladies' géeneftiques: :

= Items a developper : Les differents modes de transmission, le risque pour la

fratrie, l'impact de la maladie sur le groupe familial, ..

Maladies; evolutives
= Evolution progressive ou brutale lors dinfection
= Processus de deuill et: de deuils a repetition

Maladies invalidantes
= limitation voire absence d‘autonomie
= Entrainant des situations de dependance voire de grande dependance

Maladies incurables
= Absence de fraitements curatifs ;
= Mortalite precoce dans certaines formes de MNM (ASL, DMD...)
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Les symptomes sont . Ces maladies entrdinent une diminution de la force

musculaire. Certaines d'entre elles sont , d'autres restent
plusieurs années).

Les conséquences du déficit musculaire se traduisent :

* sur le plan
X sur le plan
X sur le plan
X sur le plan

* sur le plan

(pendant
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Un éleve sur deux est en fauteuil;

8 ¢leves sur 10 rencontrent: des difficultés des membres
superieurs, induisant:dans'la'majorite desicas le'recoursia une
aide humaine et a des aides adaptees.

1/3ides eleves rencontre des problemesirespiratoires et
necessitfie une ventilation'de jour

Environ 7. 7o des eleves sont trachéeotomises

données issues de I'engquéte 13



Kinésitherapie respiratoire:;
Ventilation nocturne au masque:;
Tiracheotomie

Corseft;, attelles des membres;
Chirurgie v arthrodese du rachis, ténotfomie.

Anticonstipants, massages:;

Troubles de la deglutifion': alimentation mixee, eau gelifice,
gasirostomie.
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La plupart: du temps, les acquisitions se font normalement:
INéanmoins pour certains eéleves des difficultes peuvent apparaifre:
- Une

- Une gestuelle,
- Uhe ;

- Une diurne,

- des
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En dépit de ces difficultes, 997 des jeunes sont:scolarises dont: 86 7
enmilieurordinaire =

Parmi ces derniers

uUne grande majorite est scolarisee dans le public, a temps pleiniet en
classe ordinaire:;

84 7> sont scolarisesidans |'etablissement; situeia proximite ou dans
I'€tablissement; de'leur choix:

1/4Ides elevesiest suivi par un service de soins dansile cadre de'leur
scolarite.

* donnees issues d'une enquéte
realisee en 2007 par I'AFM aupres
de 1847 familles concernees par.
une maladie neuromusculaire 16



Caccueil diun eleve atteint de maladie'neuromusculaire peut:necessiter des
aides ou'des amenagements divers afin

De gagner: en autonomie ou de pallier un manque dautonomie (aide
humaine ; aides fechniques, accessibilife des lieux...);

Diacceder aux contenusipedagogiques (aide humaine'; aides technigues):;
Diintegrer les soins sur le femps scolaire’;

De prendre en compie la fatigue de |€leve ou'sa'lenteur (amenagement:
de llemploilduitemps, amenagement: desiexatmens) alternance ,scolarite d
distance et en etablissement) ...
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mise a disposifion daides technigues (ordinateur, table'a hauteur
variable, pupitre ou tablette, support de bras ..):;

Amenagement: de I'emploi’ du temps, des examens:;
Mise en accessibilife ou réorganisation des locaux:;
Recours a un transport: adapte

Mise a disposition d'aide humaine;
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91 7 des repondants beneficient:de moyens de compensation.

3ieleves sur 4 ont recours a une aide humaine (entendant par aide

humaine toute personne intervenant:a un moment: aupres de l'enfant::
AVS, EVS, efc...) ;

données issues de I'engquéte

19



Les situations'les plus fréquentes :

Eleve déepourviide mobilite ou éprouvant: des difficulés au niveau des
membres superieurs et/ou des membres inferieurs:;

Eleve dépourvi de mobilite ou éprouvant: des difficulfés au niveau des
membres superieurs et/ou inferieurs, rencontrant: par ailleurs des
difficultés d'apprentissage’;

Eleve trachéeotomise.
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aide apportée :

= aide ala réalisation des/gestes:;
efi/ou
= aide alacces au contenu pedagogique.

Daris fous./es cas, [AVS est la mieux placee aux cotes. de l enseighant pour.
observer.au. four /e jour/es difficulfes et les nouveaux besoins.de Jeleve.,

Nos recommandations
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au quotidien motivee par :

= Les risques disolement:’

= les risques de chute;

s Une fatigue excessive liee a certaines activités: ;

= Un risque dexclusion dactivites/de sorties scolaires: faute
danticipation des'moyens/aides a mefire en place.
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LCa vigilance doit: efire accrue’

A llapproche ol suite aux chirurgicales

LCors du passage’a un cycle superieur

Comment ameliorer encore |'accueil de l'éleve atteint de MNM ?
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Pour

Informer sur la maladie ;

Favoriserile dialogue entrelli€leve; ses parentsiet lesidifferents
intervenants, la'mobilisation efil'‘adnesion de fous etant
primordiales:;

Evaluer au plus pres’lesibesoins de'li€leve pour reunir toutes les
conditions d'uniaccueil reussi etsecurise. Le maitre mot est
llanticipation.
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[“esperance de vie des personnes: atteintes de maladie neuromusculaire
a considerablement augmenté grace aux progres de la prise en charge
medicale’et paramedicale.

Les avanceeside la recherche autorisent a ce jour des espoirs de
stabilisation, d'ameéliorations; qui'modifient: lesireprésentations de
llavenir: de ces personnes.
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Les interlocuteurs de I'AEMisur votre region':

Coordonnees dujService regional

Coordonnees de la Délegation

Quelgues sites'internet a consulter:

= Afm - httpy//www.afm-telethon.fr/vie quotidienne/rubrique scolarité et
rubrigue maladies;heuromusculaires

= Site Integrascol = hitp://www. m’re%r'ascol fr/fiche - fiche sur les'maladies
heuromusculaires (sn‘re officiel de I'Education Nationale)
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Les documents disponibles aupres de ' AEM

Fiche fechnigue © Quelques points particuliers pour la scolarisation des elevesien
en fauteuil roulant;, trachéotomises et/ou ventilés';

Fiche repere « savoir et comprendre » : Scolarite efi maladies neuromusculaires »

Autres publications

11 fiches sur les troubles de |'apprentissage -

Guide Handiscoli« Pour'la scolarisation des enfants et:adolescents handicapes »

Guide Snuipp « Scolarisation des éléves enisifuation de handicap >
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http://educ73.ac-grenoble.fr/nectar/nectar_enseignant/docs_pedas/dys_fiches
http://educ73.ac-grenoble.fr/nectar/nectar_enseignant/docs_pedas/dys_fiches
http://educ73.ac-grenoble.fr/nectar/nectar_enseignant/docs_pedas/dys_fiches

