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Cours 1
Pr Méninger
Parcours de soins et coordination
Une expérience en neurologie
Sommaire
I.	La maladie chronique	2
A.	Une augmentation constante	2
B.	Maladie chronique et neurologie	2
C.	Quelle définition pour le parcours de soins ?	3
D.	Le parcours de sons santé	3
II.	Quelques exemples sur le parcours de soins, sur la coordination et son effet.	4
A.	Le parcours de soins ou comment essayé d’apprécier plusieurs aspects du parcours de soins	4
B.	Début du parcours de soins	5
C.	Le parcours sanitaire : médecins,  paramédicaux, médicaments	5
D.	Hospitalisation	6
E.	Qu’est ce qui influe sur l’hospitalisation ?	6
F.	Handicap/qualité de vie	7
G.	Parcours de soins : ressenti	7
H.	Parcours de soins : coordination	8
I.	Quels éléments rendent le PS difficile ?	8
III.	Quelle influence d’une coordination des soins : expérience d’un réseau de soins : le réseau SLA	8
B.	Fiches utilisées	8
C.	Données cliniques	9
D.	Données d’hospitalisation	9
E.	Statistique	9
F.	Patients suivis	10







I. [bookmark: _Toc400292080]La maladie chronique
Elle n’est pas forcément poly handicap cela peut être soins physique psycho et cognitif et surtout le plus important et le caractère durable. Les patients sont engagés dans un parcours de maladie qui dure et il faut donc les accompagner. La question est de savoir ou on va se situé. Habituellement on se situe dans notre endroit ou on exerce notre activité professionnelle. Il faut apprendre à ce décentré de ce lieu pour envisager l’entourage du patient. Il faut prendre en compte son entourage et son environnement. Cela est important. Il y a souvent une dépendance vis-à-vis d’un médicament, un régime, une technologie médicale. Il faut développer le parcours de soin et l’accompagnement. Concept relation médecin malade a dévié le fond du parcours de soins. Ces patients vont être amené à rencontrer des spécialistes, des paramédicaux, la psychologie reste mal pris en charge. Dans toutes ces pathologies chroniques, la notion de prévention va faire référence à quelque chose qu’on connait mal c'est-à-dire les ruptures des parcours de soins qui surviennent au cours de la maladie chronique. Nous ne savons pas les différentes causes de rupture. 
Les maladies chroniques se caractérisent par un état pathologique physique, psychologique
Définition
· Les maladies chroniques  se caractérisent par un état pathologique physique, psychologique ou cognitif durable 
· et  au moins un des trois éléments suivants : 
· une limitation fonctionnelle des activités ou de la participation sociale; 
· une dépendance vis-à-vis d’un médicament, d’un régime, d’une technologie médicale, d’un appareillage ou d’une assistance personnelle ; 
· la nécessité de soins médicaux ou paramédicaux, d’une aide psychologique, d’une adaptation, d’une surveillance ou d’une prévention particulière.
A. [bookmark: _Toc400292081]Une augmentation constante
II y a une expansion croissante des maladies chronique. 20% est atteinte d’une maladie chronique. Soit 9 millions qui ont une maladie de longue durée. Chiffre biaisé car la signification de la maladie longue durée est encore complexe. 
· en France, 15 millions de personnes (soit environ 20% de la population) sont atteintes de maladies chroniques, 
· 9 millions sont déclarées en ALD (affections de longue durée).
B. [bookmark: _Toc400292082]Maladie chronique et neurologie
La maladie neurologique a la particularité d’être toujours une maladie chronique et d’être évolutive et handicapante. Elle n'entraine un handicap visible ou invisible (cognitif qui est sous estimé même dans les suites des traumas crâniens, extrêmement fréquent). Ils vont donc modifier leur parcours de vie et de santé. En général la vraie question reste la difficulté du premier recours à aborder la prise en charge de ses patients, du à une mauvaise connaissance. Tous les domaines spécialisés sont considéré par le généraliste, rupture entre le médecin généraliste et l’hôpital. Le premier recours peuvent être aussi les urgences, voir même urgence sociale. La médecine ne se limite pas au médecin. Cela peut être aussi un malade avec des problèmes sociaux. Ceci constitue une difficulté importante. Cela rejoint une question récurrente sur la saturation des urgences, qui fait les urgences… la aussi il faudra intervenir et faire comprendre qu’une urgence nécessite une coordination, aggravé par la précarité et la solitude. Il y a une augmentation demande d’ALD d’environ 20%. Le gros problème de la maladie neurologique est l’épidémie des maladies neurodégénérative. A ce jour, On les diagnostics et sous diagnostic mieux. Et on la traite plus efficacement ainsi que les conséquences et troubles associés (affection à répétition, trouble ventilatoire, trouble de déglutition) on les rééduque, réhabilite mieux. On améliore aussi l’approche de l’aide au handicap visible et ce qui se développe aussi c’est une meilleure approche de l’aide au handicap invisible. Donc on aura une modification du parcours de santé et à l’alourdir. Plus on prend en charge plus on le complexifie en multipliant les intervenant, en allongeant l’espérance de vie et la période de vie avec l’aidant qui est mis à contribution. Il faut les prendre davantage en considération. Ils sont parfois un peu dépassé ce qui provoque des phénomènes de rupture. La coordination est aussi la prise en compte de cela, l’importance est aussi l’information. La	 formation et l’information sont 2 activités très importante de la coordination, formation et information de l ‘entourage mais aussi des aidants pour éviter la rupture du à l’anxiété de l’entourage ou des intervenant médicaux et paramédicaux de premier recours. Le rôle est d’apporter cette connaissance et de venir en soutient. 
· Maladies chroniques, handicapantes, évolutives
· Grosses difficultés de prise en charge du premier recours
· Multiplicité des intervenants
· Augmentation de 21,5% en trois ans 
· Cette augmentation de fréquence est probablement due à la mise en œuvre, depuis deux décennies, de traitements plus efficaces, de rééducations spécifiques et d’aides aux déficiences surtout motrices.  
· Ce qui est vrai pour d’autres pathologies….non neurologiques
C. [bookmark: _Toc400292083]Quelle définition pour le parcours de soins ?
Le gros souci est le rôle de la coordination. Quelle est la définition du parcours ? Nous restons pour la plupart du temps dans l’approche du médecin traitant, dans une vision restreinte, par la loi de 2004 sur la notion de parcours de soins. Le médecin traitant est dit coordinateurs du parcours de soins c’est une vision qui reste extrêmes sanitaire et qui ne prends pas en compte l’aspect médicaux social (un peu) et l’aspect social (pas du tout). Son lieu de vie au patient est sa maison. Au fond nous prenons en compte environ 5 % de la vie du patient. La dynamique qui entoure le patient est différente à la maison qu’à l’hôpital. La coordination pluridisciplinaire tel quel est ce jour, c’est un patient qui vient à l’hôpital et qui rencontre un certain nombre d’intervenant qui recommande des choses pour l’’exterieur.  Lorsqu’il est libéré à l’extérieur on en sait peu de choses. La coordination va servir de pont vers l’extérieur. 
· Complète: le parcours de soins représente la trajectoire de soins (Riou et Jarno), c'est-à-dire l’ensemble des étapes que chaque patient traverse en réponse aux spécificités de sa maladie et de sa situation individuelle, tout au long de sa maladie. 
· Restreinte: celle de la loi du 13 août 2004, qui n’intègrent pas l’ensemble des dimensions du parcours et abordent surtout son aspect institutionnel. 
D. [bookmark: _Toc400292084]Le parcours de sons santé
Le fonctionnement en silo : chacun les uns après les autres et entre les 2 il y a un blanc 
Soit on fonctionne en continuité, tel qui s’inscrit dans la coordination, c’est une vision d’inter relation et de mettre une liaison entre les silos. C’est donc le transfert de l’information et l’explication de l’information  rôle essentiel du coordinateur.
On doit acquérir la possibilité d’expliquer aux autres professionnelles ce qui a était dit car les spécialistes utilisent leur propre vocabulaire parfois compliquer à comprendre. La vraie fonction est de comprendre ce qui est dit par les autres, de le traduire et de l’expliquer aux autres. Information, formation explication transmission. C’est essentiel dans les situations d’urgences. Aujourd’hui on sait mal quels sont les patients qui sont à risque de rupture aigu. 
· Une vision en « silo »
· Une vision en continuité
II. [bookmark: _Toc400292085]Quelques exemples sur le parcours de soins, sur la coordination et son effet. 
A. [bookmark: _Toc400292086]Le parcours de soins ou comment essayé d’apprécier plusieurs aspects du parcours de soins
· Etude du parcours de soins en neurologie







· Données médicales






· Vingt patients (16.3%) étaient en activité professionnelle au moment de l'enquête. 
· Chez 58 patients (47.1%)  l’habitat nécessitait un aménagement qui n’a pu être effectué que chez 28 d’entre eux, le plus souvent sans aide financière extérieure. 
· Soixante neuf patients ont pu obtenir des aides humaines. Dans 56, 6% des cas, les patients ont du financer ces aides, partiellement ou en totalité.
Etude de 7 étudiant qui ont essayé de comprendre le parcours de soins et ce sont intéressé a différentes pathologies neurologiques. Le premier travail a é »té d’élaboré une grille interrogatoire complété par le dossier médical autour de tous les aspects du parcours de soin : médicaux, médicaux sociaux et sociaux afin de voir les problèmes qui se posent ou qui interfère dans e parcours de soins. 
La première idée qui en ressort est que 90% des personnes atteints de maladie d’Alzheimer avait un proche qui l’aider dans son entourage. Et ce % diminue pour les autres pathologies. Plus il y a de troubles cognitif, plus l’entourage est sollicités. Ce qui est troublant est le délai entre les premiers symptômes et le diagnostic. (Délai assez long) particulièrement long pour la maladie d’Alzheimer la SEP. La plupart des patients avaient une prise ne charge en ALD. Il faut plus de 2 ans pour avoir l’ALD. Ce délai peut être extrêmement long dans la SEP. Ce premier geste simple qui est de dire qu’on est dans la mise en maladie longue durée n’est pas forcément faite même dans les centres spécialisé.et elle n’est pas forcément faite par le médecin traitant. On est dans une maladie handicapant donc chez des personnes jeunes, est ce qu’il y a eu une déclaration à la MDPH. Seulement 68%  sont déclaré.  On n’a donc pas pris en compte dans le milieu institutionnel l’aspect domicile (carte d’invalidité, de stationnement). Le souci est la barrière des 60 ans ou certaines personnes sont encore en milieu de travail. Prise en charge par l’APA après 60 ans. La prise en compte avant 60 ans ouvre des droits à la pch. On peut avoir une prise en charge intégrale des aides à domicile. La prise en charge est donc assez aléatoire. Nous devons donc vérifier si toutes les prises en charges ont été mises en place. Le fardeau des aidants est plus lourd dans la maladie d’Alzheimer. Le handicap cognitif à un conté moins spectaculaire et l’entourage constate que c’est normal de s’occuper d’un Alzheimer. 58 patients ont besoin d’un aménagement extérieur et seulement 28 d’entre eux ont  un aménagement extérieur qui a été effectué le plus souvent sans aide financier extérieur. Un de nos rôles essentiels est le rôle de relation avec les structures institutionnelles et avec la MDPH. Il faut trouver des structures clés. Il faut identifier des personnes ressources dans la MDPH et leur expliquer les spécificités du handicap de la pathologie et de pouvoir avoir une intervention rapide. Le délai à ce jour est plus rapide mais il faut d’abord identifier les périodes qui nécessitent une intervention humaine, rapide et des interventions techniques et mettre en place des relations institutionnelles. Le point majeur de la maladie chronique est le surcout qui n’est pas médicamenteux mais social. 
B. [bookmark: _Toc400292087]Début du parcours de soins
Ce début est un moment très important. Le début est souvent l’annonce du diagnostic. La façon dont est faite l’annonce est intéressante. 
· Le médecin traitant a été mis en jeu dans 1.8% des cas dans l’annonce du handicap.  Ce n’est pas lui qui en général annonce le diagnostic dont la relation de confiance va se faire avec celui qui a annoncé soit la structure hospitalière. Il y a donc une faillite dans l’annonce du diagnostic qui est aussi technique car le diagnostic est fait par un centre. Dans cette annonce, 2 éléments sont important et on doit intervenir à ce moment.  Il faut développer le retour d’annonce. Il ne faut pas le jouer. Mais on doit épauler transmettre l’info du retour d’annonce et vérifier la mise en place. Moins d’1/4 des cas il y a un retour d’annonce et un patient sur 2 va bénéficier d’une information. Le retour d’annonce est une consolidation de l’information. Au moment où on donne l’info, les patients n’entendent pas forcement l’information. On doit aider et participer à l’élaboration de ce qui est énoncé. Cette information a un impact sur le parcours de soins et sur al manière dont il va vivre son parcours.  La formation et l’information reste importante
· Le médecin généraliste 
·  consulté au début dans 63.4% des cas.
· Mais n’annonce le diagnostic que dans 1.6% des cas. 
· L’annonce 
· Dans un quart des cas (24.4%) elle est reprise par un psychologue et/ou une infirmière. 
· Dans la moitié des cas (52,8%), elle s’accompagne d’une information sur la maladie
· Cette information n’est considérée comme suffisante que par 63.1% des patients informés.
· Ce qui veut dire qu’au total seul 1 patient sur 4 se considère comme bien et suffisamment informé. 
C. [bookmark: _Toc400292088]Le parcours sanitaire : médecins,  paramédicaux, médicaments
1maldade sur 2 considère que le généraliste est au courant de sa maladie. Nous devons faire le lien entre ce qui a été dit à l’hôpital et le médecin généraliste. C’est une question de transmission de l’info entre la structure hospitalière et le médecin généraliste.  Il y a communication mais elle ne servira pas à l’information du généraliste. Cette place que nous allons tenir entre la structure et l’hôpital est d’essayer de transmettre les « éléments important de la pathologie. Il y a en moyenne plusieurs spécialistes autour de la maladie du patient et nous devons intervenir dans cette errance du patient. Plus on va voir de spécialiste plus on aura de médicaments prescrits. Un des rôles majeurs de la coordination est de faire en sorte que le malade évite cette errance et recours à tel ou tel spécialiste. On doit contrôler et réguler ce recours. 
Les intervenants paramédicaux sont au fond régulièrement réguleux. On intervient peu dans ce recours. Par contre on intervient dans une meilleure approche rééducative par les intervenants. Il est important de faire le rôle de formation auprès de ces intervenants.
 
· Médecins :
· 94.3% ont un généraliste, mais 
· Il ne les voit qu’une fois sur deux pour leur maladie neurologique. 
· Et seul un malade sur deux considère que le généraliste connaît sa maladie.
· Pour 2/3  des patients il y a une certaine communication entre la ville et l’hôpital
· En plus du généraliste, les patients voient en moyenne 2 à 4 spécialistes durant leur  parcours. 
· Médicaments prescrits : 
· En moyenne les patients ont 7 médicaments, avec des extrêmes allant de 0 à 21. 
· Le nombre moyen de médicaments était sans relation avec l’âge des patients. Par contre, il était corrélé significativement avec le nombre de médecins intervenants (p=.004).
· Intervenants paramédicaux :
· Le nombre moyen de paramédicaux intervenant durant la totalité du parcours était de 0.9 ± 1.0 (extrêmes : 0-4). 
· Sans corrélation avec le nombre de médecins consultés par les patients durant leur parcours (p=.38).
D. [bookmark: _Toc400292089]Hospitalisation
L’un de nos rôles est l’institutionnalisation. Ces pathologies conduisent à des hospitalisations qui sont particulièrement longue et difficile. Cela peut aller à plusieurs années d’hospitalisation qui entraine un surcout et une difficulté de réinsertions de ces patients dans leur domicile. La durée moyenne de l’hospitalisation est de 15 à 20 jours. Cela a un impact sur le cout. Au delà de 20 jours l’hôpital est à perte car il y a un tarif dégressif par la sécurité sociale. On doit préparer la sortie du patient. En général il y a aucune préparation de la sortie. Plus la maladie démarre brutalement plus la sortie est difficile. On doit intervenir dans la préparation de cette sortie et ce qui est important est la transmission de l’information aux équipes qui prendront en charge le patient à domicile. Même préparer cela ne marche pas très bien. Concernant le SSR il y a un recours. Le problème se situe du fait que le mco a des limites, 1 malade sur 2 revient à domicile. Et le ssr a des contraintes de temps d’environ 2 mois. Des unités de soins palliatifs qui peuvent être partenaire et ont le même contraintes que le mco. Au delà de 3 semaines ils ne sont plus payer. Le rôle est de jamais abandonner le patient et de savoir ce qu’on va faire à chaque sortie. C’est un domino qu’on doit mettre en contact les uns avec les autres
· La durée totale des hospitalisations 4.7 ± 11.4 mois. 
· La plus longue durée a été observée chez les patients blessés médullaires (23.6 ±  23.5 mois).
·  La durée moyenne de chaque hospitalisation était 0.6 ± 0.9 mois.
· Nombre moyen d’hospitalisations en court séjour : 2.8 ± 4.1 (extrêmes :0-39). 
· Nombre moyen de recours aux urgences: 1.1 ± 1.3. 
· Hospitalisations en réanimation en moyenne: 0.3 ±  0.7 séjours. 
· Hospitalisations en SSR: 0.7 ± 1.5 séjours par patient, avec des extrêmes allant de 0 à 9. On ne notait pas de différence selon les pathologies.
E. [bookmark: _Toc400292090]Qu’est ce qui influe sur l’hospitalisation ?
Plus il y a de structures plus il y a de médecins. Plus il y a ders intervenant moins ils connaissent le médecin. Plus les maladies sont longues dans le temps plus il y a d’hospitalisation en cours séjour. La notion de malade et des aidants doivent avoir un interlocuteur qui les entends et les comprends. Plus le patients ne se sent pas aider plus il y a de recours au répit. 
· Différents paramètres pouvant être corrélés au nombre des hospitalisations ont été analysés. 
· Plus de médecins interviennent, plus il y a d’hospitalisations en court séjours ou en SSR
· Plus la maladie dure, plus il y a d’hospitalisations en court séjour
· Plus le patient a le sentiment de ne pas être aidé au domicile, plus il y aura d’hospitalisations en SSR, (0.5 ± 1.2 hospitalisations pour les patients ayant reçu de l’aide ; 1.3 ± 1.9 pour les autres patients, p=.006). 
· Par contre, les conditions de l’habitat ou la situation de famille n’étaient pas corrélés aux hospitalisations (court séjour ou SSR).
F. [bookmark: _Toc400292091]Handicap/qualité de vie
· L’échelle analogique visuelle de handicap 
· La valeur moyenne était de 5.9 ±  2.5 points (0-10),
· La valeur la plus faible, correspondant à un handicap ressenti comme léger, étant obtenue dans la maladie d’Alzheimer (2.4 ± 2.7). 
· L’échelle analogique visuelle de qualité de vie 
· La valeur moyenne était de 6.1± 2.3 points, 
· La valeur la plus faible, correspondant à la plus mauvaise qualité de vie ressentie, étant observée chez les patients parkinsoniens (4.8 ± 2.6). 
· Ces deux échelles étaient corrélés (p=.01 ; r=-24): plus le handicap ressenti était faible, meilleure était la qualité de vie estimée. 
· Il existait une corrélation significative entre le degré de handicap et le nombre d’intervenants non médecins (r=.35 ; p=000), ainsi qu’avec  le nombre d’hospitalisations en court séjour et SSR (r=.35 ; p=000). Par contre on n’observait pas de lien entre ces paramètres et la qualité de vie ressentie. 
· Il  existait une relation significative (p=.04) entre la situation professionnelle et l’évaluation de la qualité de vie. Le score le plus élevé (meilleure qualité de vie) a été observé chez les patients en activité professionnelle (7.4 ± 1.8).
G. [bookmark: _Toc400292092]Parcours de soins : ressenti
Comment a-t-il vécu sa maladie ? Un malade sur deux considère que cela s’est mal passé. En faite sur cette notion que cela s’est mal passé ce n’est pas lié a l’intervenant médicaux ni au retard du diagnostic ni a la famille ni a habitat ni l’appartenance a une association ni a l’appréciation de sa qualité de vie, mais plus la durée de l’hospitalisation est longue plus il a l’impression que son parcours est chaotique, si il y a peu d’échange entre les médecins et le patients, et lorsqu’elle existe la coordination a un effet favorable sur le parcours de soins. Le plus significative est sil e malade était informer ou non. Quand il n’était pas informé, son parcours est chaotique. Ce qui montre son rôle majeur de l’information et la formation autour de la maladie.  
· Ressenti global: 47.8% le jugeaient chaotique, et 52.2% le jugeaient facile. 
· Ce qui n’a pas d’influence:
· Le retard au diagnostic ou à l’annonce du diagnostic
· La durée évolutive de la maladie 
· Le nombre d’intervenants médicaux ou paramédicaux 
· L’appréciation subjective de la qualité de vie ou du handicap
· La situation de famille, la situation professionnelle ou les conditions de vie de l’habitat (.95), ainsi que l'adhésion éventuelle à une association de malades
· Ce qui l’influence
· la durée des hospitalisations : plus elles sont courtes, plus le parcours est facile
· le nombre total des hospitalisations, quel que soit le type d’hospitalisation, de court séjour ou de SSR.
· L’existence d’échanges entre le médecin généraliste et l’hôpital (p=.01). Ainsi, le parcours a été plus  souvent ressenti comme chaotique lorsqu’il n’y avait pas d’échanges entre le généraliste et l’hôpital.  
· L’existence d’une coordination
· Mais surtout c’est le caractère informatif ou non de ce qui avait été dit au patient sur sa maladie qui a l’influence la plus importante. Ainsi, le parcours était  qualifié plus souvent de chaotique lorsque le patient jugeait insuffisante l’information qui lui avait été délivrée. 
H. [bookmark: _Toc400292093]Parcours de soins : coordination
· QUI le patient considère comme coordinateur du parcours de soins
· plus de la moitié des patients (51.2%)  jugeaient que c’était eux-mêmes et leur entourage qui assuraient ce rôle, 
· 35.8% jugeaient que c’était leur médecin hospitalier ou un réseau de soins,
· seulement 5.7% estimaient que le coordonnateur était leur médecin généraliste.  
· Le parcours de soins était qualifié de facile par les patients ayant identifié un coordinateur de leur parcours: médecin hospitalier (23.4%), coordinateur d’un réseau de soins (19.1%), le médecin traitant (12.8%).
· La coordination doit-elle anticiper les aides? 
· Le fait d’avoir anticipé les aides était significativement lié à l’appréciation du parcours de soins, avec 72% de parcours jugés faciles quand les aides avaient été anticipées, et à l'inverse 66% des parcours jugés chaotiques quand les aides n’avaient pas été anticipées (p=.000). 

I. [bookmark: _Toc400292094]Quels éléments rendent le PS difficile ?
On ne doit pas se projeter à la place du malade. Ce qui est important est l’information et sa transmission. Ion doit éviter ce sentiment d’abondons. C’est extrêmement chronophage et psychofage. Les malades ont tendance à nous bouffer. On ne doit pas être dans une empathie envahissante. 
· Ni le degré de handicap, ni la qualité de vie
· L’information reçue et le dispositif de reprise d’explications après l’annonce. 
· L’impression d’être abandonné rend le parcours difficile et conduit à des ruptures des aidants
· L’importance des structures de coordination
III. [bookmark: _Toc400292095]Quelle influence d’une coordination des soins : expérience d’un réseau de soins : le réseau SLA
A. le réseau SLA
Structure hospitalier ou o fait de la coordination pluridisciplinaire. Il y vient tous les 2 mois et repart avec des in formations. Fin 2005, création d’un réseau et de mettre en place une coordination. On utilise la base de données des patients pour savoir son état. On analyse avant et après le réseau, d’une part les données d’hospitalisation (nombre de patients, nombre de séjour, nombre de jour d’hospitalisation) et on les compare à la SLA. 
· Créé en Octobre 2005
· Prise en charge des patients SLA en Ile de France
· Complémentaire du Centre référent maladies rares
· Réseau Ville Hôpital
· Evaluation de son impact
B. [bookmark: _Toc400292096]Fiches utilisées
· Données médicales  nous avons comparé 
· les patients inclus dans le réseau SLA Ile de France  (ou patient pendant réseau, groupe PPR) depuis le 1er Octobre 2005 
· avec les patients suivis au centre SLA de la Salpêtrière entre le 1er Janvier 2000 et le 1er Janvier 2006 (patient avant réseau, groupe PAR). 
· Tous les patients ont un diagnostic de SLA
· Evaluation médicale sur la fonction et la durée de vie
· Pour les données de survie, le décès est affirmé par le médecin traitant, la famille et si besoin le certificat de décès de la mairie. Les données sur les patients non décédés sont censurées à la date du 1er Octobre 2013. 
· Pour évaluer le nombre de patients suivis pour une SLA en Ile de France,  
· nous avons utilisé la base de données SNIRAM (Système National Inter régime d'Assurance Maladie). 
· En France, tous les patients ayant une SLA reçoivent du rilutek du fait d’un remboursement complet du médicament. 
· La consommation du rilutek permet donc d’avoir une donnée pratiquement exhaustive du nombre de patients ayant une SLA en Ile de France. 
· Pour les hospitalisations, 
· les données utilisées proviennent des données du Programme Médicalisé des Systèmes d’Information (PMSI). 
C. [bookmark: _Toc400292097]Données cliniques
· Pour tous les patients 
· nous avons recueillis les données démographiques (âge, sexe, lieu et date de début, date de décès ou date de censure, date de la gastrotomie, date de la ventilation non invasive), les données de traitement (riluzole, ventilation non invasive, gastrostomie). 
· La date de début de la maladie est déterminée par la date d’apparition du premier déficit moteur
· Pour tous les patients, 
· nous avons recueillis la valeur de l’échelle fonctionnelle, ALSFRS-R, (Cedarbaum et al. 1999) à l’entrée dans le réseau (groupe PPR) ou lors de la première visite au centre (groupe PAR). 
· Nous avons déterminé la pente de dégradation initiale, dite pente à l’entrée (PE), calculée par le rapport de la valeur maximale de l'échelle ALSFRS-R (48)-la valeur de l’ARSFRS-R à l’entrée/ la durée évolutive de la maladie à l’entrée exprimée en mois (date d’entrée-date de début/30). 
· Afin d’analyser l’effet du réseau sur la pente de dégradation, 
· nous avons comparé cette pente initiale à la pente de dégradation pendant le suivi au réseau ou PR (valeur de l’ALSFRS-R à l’entrée-dernière valeur de l’ALSFRS-R avant le décès ou la censure/durée de suivi au réseau en mois).
D. [bookmark: _Toc400292098]Données d’hospitalisation
· Nous avons analysé pour les données d’hospitalisation à la Salpêtrière,  
· le nombre de patients hospitalisés pendant plus de 24heures au centre référent maladies rares de la Salpêtrière (chaque patient est compté une fois, même s’il est hospitalisé plusieurs fois), l
· e nombre de séjours (chaque séjour est compté, même si un patient revient plusieurs fois),  
· et le nombre de journées d’hospitalisations.
· Pour les données d’hospitalisation en Ile de France,  
· nous avons analysé le nombre de patients hospitalisés à la Salpêtrière et hors de la Salpêtrière. 
· Ces données de l'ensemble de la région Ile de France n’étant disponibles que depuis 2009, nous n’avons analysé que la période entre 2009 et 2012. 
E. [bookmark: _Toc400292099]Statistique
· Les analyses statistiques ont porté sur la comparaison des groupes PAP et PPR. 
· Les variables quantitatives, données démographiques et données cliniques, ont été comparées par une analyse de variance (ANOVA) comparant les groupes des périodes avant réseau et pendant le réseau.  
· Les variables qualitatives ont été comparées par le test de Khi deux de Pearson. 
· Les variables quantitatives ont été dichotomisées. Les cut-points retenus ont été pour l’âge, 60 ans, pour la PE de l’ALSFRS-R, 1.09/mois (rapport 2/3, 1/3).
· Pour les analyses de survie, 
· nous avons retenus pour groupe PPR, les seuls patients inclus entre le 1er Octobre 2005 et le 31 Décembre 2008 afin d’éviter d’avoir des données de survie pour des patients ayant un recul insuffisant. 
· Pour les patients survivants de cette cohorte, la censure a été faire le 1er Octobre 2013. Pour patients du groupe PAR, nous les avons censurés au 1er Janvier 2008 afin de ne pas déséquilibrer les délais de suivis entre les patients réseau et non réseau (soit un recul de huit ans maximum pour les deux groupes).
· Les courbes de survie 
· ont été comparées par la statistique du logrank de Mantel Cox, en comparant les groupes PAR et PPR. 
· Les facteurs pronostiques ont été évalués par la méthode des hasards proportionnels de Cox en entrant dans le modèle les variables dichotomiques d’appartenance ou non au réseau, d’âge de début, de lieu de début, de sexe, de PE, de ventilation non invasive, de gastrotomie. Pour ces deux dernières variables, elles ont été introduites dans le modèle comme variables dépendantes du temps. Pour les variables dichotomiques, il n’a pas été nécessaire de vérifier la log-linéarité.
· Les résultats des comparaisons statistiques sont significatifs à .05 (two tailed).
F. [bookmark: _Toc400292100]Patients suivis
Entre Octobre 2005 et 2012, nous avons inclus (population incidente) dans le réseau 1593 patients avec un rythme d’inclusion en moyenne de 187 nouveaux  patients (+/- 11) par an. 
Depuis 2005, le nombre de patients suivis annuellement dans le réseau (population prévalente) a augmenté de 2006 jusqu’à 2011 (333 en 2006, 572 en 2011) avec une stabilité depuis cette date. 
En 2012, 623 patients ont reçu du rilutek en Ile de France (données SNIRAM). Cette année là le réseau a suivi 570 patients soit 91,5% des patients SLA d’Ile de France.

· Une population représentative
[image: ]
· Hospitalisation/patients
[image: ]
· Passage par les urgences
[image: ]

· Interventions médicales: comparaisons PAR/PPR
	Variable (mean+/- sd)
	Avant réseau (N=436)
	Réseau (N=727)

	Age (year)
	62.6 (11.7)
	61.2 (12.9)

	Sex (M%)
	52.8%
	54.8%

	Site of onset (Bulbar/spinal)% 
	33/67 
	34.4/65.6 

	Mean delay of disease onset (mth) 
	21.8 (19.2) 
	23.7 (29.1) 

	Slope at entry (/month) m (sd) 
	.97 (.78) 
	.94 (1.60) 

	NIV (n; %) 
	30 (6.9%) 
	236 (32.5%) 

	Gastrostomy (n; %) 
	75 (17.2%) 
	137 (18.8%) 

	Number of death after 8 years 
	418 (95.9%) 
	617 (84.9%) 


· Pente fonctionnelle avant la mise au réseau/pendant réseau
Pour étudier le rôle du réseau sur la dégradation fonctionnelle, nous avons comparé chez les patients inclus au réseau (PPR) (n= 506), les pentes avant l’inclusion dans le réseau et pendant le suivi dans le réseau. 
Le test de t montre une différence significative (p= .002) avec une pente moyenne avant le réseau de 1.03 (+/- 1.57) points par mois et une pente moyenne pendant le suivi au réseau de 0.79 (+/- 0.80) points par mois.
· Survie: KM
· log rank (p=.0000) 
·  médiane de survie de 38.8 mois pour les patients pendant le réseau et de 25.6 mois pour les patients avant réseau 
[image: KMarticle]
· Survie: modèle Cox
Univarié relation significative pour différentes variables : 
	L’âge (catégorique), 
	Le sexe (catégorique), 
	Le lieu de début (catégorique), 
	La pente initiale PE (catégorique), 
	La VNI en variable dépendant du temps, 
	La gastrostomie en variable dépendant du temps, 
	L’appartenance au réseau (catégorique) HR était de .502 (p=. 000 ; 95% CI : .439-.573). 

	
	HR 
	95% CI for HR 
	p 

	Age 
	0·845 
	0·649–1·029 
	0·094 

	Sex 
	0·915 
	0·748–1·118 
	0·384 

	Site of disease onset 
	1·789 
	1·433–2·235 
	0·001 

	Slope deterioration 
	0·326 
	0·261–0·406 
	0·001 

	NIV 
	1·251 
	0·953–1·642 
	0·106 

	Gastrostomy 
	0·985 
	0·775–1·252 
	0·901 

	Coordinated care (PBN/PIN) 
	0·549 
	0·439–0·687 
	0·001 




nombre de patients suivis au  réseau
nombre réseau	2006	2007	2008	2009	2010	2011	2012	333	457	514	543	559	572	570	
 (
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)
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 Ensemble  des patients  Maladie  d'Alzheimer  Maladie de  Parkinson  T umeurs  malignes  Blessés  médullaires  Sclérose en  plaques  Sclérose latérale  amyotrophique  P  

Part des patients avec prise en  charge  ALD  95.1%  94.1%  95%  100%  92.9%  90.5%  97.2%  NS  

Délai entre  la consultation initiale et la  d emande ALD ±   ET   (mois)  27.5±37.8  31.1±15.9  32.1±27.4  13.3±24.1  17.4±37.8  48.4±61.5  19.4±32.4  NS  

Part de patients avec  une demande  de prise en charge à la  MDPH  68.3%  52.9%  80%  13.3%  85.7%  76.2%  80.6%  .000  

Part des patients   avec mise en place  d’une mesure de p rotection juridique  4.1%  11.8%  0%  0%  7.1%  0%  5.6%  NS  
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 Ensemble des  patients  Maladie  d'Alzheimer  Maladie de  Parkinson  T umeurs  malignes  Blessés  médullaires  Sclérose en  plaques  Sclérose  latérale  amyotrophique  P  

  Nombre   de patients    123    17 (13,8%)    20 (16,3%)    15 (12,2%)    14 (11,4%)    21 (17,1%)    36 (29,3%)   

Age moyen  ±   ET  (ans)  56.9 ± 13   .6  69.4± 6.6  56.6± 10.8  60.2± 15.1  42.7± 13.7  46.1± 9.3  61.7± 9.8  .000  

Sex ratio (F/H)    1.61    1.12    1.50    2.75    3.66    0.61    2.27    .000  

Durée de l’entretien  ±   ET  (minutes)    105 ± 39    77 ± 24    98 ± 31    118 ± 13    135 ± 51    84  ± 35    116 ± 46    .000  

Part des patients avec  présence d’un proche lors de  l’enquête    52%    100%    80%    66,7%    28,6%    14,3%    38,9%    .000  

Durée évolutive   de la maladie  au jour de l’enquête  ±   ET   (mois)    102.4 ± 92 .9    75.7 ± 33.4    118.9± 45.1    61.7± 84.3    106.9± 165.5    178.3±115.1    76.5± 50.5    .000  

Délai  moyen entre  symptômes inauguraux et la  première  consultation ±   ET  (jours)    262.1± 821.2    428.1 ± 230.6    150.7± 141.8    21.7 ± 46.4    0    811.9±1874    127.1± 188.4    .012  

Délai   moyenentre symptôme  inauguraux et  annonce  diagnostique±   ET   (mois)      25.9± 44.5    37.1± 24.5    15.1± 10.6    20.5± 70.4    0.29± 0.36    53.8± 67.8    22.7± 32.9    .006  
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