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Consultation pneumopathies interstitielles
et maladies pulmonaires rares CHUV
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Processus

une grande partie du travail se fait en I'absence du patient

patient absent patient présent

demande pré-consultation consultation

communication | synthése et
action planification | propositions

post-consultation

patient présent patient absent patient absent




phase pré- / post-consultation

patients ont souvent déja eu plusieurs examens / traitements

recueil des
données
F —7 existantes




Consultation et examens

complémentaires

check-lists
bases de données
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examens spéciaux

interrogatoire + examen clinique
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analyse et synthese
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Diagnostic:
e processus dynamique
e peut se modifier




Collaboration et coordination
interdisciplinaires

Exemple:
télangiectasie hémorragique héréditaire
(maladie de Rendu-Osler-Weber)

1/8’000

50% des enfants atteints
Peau, muqueuses

Tube digestif

Poumon

o malformations
oie artério-veineuses

Cerveau

Moelle épiniere




Réseaux cliniques et scientifiques
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Registre suisse de maladies pulmonaires rares
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études cliniqgues randomisées
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Directives (guidelines)

Eur Respir J 2010; 35: 1-13
DOI: 10.1183/09031936.00076209
Copyright@ERS Joumals Ltd 2010
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European Respiratory Society guidelines for
the diagnosis and management of
lymphangioleiomyomatosis

S.R. Johnson, J.F. Cordier, R. Lazor, V. Cottin, U. Costabel, S. Harari,
M. Reynaud-Gaubert, A. Boehler, M. Brauner, H. Popper, F. Bonetti,
C. Kingswood and the. Review Panel of the ERS LAM Task Force

Evidence grading

QUALITY OF
EVIDENCE

Good
Fair
Low

Expert opinion

NET BENEFIT

= strong

= moderate
= weak

= negative

= inconclusive
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Substan- Inter- small/ None  Conflicting Negative
tial mediate weak
A B D I D
A B C D | D
B C | | D
E/A E/B E/C | | E/D

E/A = strong / expert opinion
E/B = moderate / expert opinion
E/C = weak /expert opinion

E/D = negative / expert opinion

Delphi formal consensus method
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Likert score

agreement on 1-9 points Likert scale




Conseil scientifiqgue d’associations de
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CONSEIL SCIENTIFIQUE

e
Pour optimiser son action, I'association 'entoure d'un comité médical et scientifique consultatif Il est composé de médecins qui ont accepté d'apporter bénévalement le

Nous tenons ici & les remercier pour leurs nombreuses actions déja réalisées en faveur de I'association.
Les membres de ce comité sont des représentants du monde scientfique et médical (généticien, histologiste, embrvologiste, pneumologues, ORL. kinésithérapeut f:,, AN;?""“"’:'!] Présidenc,
professionnelle pewvent informer et documenter I'association et ses adhérents sur I'état des travaus de recherche et sur les découvertes concernant la dyskinésie ciliaire pr Qé‘:;ff e e 0
hercheurs. ces & fons seront sur le site de T'association (www adep asso ff). Le comité peut-étre sollicité pour avis. 4 la demande du président on du conseil ¢ ]
question relevant de sa compétence.

L’association ct tous les patients dofvent étre des acteurs actifs et répondre aussi aux attentes du conseil scientifique surtout dans Iz domaine de la recherche et de I'amet
des membres du conseil scientifique a été proposé en tenant compte des sensibilités, afin que chaque patient s’y retrouve.

La présente liste des membres du conseil scientifique n'est pas exhausive.

Le conseil scientifique

I Bous 1oy, ¢

e e s s A TIONS 3
Seta 2 g DRtin gy 9 2
<otsation pop 25 Jors de papen O
i vous r, LA g g oo Bble G,

Mise a jour :05/12/2010 COMPOSITION :

Le conseil Professeur Jean-Frangois CORDIER — pneumologue - Lyon
scientifique Professeur Vincent COTTIN — pneumologue - Lyon

Docteur Alain HALOUN — pneumologue - Nantes

Docteur Jacques LACRONIQUE — pneumologue - Paris

Docteur Romain LAZOR — pneumologue - Lvon et Lausanne (Suisse)
Salifostations do'b mabdie Docteur Violette LECLERC - consultante recherche biomédicale - Paris
Vivre avec b LAM Professeur Thierry URBAN - pneumologue - Angers

Pourquoi FLAM Professeur Dominique VALEYRE — pneumologue — Bobigny

Accueil
La maladie
Premiers symptomes




Informations tous publics

LIGUE PULMONAIRE

THERAPIES & PRESTATIONS MALADIES THEMES PRINCIPAUX

Vivre, c'est respirer

DONS & AIDES ORGANISATION

Lisuss cantonales

Ligue pulmonaire » Maladies » Maladies rares

Asthme

Branchite chronique

BPCO

Mucoviscidose (Fibrose
kystique)

Emphyséme pulmonaire

Cancer du poumon

Syndrome d'apnées du
sommeil

Tuberculose

Maladies chez l'enfant

Maladies rares

Les maladies orphelines: un nouveau défi
pour la santé publique

Dans les pays développés. |a fréquence d'une maladie
détermine 'ampleur des moyens mis en oeuvre pour la

| combattre Les maladies fréquentes représentent un

enjeu important pour les institutions de santé. la
recherche et l'industrie pharmaceutique. |l en résulte
une dynamique de progrés qui fait peu a peu reculer la
maladie. Mais lorsqu'une maladie est rare. ces
mecanismes font défaut.

suite ™
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personnes souffrant de
: maladies des voies

respiratoires

I lMaladies rares

Les maladies orphelines:
un nouveau defi

Hyperension pulmonaire
Sarcoidose

La fibrose pulmaonaire
idiopathique

Lymphangicléiomyomatose

Déficit en alpha-1
antitrypsine

Dyskinésie ciliaire primitive
et syndrome de Kartagener

Fneumopathie interstitielle
non spécifique

Lhistiocytose pulmonaire a
cellules de Langerhans

Le syndrome de Churg et
Strauss

Syndrome de Goodpasture

L'zautres pneumonie

Hypertension pulmonaire

Les hypertensions pulmonaires sont un ensemble de
maladies amenant & une géne respiratoire puis a une
invalidité respiratoire parfois sévére. en raison de
I'obstruction des vaisseaux sanguins ou artéres
amenant le sang vers les poumons pour s'y oxygener.

suite »

Sarcoidose

La sarcoidose est une maladie inflammatoire qui peut
se manifester de multiples maniéres. Parfois, elle est
chronique. Certains patients font une unique poussée,
jpuis guérissent ensuite pour la vie.

suite *

Syndrome de Goodpasture

Le syndrome de Goodpasture est une affection trés rare, mais dangereuse, qul apparalt sans prévenir et
peut provoquer des lésions pulmonaires ou rénales. La maladie est provoquée par des anticorps qui se dirigent
contre certaines structures des poumons et des reins. Le tzbagisme favorise I'appanition de la maladie.

En Subsse, trols & quatre personnes déve-

Fibrose pulmonaire idiopathique

La fibrose pulmonaire idiopathique est une affection
pulmenaire relativement rare qui peut entrainer une
dyspnée sévére. Malheursusement, il n'existe
actuellement que peu de médicaments susceptibles
" -
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loppent un sy de Goodp
chaque année. Deux ters des patients ont
entre 16 ¢ 25 ans. Les mécanismes de

maladie sont complexes. Le tbagisme

basales sont comstitutes de collagene,
dont il existe phusieurs types. Les mem.
branes basales des glomesules rénaux et

eut aussi étre
organes comme

peut encore évoluer vers
phase, qui se caractérise

que les vaisseaux du cceur,
estif, des reins, du systeme
la peau peuvent eétre
, voire obstrués. Cela peut

www.lung.ch




