LEUQuilibre

Programme d’éducation thérapeutique
pour patients avec une leucinose

Dr Juliette BOUCHEREAU
Centre de référence maladies métaboligues
héreéditaires
AP-HP NECKER

15 NOVEMERE 2021



P
4

Y

Anais Brassier
Aude Depardieu
Bénédicte Samba
Cécile Godot
Claire Belloche

qQu
L'equipe

Jean-Baptiste
Arnoux

Juliette
Bouchereau
Laurent Francois
Manon Tessier
Manuella Bayart

"

Murielle Assoun
Sabine Dewulf
Sandrine Dubois
Valérie Barbier
Virginie Leboeuf

Avec l'aide de
Edusanté. Djamila Boumedien
Association les Enfants du Jardin.
Philippine Marre et ses parents



Le référentiel de compétences de soins des parents

Faire / gerer le
traitement au

Comprendre /quotidien Repérer
o Résoudre un Analyser
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Le référentiel de compétences d'adaptation des parents

o Utiliser !e%j
xprimer ses ressources du
Informer besoins systeme de soins
Fduguer son Solliciter l'aide de Faire valoir ses
entourage 'entourage droits
Exprimer ses
a sentiments relatifs e e
a la maladie . ‘
ormuler un
Mettre en ceuvre projet
des conduites e mettre en
) d’ajustement Pl e
Les parents d'un é
enfant vivant avec
. , Analyser les
une leucinose Deég‘tﬁﬁgeg;m mF;ﬁg'gifedé@S’gn nionnatone
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doivent étre contiance en sof enfant maladie
capables de ... 0 0 0
' ' Preparer la
Eﬁgiexvdaeloggﬁteés transition vers un
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Le référentiel de compétences du patient

Faire / gerer le traitement au

quotidien
C q Résoudre un probleme de
omprendre thérapeutique quotidienne, de
. gestion de la vie et de la
S'expliguer , maladie
Résoudre un probleme de
prevention
Surveiller/évaluer
Reperer, analyser,
Un enfant avec Mesurer
une leucinose ),
doit étre |
capable de ... , \
Réagir face a une Gerer un probleme du
situafion d'urgence quotidien,
Faire face, décider Anticiper

Adapter, réajuster
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Construction du programme en ciblant la formation initiale des parents

TEMPORALIT ANNONCE
¢ DIAGNOSTIC Je & )7 J10
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Assistant social - Jr--mmmeemer e L
’—'
Psychologue  |---------msmmmmmmrs e =7 = m e
z
Comprendre ;
* le lien entre symptomes de z * Nommer la maladie Administrer le Connaitre les normes du taux
son enfant et la maladie au — * Transmettre le nom de traitement sanguin de leucine
moment du d@gnos@c N la maladie Identifier les nutriments Classer les aliments selon les
* lacause de la maladie et . « Administrer le dentifier les aliments catégories (interdits, a peser,
son mode de transmission D}é traitement interdits libres, hypoprotidiques)
i * |dentifier les nutriments Comprendre lintérét du
. * |dentifier les aliments régime et du mélange d'acides
% interdits amines

BEP : Bilan Educatif Partagé

Comprendre limportance des
apports energeétiques
Comprendre le systeme de
parts et la tolérance
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Construction du programme en ciblant la formation initiale des parents

Medecin

Dieteticien

Infirmier

Assistant social

BEP - Bilan EFducatif P

SFEI

Psychologue

artage

J11

En cas de situations aiglies

Lister et reconnaitre les situations a

risque de décompensation
Lister et reconnaitre les signes

d'aggravation et de décompensation .
Repérer les signes de décompensation

chez son enfant

ldentifier les situations devant faire

contacter 'équipe soignante

Connaitre les modalités du traitement

d'urgence : perfusion, SNG

Evaluer le degré de séverité de la

Situation

slqrensdist R SHElIRace Ak pignes

J12 J13

* |dentifier mon circuit

d’acheminement du

prélevement en urgence

Faire les prélevements sur

papier buvard

* Faire les prélevements sur
microtubes

* |dentifier les personnes
ressources dans son
entourage

» Connaitre et solliciter les
personnes ressources de
'équipe soignante

J14 J15

e Peserles aliments et
produits dietétiques

Au guotidien

* Survelller la prise du
meélange d'’AA et des
traiterments

* Survelller les prises
alimentaires

e Informer sur les contraintes
alimentaires

* Expliquer pourquoi 'enfant
a une alimentation
différente

J16

Comprendre les mécanismes
de la maladie et les risques
Comprendre le réle du
mélange d'AA, de la
supplémentation et du régime
Appliguer les changements de
prescription de la
supplémentation

Respecter les conditions
d’acheminement des
préelevements

Comprendre l'utilité du
protocole d'urgence, du 100%,




Les modules créés aprés pondération des objectifs des référentiels

2

Gerer

'urgence G

Communiguer
autour de la
maladie

o 3

Comprendre A
la maladie et Cogéqeégqg et
gon mode cg traitement

transmission

e
qQu

ETP PATIENTS

15 NOVEMERE 2021




Les modules créés aprés pondération des objectifs des référentiels

Comprendre
la maladie et
son mode de
transmission
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Les ateliers du module 1

® Définir la leucinose

Atelier 1 ® Ctxpliguer le mecanisme de la maladie
@® Dccrire le principe du traitement

Comprendre
la maladie et
son mode de
transmission

® Comprendre la cause et les mécanismes

Atelier 2 @® Comprendre le mode de transmission

@® Comprendre les risques de la leucinose

Atelier 3 ® Comprendre les modalites de surveillance

@ !|dentifier les situations a risque d'intoxication a la

leucine
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Les supports pédagogiques et les remis aux parents du module 1

1 Fiche « nuage de mots »
I,

Qu’évoque pour vous
la leucinose ?

Intoxication

. Protéine
Pas de viande
A Maladie rare
Ateher 1 Leucine Intolérance
Hasard
Croissance Régime
Coma Décompensations
Séquelle Maladie génétique /géne
Santé
Leucinose

Taux de leucine , '
Evolution

Calories
0 Mutation

Acides aminés

Comprendre Maladie métabolique

. Allergie Accompagnement
a ma|addle St Surveillance
SON Modade de

LEUQquilibr
transmission
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Les supports pédagogiques et les remis aux parents du module 1

Chevalet imagier double face - 8 thematiques

@ ‘i\ T Quel est le mécanisme B
“““““ Quel est ' . de la leucinose ? =
le mécanisme "%,
Face PATIENT de la leucinose ? *%e, ¢
Atelier 1 oy o be [ exe v
- ; ] Ogj s PR OO >
, e i ©0e% ' g
g ¥ bo {p ©
| v . | |
~~s  Quel est le mécanisme \
de la leucinose ? ‘

TS Quel est le mécanisme ‘
de la leucinose ? |
Tenaebelites limdedah

Planche 4.1

Face SOIGNANT
<00,
&

~m

¥

Bien portant Leucinose
B S B =enzymes =3 < = enzymes
- ) Ty ® Y- A o) &
o (-} °O > & % ?\
e Q o de ﬁl:(m‘é
Qui
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Les supports pédagogiques et les remis aux parents du module 1

8 fiches de synthese

@ Quel est le mécanisme
Qu'est-ce = de la leucinose ?
qu'une protéine ? "Ceq

Une protéine est composée d'acides aminés & )
essentiels pour la croissance.

- ' E? De quoi sont composés
Qu'est-ce que les aliments ?

la leucinose ?

Leucinose

Maladie d'intoxication par les protéines 0 i

i
® °.°... I ey

: '} & 3 ‘2 ®c - ' O oW v 902 we
et ¢ L . - 49
b @ Clest une maladie hérédiaire é : &é '6 a 0 @ ‘ (% 3 s
du métabol P @ 0 @ My o N o % &
e e - ~«000.: s ¥ 0o bo

Atelier 1

@ Comment est transmise
s la maladie ?

L'enzyme est fabriquée & partir d'un géne. Le resporsables des caractéristiques

g ﬁ Quels sont les risques de @a Quel est le traitement @i Comment équilibre-t-on

T i = — ] :
I'intoxication par la leucine ~ de la leucinose ? la leucinose ?

Dans la keucinose, 1a leu
Sif'on ne débute pas le trai

on particuber dans e cerveau,
entraine des vomissements,

présents (perte d'dauiliore,
fatigue, hallucinations, pe g terme, cela peut entrainer
une fragiité cérdbra el et psychologique,
Qui peut se révdler pius tard.

o waallf

Comprendre
la maladie et
son mode de

transmission '@
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Les supports pédagogiques et les remis aux parents du module 1
1 planche du chevalet 1 fiche synthese

i @ Comment est transmise
~ES Comment e la maladie ?

est transinise RY Wi

la maladie ?
o? / Ty,
4 n n n n A
y e
Atelier 2 Jeu « la pioche aux génes »

Comprendre ‘
la maladie et

son mode de
transmission

%
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Les supports pédagogiques et les remis aux parents du module 1

1 triptyque avec parties amovibles
1 dépliant « Surveillance et conséquences de l'intoxication par la leucine »

”)
-
g
o
niy 3

@O00O

YT YTy YTy Yy Ty IYTYY YTy CYYYY YTy YeT] YTy IYY] Feey reel AT 2

Comprendre @

la maladie et

son mode de LEUQuilibre

transmission '@
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Les ateliers du module 2

2

Gérer
'urgence

@
qt
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Les ateliers du module 2

Atelier 1 @ Identifier les situations d'urgence et/ou

les signes de decompensations chez
son enfant

Atelier 2 @® Caluer le degré de sévérité

Maltriser la conduite a tenir face aux
situations d'urgence chez son enfant

e
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Les supports pédagogiques et les remis aux parents du module 2

Atelier 1

Gérer
'urgence

SFEIM

26 cartes « symptomes »

Odeur
inhabituelle

A Maux
* =

224 de téte
“ persistants

Jnobrou !

Vomissements
1 Fois dans
la journée)

Facon
de parler
inhabituelle

Fiévre \
modérée

(T°a38%C)

&

Plusieurs
diarrhées
dans la journée

(au moins 3)

Consommation
d’aliments
interdits @
d
D) &
= /4
Fos w

Plusieurs
vomissements
dans la journée

(au maoins 33

Refus
du mélange
d'acides
aminé s

[ ]

=]

(1]
()

Hallucinations .

visuvelles

o\

Fiévre
importante

(T° 3 40°0)

Diarrhée
(1 fois dans

la journée)

Perte
d’'appétit

Fatigue
(_'ﬁD inexpliquée,

Trouble =3 somnolence
de -" ‘

I'équilibre
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Les supports pédagogiques et les remis aux parents du module 2

6 cartes recto/verso " situations a problemes"

Liam a mangé beaucoup de gateaux I

1 hgpoprgtidiqugs au gopter, =
| Il a vomi une fois et a bien mangé @ Je vériie au'i n'a pas de fiévre et pas de diarrhée.
it : o poursuis ke régi roisiére.
I au repas suivant. S B
§ ; . o ‘ =
Martin a eu ses vaccins hier, il a 37,8°C. [ 0 @it
; . ; T
E Il mange comme d’habitude et finit S poureit o egime co o,
Je fais un rricrotube et jappelle
ses repas. v g i i : v e et s e
Je prends un rendezvous dez de ville pour le lendemain.

ke pédiatre de vile pour ke lendemain.

Je surveille la température et
I'alimentation.

Je continue le régime de base
(régime de croisiére).

Je fais le régime d’urgence,

m v
7 ¥
un microtube et j'appelle le service. | il
Léa a eu plusieurs diarrhées. Elle a qer |
Je pars aux urgences les plus e
h A mal au ventre et ne veut pas manger.
proches avec mon ce Lt Elle refuse de prendre ses acides
d'urgence. aminés et veut aller se coucher. .
3 Je décic de I'emmener aux urgences avec ke certificat
reposer sz ence car je crains qu'elle décompense sa maladie.
REPONSE CORRECTE
i T @ rrpnas
Atelier ! s
elef ‘, g @)
A N~
=
= :
Je surveille la température et I'alimentation. '
Je continue le régime de base (régime de croisiére).

REPONSE CORRECTE

Je fais le régime d'urgence, un microtube

et j'appelle le service. Suite au mariage de son cousin, Tristan |

qui n'a pas fait d'écart pendant la féte, Je l'emmgne chez sen pégiatre pou
. o o ‘il arce sa march
marche en titubant le lendemain matin. @ FALTEC A il

z <
o : Je préviens le service en appelant le numére
d'urgence et je lernméne aux urgences les plus
4 5 i 6 proches avec e certiicat ¢'urgence.
o le numéro d'urgence et je l'emméne REPONSE CORRECTE
Je pars aux urgences les plus proches B e e b oo e

avec mon certificat d’urgence. 1l esi Fat is clest probabker

@ qu'ila pris 6y champagne, Je ki

certificat o'urgence.
se recoucher pour se reposer

flest fatigué
parceq

Gérer‘ & ;fléxg
'urgence .

Clest proba
pris du champagne.
ucher pour

qQu i [ N )
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Les supports pédagogiques et les remis aux parents du module 2

Atelier 2

12

Gérer
'urgence

Carte "mémao"

JE REMARQUE OU MON
ENTOURAGE REMARQUE...

* Une fiévre importante (T° & 40°C) et persistante

* Des vomissements plusieurs fois dans la
journée (au moins 3 fois)

* Des diarrhées plusieurs fois dans la journée
(au moins 3 fois)

* Une fatigue inexpliquée, une somnolence

¢ Des hallucinations visuelles (par exemple
fantdmes, insectes, etc.)

* Des troubles de I'équilibre
* Une agitation, des propos incohérents
* Une facon de parler inhabituelle

J'AGIS OU MON ENTOURAGE AGIT...

JE VAIS AUX URGENCES
PRES DE CHEZ MOI

AVEC MON CERTIFICAT D'URGENCE ET
MON REGIME D’URGENCE (FEUILLE DE
REGIME ET PRODUITS DIETETIQUES).

* Une févre modérée (T° a 38°C)

* Un seul vomissement dans la journée

* Une perte d'appétit

* Un refus du mélange d'acides aminés

* Une consommation d'aliments interdits

* Des maux de téte persistants

* Une odeur inhabituelle

J'AGIS OU MON ENTOURAGE A

£

J'ALERTE L'EQUIPE S| PLUSIEURS SIGNES
S'ASSOCIENT OU SI LES SYMPTOMES

PERSISTENT.

%

LEUQuilibr

%
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Les ateliers du module 3

3

Connaitre et
gérer le
traitement

@
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Les ateliers du module 3

AVCICIEN @ - ccime de croisiere

Atelier 2 @ |e/5 'r'sque/s dun ,
9 regime desequilibre

Connaitre et

gerer le
traitement
Atelier 3 @® [es mises en
situation
\‘ v
qQu
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Les supports pédagogiques du module 3

Activité ludigue : « Mon alimentation de la journee » : 1 plateau, 20 cartes « nutriments »,

Mon alimentation sur la journée - MON EQUILIBRE

EQUILIBRE
= >

Atelier 1

REGIME D'URGENCE

JJJJUU

aERR000000

e -
[o)
(3 [ore]
-PROT
Con/naTtr‘e et ,;% ) E- -
gérer le & | I.o) MET
traitement < ‘E'

:

pr— — e
LEU AA JIVAL])L ILE VMOE
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Les supports pédagogiques du module 3

Activité ludigue : « Mon alimentation de la journée » : 1 plateau, 20 cartes « nutriments », / « cartes risques »

Mon alimentation sur la journée - MON EQUILIBRE Cartes « risques »

Risqt!:e
d'inl:oxici:al:ion

CJ
()
-
-
()
I

Atelier 2

e
@
~
0

Maux Tawx

augmente

diminue

(N

e
o
~+
0

Connaltre et
gérer le
traitement

I
jo)
o
¥
U0

Pas de
benehce

pr— — e
LEU AA JIVAL])L ILE VMOE
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SFEIM

Les supports pédagogiques du module 3

Connaltre
et gérer le
traitement

Activite ludique : « Mon alimentation de la journée » : 1 plateau, 20 cartes « nutriments », / « cartes risques »

23 cartes « situations »

Mon alimentation sur la journée - MON EQUILIBRE

CJ
()
-
-
()
I

parts

—
AA

—
VAL

S—
VMOE

(o R
« Situations »
38° 40°
N f N f N
Trop de Pas assez Vomi s
nsoLeUuciNE] |disoLeucing] |VOMissemen
J J _J
o N f N f Y
Trop de Pas assez de . .
VALINE VALINE Diarrhées
J J _J
Trop rPas assez1 é )
d’acides d’acides Somnolence
animés ) { animés J \ y
N f N f Y
Trop de Pas assez de Perte de
MINEREAUX MINEREAUX POIDS
J J W _J
N f N f N
Trop de Pas assez de Réal
VITAMINES | | VITAMINES cgles
J J W _J
N f N f . ¥
Trop de Pas assez de A rr;anget
CALORIES | | CALORIES ‘I’S.I?E';"gl'.‘r
J J _J
N f N f N
Trop de Pas assezde| | Ne mange
PROTEINES PROTEINES pll.ls
J J _J
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Les ateliers du module 4

4

Communiguer
autour de la
maladie

@
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Les ateliers du module 4

les informations transmises
spontanement aux proches

4

Communiguer
autour de la
maladie

\@
qu
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Les supports pédagogiques et les remis aux parents du module 4

4 cartes recto/verso, ciblées interlocuteurs "Expliquer la maladie et le traitement”

La maladie de notre enfant est : LA LEUCINOSE W
B 1 C PO Ss pp— |
J'explique la maladie H r
AR

et le traitement

au service
des urgences

J'explique la maladie
et le traitement

a des proches

Grands-parents,

At | tantes, oncles,
CIEr nmarraine/parrain...

w La maladie de notre enfant est : LA LEUCINOSE W

A

J'explique I rr
et le traiteme

aux personnes

ayant la garde

de mon enfant
> sche

Ma Carte personnelle

J'inseris sur cette carte mes idées,
mots et expressions...

La maladie de notre enfant est : LA LEUCINOSE & F W

LA MALADIE @ ’ c ’

C'est une maladie rare, génétique qui LE TRAITEMENT : de.
e

durera toute sa vie. Une alimentation
« hormale » est toxique pour ui (ou elle).
ou

Son traitement est un régime particulier,

avec de nombreux aliments interdiss ; professionnels™ u'est-ce que je dois dire ?
ce régime doit étre a5s0Cié & |a prise .

C'est une maladie rare, chronigue, . 5
invisible mais quin‘est pas contagieuse ; d’un_ (eI T r de sante
@ elle peut se déséquilibrer : on parle de S T )
rmaladie & risque de gécompensation. Uine alimentation spéahique et
& la base du traitement, avec la prise
SURVEILLANCE quotidienne d'un médicament
Nous devons veiller guotidiennement & EREE A Gl R rings.
@ & bonne prise des repas et du mélange
C . d'acides aminés car c'estimpertant Jexplique
ommuniguer pour sa sante L
ou le traitemen
a U to U r d e |a Pour :ﬁ.eanrﬁ, Tm.e.dp\mra nous ﬁ_:qx.ﬂ:r ¥
chague jour qu'il a bien mangé et pris son a mes autres
: T
mélange d'acides aminés. 2 eAfants

maladie A
e
quil
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Modalités d'utilisation des outils

ETP

{ o Initiale
Renforcement

Design convenant Approche pedagogique Outils utilisables
aux adultes et aux modulable pour les pour divers offres
enfants enfants dETP

e
Qui

ETP PATIENTS

15 NOVEMERE 2021




Perspectives

Adaptation des outils Digitalisation via la
et ateliers aux autres filiere G2m pour une

maladies a régime offre étendue a tout le
hypoprotidique territoire national

Courant 2022-2023 Stimulab

)

LEUquilibre
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