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PRISE EN CHARGE
MULTIDISCIPLINAIRE :
MPR-ORTHOPEDIQUE

l.Le CEREFAM
2.Organisation du parcours de soins

3.Types de consultations
4.Les pathologies du CEREFAM
a.Maltformations membres inférieurs

b.Maltormations membres supérieurs
c.Cas cliniques

5.Programme ETP

6.Sport et prothese

/.Projets de recherche CEREFAM
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C
408 File active

913 Consultations en 2022

604 HDJ en 2022
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CENTRE DE REFERENCE DES
ANOMALIES DES MEMBRES (CEREFAM)
EST UN SITE CONSTITUTIF DU CENTRE
ANDDI-RARES ILES DE FRANCE :

e Centre AnDDI-Rares |leS de France
(HU Robert Debrée AP-HP) Dr Yline CAPRI
e 3 Sites Constitutifs (HSM, CHU Lille,

Trousseau)
e 12 Centres de compétence en France

pour les malformation des membres

\




Handicap: Limitation d'activité
ou restriction de |a
participation & la vie en société
subie par une personne en
raison d'une altération d'une
fonction ou d'un trouble de
santé invalidant.

Dictionnaire Le Robert

Handicap: 1. Limitation
d'activité ou restriction de
participation a la vie en société
due & une altération des
capacités sensorielles,
physiques, mentales, cognitives
ou psychiques.

e Synonymes : infirmité -

déficience

Dictionnaire Larousse.

Constitue un handicap, au sens de la présente loi, toute limitation d'activité ou
restriction de participation a la vie en société subie dans son environnement par une
personne en raison d'une altération substantielle, durable ou définitive d'une ou
plusieurs fonctions physiques, sensorielles, mentales, cognitives ou psychiques, d'un

polyhandicap ou d'un trouble de santé invalidant

La loi du 11 février 2005, portant sur I'égalité des droits et des chances, la participation
et la citoyenneté des personnes handicapées (article 114)

https://www.legifrance.gouv.fr/loda/id /JORFTEXTO00000809647




ORGANISATION DU
PARCOURS DE SOINS




ORGANISATION DU
PARCOURS DE SOINS

EQUIPE CEREFAM

Les intervenants extérieurs
(H. Trousseau / H. Robert Debré) :

Dr Manon BACHY

Dr Yline CAPRI

Pr Franck FITOUSSI

Dr Brice ILHARREBORDE
Dr Anne-Laure SIMON
Dr Philippe SOUCHET
Pr Alain VERLOES

Dr Nathaly QUINTERO (MPR) Résponsable du CEREFAM
Dr Marieke CHAMBERON (MPR)

Dr Frédéric CLAVIER (Ch. Ortho)

Dr Camille EVEILLEAU (MPR)

Mme Naima BRENNETOT (Psy)

Mme Elise CHARTIER (Psy)

Mme Coline MARTINOT-LAGARDE (Ergo)
Mme Doriane MERIOT (Ergo)

Mme Maiwenn FELDMANN (Kiné)

Mme Claire de FREMOND (Kiné)

Mme Audrey MILON (Cadre)

Mme Auriane SLAMA (Secrétaire)

Mme Sarai SUAREZ (CDP)

Mme Catherine VENNER (Assist. sociale)




TYPES DE
CONSULTATIONS
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TYPE DE
CONSULTATION

. Consultation anténatale
2.Consultation de lére tfois
3.Consultation de suivi

a. Suivi

b. Appareillage
4. Croissance

a.Bilans

b.Hospitalisation complete(HC)

\. c.Hospitalisation de Jour (HDJ)






CONSULTATION
ANTENATALE

Ces consultations sont demandées par :
e Des Centres Pluridisciplinaires de Diagnostic

PréNatal (CPDPN)
e Des obstétriciens, échographistes

e Des couples recherchant des informations
concernant la maltormation découverte chez <

leur enftant
o L'ASSEDEA (association de parents)
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OBJ ECTIFS DE LA Transmission d'informations aux couples :
CONSULTATION e Eventuelles étiologies (isolée, associée a un

syndrome...)

e Aspects fonctionnels dans la vie quotidienne

e Possibilités thérapeutiques (chirurgies,
appareillages, suivi...)

e Partage de notre expertise des enfants porteurs
de malformation similaire

e Proposition d'un accompagnement

pluridisciplinaire apres la naissance de I'enfant
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Organisationde la
consultation ‘

e Rendez-vous rapide (10 jours) pour
repondre a l'angoisse du couple

e Créneaux spécifiques d’'une heure

e Consultation pluridisciplinaire
associant : medecin spécialise,
psychologue, reeducateur

e [ Installation protocolisée pour
favoriser 'echange et la confiance



Phases d'une consultation
anténatale

EQUIPE PLURI-PROFESSIONNELLE

e Phases:
o L'annonce

o Le choc A

o L'information
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Spécificité de la
consultation anténatale

e Succession d’'annonces (PC, appareillage, chirurgie, ...)
e Rencontre déterminante pour le devenir de |la grossesse

et du suivi
e Consultation medicale, sans examen medical avec un

patient présent/absent
e Possibilite de prolonger la consultation avec un
entretien de soutien



MEMBRE INFERIEUR

Fémur court

Ectromélie longitudinale externe ou
hypoplasie de la fibula

Ectromélie longitudinale interne ou
hypoplasie du tibia

Brides amniotiques

PBVE

MEMBRE SUPERIEUR

Agénésie de 'avant-bras et du carpe
Main bote radiale/ulnaire
Ectrodactylie

Brides amniotiques




Cantre de rélbrance powr bes anomakes de mamboas (CEREFAM)

N

LI NG
LI L.SOUCHE

LI C. MARTINOT-LAGARDE

LI DMERIOT

heare:

HAge:

Professon:
Antecadents:
Tranement medical
Oinigine ;

DoA:
SERE OF

Grossesse prevua O

Grossesse madicalemeni assisiéa
% O Stimul ation

Parficulames grossesse: ool
O Madicamen

Mombre des grossassa;

LTATION ANTENATALE

CEREFAM O

HORS CEREFAM O

LI FF LI FC
LI M.FELDMANN LI MC
LI N. BRENNETOT Ll mBe
LI ECHARTIER

[l Diabéte
Nom: L1 HTA

Prénom: L1 Alcool
Aga: [l Tabac

Protesson:
Antecédanis:
Tratemeant madical
Oniging:

Gynigcologue-obsténcien:

Datie sccouchement

O MON
O FIv IC5]

O Métranragies
O G émell sire

Ll Audrels):

172 Mére 1/2 Para

Canine de ralenanc e powr bes anamakes de memores (CEREFARM)

Corgoint présant:
| IEA

=

|=A

|5

Mon farte O
Mon fare O

Amniocentase Faite O
Trophao: Farte O

Demande IMG O Consel genefique O

Soutien psychalogique O

Durée de la consuliation:

SUITES

O Appel téléphorique aprés la consullation
O Deuxieme consulation antenatale

O IMG - Date:

[ Mombre de vaisseaux du cordon

O MNaissancs - Date:
Mom de l'entant:
Diagnosiic a la naissanoe;




LES MOTS DITS SUR L’ANOMALIE

e Les futurs parents utilisent souvent le terme de
handicap lors de cette consultation anténatale.

e Ces enfants sont bien souvent autonomes dans la vie
quotidienne.

e Le terme « handicap » est a interroger dans chaque
situation.

e Demande de dossier MDPH : il est discuté, au cas par

cas avec les parents, le besoin d'ouverture de dossier

MDPH, sujet de débat régulier avec 'équipe

pluriprofessionnelle et ['équipe enseignante a la
scolarisation de I'entant (demande d'AVS...)

HSM | CEREFAM?



Symeéetrie

Longueur
Esthétique
Préehension
Sensibilité




s bras dans un
hgtemps pour
onformation,
5 bras souffre
larité, n'ayant
| manquent pas.

N\ | \#

mais celui qui
uniquementde
jamais eu de bras

Stelnbeck 9 d’Eden
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CONSULTATION DE
1ERE FOIS

e || s'agit également d'une consultation

pluriprofessionnelle : un médecin, un
kinésithérapeute ou ergothérapeute et un
psychologue

e Cette consultation permet d'examiner le patient
et de poser un diagnostic

e C'est l'occasion d'établir le projet thérapeutique
pour la prise en charge de la pathologie
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CONSULTATION DE SUIVI

SUIVI APPAREILLAGE
e Lors de ces consultations, les médecins peuvent : Pendant les consultations d'appareillages les
o apprécier |'évolution de I'enfant orthoprothésistes travaillent avec I'équipe du
o analyser les besoins en rapport avec sa CEREFAM pour le moulage, I'essayage et la
croissance (notamment l'ajustement de la livraison des protheses adaptées a chaque enfant
prothése) (semelles, chaussons, orthoprothéses, protheses).

o évaluer projet chirurgical et thérapeutique du
patient lls font tester les prototypes et cherchent en
permanence des moyens et techniques pour mieux
e Ces consultations peuvent avoir plusieurs objectits : répondre aux besoins du patient.
La station debout, I'esthétique, la déambulation, la

marche, les activités de sport et loisir CONSULTATION 1ERE FOIS GENETIQUE

. . T Aprés une évaluation et une consultation de 1ére
e La prise en charge est toujours pluridisciplinaire

) ) fois, nous pouvons porposer une consultation
(Médecin MPR, chirurgien orthopédiste, o |O POTP o
L , génétiqueda la demande des parents ou de |'équipe
kinésithérapeute, ergothérapeute, psychologue). i
médicale.







BILANS

o AVQ

o Adaptations a domicile
o Appareillage

e Prothese

e Permis de conduire

e Passage enfant-adulte

Croissance

HOSPITALISATION
COMPLETE (HC)

e Suite post-opératoire

HOSPITALISATION
DE JOUR (HDJ)

o Arthrogrypose

o Allongements des

membres

M llLkLl




LES PATHOLOGIES
DU CEREFAM




Introduction
Sémantique des
malformations







PREVALENCE

e Agénésie de la main et de 'avant-bras: 1-9 /100 000
naissances vivantes

e Main bote radiale : 3/100 000 naissances vivantes

e Main bote ulnhaire : 1/100 000 naissances vivantes

e Clinodactylie ; camptodactylie : 0,1/ 100 000 naissances
vivantes

e Syndactylies: 30/100 OO0 naissances vivantes

e Hypoplasies pouce : 0,4/100 000 naissances vivantes

e Polydactylies post axiales : 300/100 OO0 naissances
vivantes

e Polydactylies pré axiales: 0,1/100 OO0 naissances vivantes

e Macrodactylies et gigantismes : 0,01/100 000 naissances
vivantes

e Mains et pieds fendus : 5,4/100 000 naissances vivantes




MalfOI‘mationS o Agénésies Transversales de

mem bres I'avant-lbras unilaterales

e Phocomelie

supeérieurs -
Topologie (1)




Malformations R

e Brachydactylies : Mains en
Mem bl‘es fourche atypique
Supérieurs -
Topologie (2)

TIHNEB

Wi gy




Malformations e Agenesies Longitudinales
Mem bl‘es Main botte Ulnaire / radiale
Supérieurs -

Topologie (3)



Malformations
membres
supeérieurs:

PRISE EN CHARGE
PLURIDISCIPLINAIRE

Médecin MPR, chirurgien orthopédiste,
ergothérapeute, psychologue

QUE VEUT L'ENFANT ET SA
FAMILLE ?

QU'EXISTE-T-IL ?
OBJECTIF FONCTIONNEL ? CEREFAM / HSM 2023




Protheses
esthétiques

CEREFAM / HSM 2023




Protheéeses
hyperesthétiques




Protheses
meécaniques
(avec harnais de
commande)
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Protheses
meécaniques

& & (sans harnais de
commande)

=
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p=
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Protheses outils
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Prothése Myoéléctrique basique

Protheéses
myoélectriques

microprocesseu Manchon
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Protheses
myoélectriques
bioniques
HeroArm




Main imprimeée
3D - Super Héros

eNable
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I’avant bras

e services

Nntre 3 et 7 ans,

je du veélo.

ur des activites
o de |a




Aides techniques



ATTELLES
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QUELQUES
CAS CLINIQUES




CAS CLINIQUE  ERWAN

MEMBRE e 7 ans (2016)

SUPERIEUR e Agénésie transversale des deux avant-bras

e Découverte post-natale

e Hypoplasie MID surtout au pied, inégalité
de 1,5 cm par rapport au cété contralatéral

l I 1 e Demande de prothése mécanique sans

commande en 2020

e Surveillance équin du pied droit : atelle
suropédieuse nocturne
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CAS CLINIQUE
MEMBRE TRYCIA
SUPERIEUR

e 14 ans (2009)

e Agénésie transverse du tiers supérieur de

‘avant-bras avec deux doigts vestigiaux
e Prothese mécanique de 8 mois a 5 ans
#2 e 2020 demande de prothese myoélectrique

e 2021 mise en place d'une prothese

HeroArm



Malformati

¥

membres




e Maladies de brides amniotiques : 1/11 200 naissances

vivantes (Cignini, 2012)

e Hypoplasie fémorale : 1/50 000 a 200 000 naissances
vivantes (Ghanem, 2008)

e Hypoplasie fibulaire : 1 et 2 /100 000 naissances
vivantes (Ghanem, 2008)

e Hypoplasie tibiale : 1/1 000 000 naissances vivantes
(Chanem, 2008)



Topologies

MEMBRE INFERIEUR

1.Brides amniotiques

2.Fémur court (agénésie
fémorale)

3.Ectromélie longitudinale
externe (hypoplasie fibulaire)

‘ 4. Ectromelie longitudinale
A ”4@..3.‘.,..* interne (hypoplasie tibiale)
5.Agénésie du pied

CEREFAM / HSM 2023




1. BRIDES AMNIOTIQUES

Photo CEREFAM - HSM




< Aitken (PFFD)

J Type A d Type 8 < Type C d Type D
|
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FEMUR COURT

Paley classification |

Type 1: Intact fermur
with mobile hip and knee

Delayed ossification Delayed ossification
subtrochanieric type neck type

Type 3- Diaphyseal deficiency of fernur

:l
Knee motion ~45° Knee motion <45° Compilete abse
of femur

Group A Growup B Group C

Type 2: Mobile pseudarthrosis
with maobile knee

i
.;Jﬂi#i"lltl‘
1 s

-
-
—
=
-
-

Type 4: Distal deficiency of femur

Carviage







4. ECTROMELIE LONGITUDINALE
INTERNE - HYPOPLASIE TIBIALE

Photo CEREFAM - HSM

Classification de Jones

—
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ECTROMELIE LONGITUDINALE
INTERNE - HYPOPLASIE
TIBIALE Photo CEREFAM - HSM

s




5. AGENESIE DU PIED

Photo CEREFAM - HSM




Malformations _
membres PRISE EN CHARGE

PLURIDISCIPLINAIRE
— R . Médecin MPR, chirurgien orthopédiste,
I nferleu rs : kirewéseifc::érapeufe,I;)l;;/gcfglgg;u:?aip;:rzilIeur
o
Prise en charge

OBJECTIFS MULTIPLES

La station debout, I'esthétique, la édambulation, la
marche, la course

APPAREILLAGES

Semelles, chaussons, orthoprotheses, protheses

CEREFAM / HSM 2023




Prise en charge

Examen Clinigue : Inégalité de
longueur des membres inférieurs :

rrrrrrrrrrrrrr

=> |[LMI constante en pourcentage -

1




Les inégalités de longueur:
leur traitement et appareillage

Pronostic d’égalisation Traitement Appareillage

Chirurgicale : par épiphysiodése fémorale inférieure

. Compensation dans la
controlatérale.

chaussure jusqu’a 1,5cm; puis

<a5cm sous la chaussure.

*Kiné: lutte contre I'équin du pied

1 allongements du fémur en fin de croissance +/- Compensation dans la chaussure
épiphysiodése fémorale inférieure controlatérale jusqu’a 1,5cm ; puis sous la chaussure.

Entre 5cm et 8cm *Kiné: lutte contre I'équin du pied avantl'allongement *Si pied en équin dans l'appareillage:
Flexum de hanche et genou pendant I'allongement botte de nuit pour posturer le pied a90°

1a 3 allongements: le ler vers 7ans et le dernier en fin Ortho prothése puis aprés lere
de croissance allongement, chaussure compensée en
+/- épiphysiodése fémorale inférieure controlatérale attendant I'égalisation finale.
*Si pied en équin dans lI'appareillage:
*Kiné: lutte contre I'équin du pied, avant I'allongement botte de nuit pour posturer le pied a 90°
vFlexum de hanche et genou pendant I'allongement

Entre 9cm et 18cm

Pas d’'égalisation possible Ortho protheéese
>a18cm Autre possibilités :ne rien faire et appareiller Ortho prothese
ou chirurgie pour faciliter I'appareillage prothése fémorale ou tibiale souvent

avec cuissard ou ailettes condyliennes






Protheses
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Appareillage

(Photo CEREFA



PRISE EN CHARGE e Chirurgies au long de |a

croissance

o Epiphysiodéses

o Allongements (Fixateur
externe/ Clou
electromagnétique)

o Repousses osseuses

o Amputation du pied
(Pirogoff)



Chirurgie d’'épiphysiodese (agrafes, vis,
plague en 8, curetage des cellules)
(Photo CEREFAM Saint Maurice)

Gim g

table de croissance résiduelle de Green et Anderson des cartilages de
croissance autour du genou
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PRISE EN CHARGE

Chirurgie d’allongements
(Photos CEREFAM Saint Maurice)

, Début Ablation
Sortie a allongement ‘ Appui total ‘ distracteur
domicile | l l l

Phase d’
cHn  Temps All : Phase de
“GLI’: De 1?5%2: Consolidation
Latence % 1 mois par ¢cm allongé
A domicile

JO I3 J7-10 2 mois et )4 8 a 9 mois




PRISE EN CHARGE

Chirurgie de reprise de repousse osseuse
(Photos CEREFAM Saint Maurice)

CEREFAM / HSM 2023



PRISE EN CHARGE

Chirurgie damputation
avant-pied type Pirogoff
(Photos CEREFAM Trousseau)

The amputation technique (lateral view).

= lire of amputation

preoperative situation postoperative situation
Fig, 126. — Amputation de Pirogoll. 11, FM den Bakisr o ol J Bons Joini Surg Am 301053 1481 _
Zciage du ealeanéum. _—
Tt famrtad ool
Bt o ! awrgrry

BP0 by Tha o=l oF e i Foeed Beargeety g



QUELQUES
CAS CLINIQUES
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CAS CLINIQUE LYNA
MEMBRE MEMBRE . ;208
INFERIEUR e Fémur court congénital droit

e Pronostic de dittérence de longueur de
témurs de 50-60%

e Pseudarthrose du col du fémur

e Inégalité clinique 12,5cm

e Découverte anténatale

Proposition:

1. Ostéotomie fémorale de varisation
2. Désarticulation type Pirogoft

HSM | CEREFAM 2023
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CAS CLINIQUE CLARA
MEMBRE MEMBRE . .5, 2003
INFERIEUR e Agénésie témorale gauche

e Prématurité 36SA, 2éme jumelle d'une

grossesse gémellaire

e Désarticulation Pirogott a I'adge de 3 ans
(2011)

e 2éme opération épiphysiodese tibiale
proximale + saillie malléolaire externe
génante a resequer

e Prothése fémorale avec genou a bielletes

qui plie a la marche et pied Rush Kid

HSM | CEREFAM 2023



PROGRAMME ETAM




e Demande des parents/enfants de
rencontrer d'autres familles/entants avec
les mémes maltormations

e Besoin d'acquérir des compétences
d'autosoins et psycho-sociales

e Recommandations de la HAS de mise en
ceuvre de programmes d'Education
Thérapeutique >




-

Ateliers membre inférieur

Vécu des parents Vivre avec sa

lors d’une prise de prothése Vie quotidienne Atelier ma premiere

prothese

HSM | CEREFAM 2023

décision + ,
chirurgicale difficile Bi-ampute

Ateliers membre supérieurs




LES ACTEURS DE L’ETAM

e Patients & aidants (1 ou 2 parents par enfant)

e Professionnels de santé : médecin coordinateur, éducateurs,

kinésithérapeute, ergothérapeute, EAPAS, psychologue

e Partenaires (associations, appareilleurs...)

HSM | CEREFAM 2023




NOTRE e 10 ateliers réalisés depuis 2019
CRpER A Ccveconemede
CEREFAM

malformation de membres
intférieurs (dont 1 atelier sport
par an)

o 4 ateliers pour les enfants
avec atteinte de
malformation de membres
superieurs

e 18 enfants de 6 & 15 ans
e 34 parents d'entants
o 5 ateliers individuels

HSM | CEREFAM 2023




SPORT ET PROTHESE




Mise en place d'un projet sport pour donner le golt du sport aux enfants
suivis au CEREFAM et briser les barrieres de la différence :
e 10 disciplines sportives ont été proposées
e 30 patients ont participé & I'evenement
e Nous avons pu accueillir des entraineurs appartenant a des clubs ou
associations et des athletes olympiques

Les familles ont pu découvrir ensemble |la variété de sports possibles pour
leurs enfants ainsi que l'importance de |'activité physique.

-
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JOURNEE MULTISPORT 2023

La journée Multisport CEREFAM 2023 aura lieu le 7 juin aux
Hoépitaux de Saint-Maurice. Nous allons pouvoir accueillir 50
enfants.




Disciplines sportives
‘f' Athlétisme
t

Sport de ballon (basket, rugby,
football)

-
i Sports de combat (Judo, boxe,
karaté, karv-maga)

«V_k Sport de raquette (tennis de

’ \q@ table, tennis, badminton) Escalade

Autres activités seront évoquées

Football (vélo, surf...)

HSM | CEREFAM 2023



PROJETS DE
RECHERCHE




GROSSESE ET
DECOUVERTE ANTENATALE
DE MALFORMATIONS DE
MEMBRES : ASPECTS
FONCTIONNELS DE LA
PRISE EN CHARGE

Revue rétrospective des consultations
anténatales réalisées au CEREFAM entre 2012
et 2021.

OBJECTIFS

e Mettre en avant le parcours de soins des patients dans le
cadre de diagnostic anténatale de maltormation des
membres

e Analyser I'évolution des procédures du diagnostic
anténatale de malformation des membres

e Evaluer la concordance du diagnostic & la naissance

e Recenser les issues de grossesses aprés annonce de
maltormation

e Rechercher des facteurs de risque de malformation de
membres.



AMELIORATION
DU PARCOURS
DE SOINS DU
PATIENT
PEDIATRIQUE
AMPUTE AVEC

HYPERSUDATION

Lauréats Clostridium 2022

OBJECTIFS

e Controler la douleur lors des injections de toxine
botulinique
o Casque de réalité virtuelle

o Traitements antalgiques
e Améliorer la qualité de vie en favorisant la

pratique d'activité sportive

o Consultation sportive avec équipement

Ce projet a remporté le prix "Lauréats
de clostridium" de IPSEN
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) ) OBJECTIFS

EVALUATION DU RESULTAT

FONCTIONNEL DU PORT e Mesurer |'évolution fonctionnelle globale de I'enfant apres
D'UNE PROTHESE un an de port de prothése Hero Arm
MYOELECTRIQUE e Mesurer I'évolution de la performance de I'enfant dans la
BIONIQUE (HERO ARM)
CHEZ LES ENFANTS
PRESENANT UNE AGENESIE

D'UN MEMBRE SUPERIEUR e e & | o
APRES UN AN imitations Tonctionnelles liees a leur malrormation

D'UTILISATION e |dentitication des points positifs et négatifs de la

prothése Hero Arm par un questionnaire

réalisation de taches systématisées avec la prothese Hero
Arm aprés un an de port
e Evaluation de la perception des entants de leurs

e |dentitication de la tolérance & la prothése

AAP Recherche en Soins
APRESO 2022 (Volet

Emergence)

e Mesure du temps d'utilisation effective de la prothese
e Evaluation de la satisfaction de I'enfant quant & la

protheése.

Ce projet a remporté AAP Apreso-
Emergence 2022







Contactez-nous

ADRESSE POSTALE
Hopitaux de Saint-Maurice

14 Rue du Val d'Osne,
94410 Saint-Maurice

SITE WEB
www.cerefam.fr

ADRESSE E-MAIL
cerefam@ght94n.fr

NUMERO DE TELEPHONE
01 43 96 68 47



