Réunion du comite de pilotage
de la filiere de santé MCGRE

Réunion téléphonique/visio
Mercredi 23 mars 2022



1. AAP 2022

AAP - Formations Professionnelles portant sur
les maladies constitutionnelles rares du globule
rouge et de l'erythropoiese.

11 dossiers recus
Décision a prendre en comité restreint.



2. Budget Prévisionnel 2022
1 CP scientifique (Catherine Pouzat)

1 CP Opérationnelle (Lucile Guénégou)
1 CM scientifique (Justine Fauvel) CHARGES Montants

1 secrétaire administrative (Sonia

Udino) F-17 MIG 652 000 F-17 MIG 471 500
1 CP — 3 mois (Myléne Tewtel) . -

1 ARC (Naveenah Sivanesan) fonctionnement fonctionnement

1 ARC — 1 mois (Alexandre Aubert) Personnel -Equipe actuelle 285 000

% ETP CM scientifique/BaMara
1 CM Obs. du traitement

Personnel - Recrutementa 85 000

. . venir
Evénements de la filiere ;

Publication des GT ; Diffusion des
vidéos ; New globi.

Projets divers 183 100

Frais de gestion 21% 98 900
% ETP CM scientifique/BaMara r/zzs;EaBs:w daeR(:‘onnées 25 000 F-22-Base de données 25 000
) F23 — Appui a 'expertise 50 000 F-23 Appui a l'expertise 50 000
Formation (AAP) ~ maladies rares maladies rares
PCA - Produits constatés 181 000
d’avance (Reliquat)
TOTAL CHARGES 727 000 TOTAL PRODUITS 727 000
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2. Budget Previsionnel 2022

Site web

Supports de communication, fournitures bureau, goodies, formation personnel,...

Soutien/appui au GT — Développement et diffusion d’outils

Soutien suivi PNDS
RCP — Share Confrere

Thériaque

Journées annuelles, journée des associations, congres (dont inter filiere), autres
journées inter filiere

New Globinoscope

Registres

Soutien BaMaRa

Soutien aux étudiants - M2 - via un AAP
TOTAL DEPENSE Projets divers — MIG 17

2 000

5000

5000

4100
10 000 + reliquat SARA ( non évaluable)

10 000 ( + 40 000 a décliner sur les 4 années
suivantes)

15 000

7 000
50 000
60 000
15 000
183 100



3. Observatoire

Appel a deux prestataires, Thériaque et 16digital, afin de faciliter la mise en place de bases de
données. 5 ou 6 filieres feraient appel a ce duo de prestataires, ce qui permet de mutualiser les

colts de mise en place et d’hébergement d’'une plateforme : Brain-Team, Cardiogen, Défiscience,
Firendo, MCGRE et Filnemus.

Thériague est une banque de données sur tous les médicaments disponibles en France, destinée

aux professionnels de santé. Ce prestataire est en mesure de proposer une offre adaptée aux
besoins des filieres de santé maladies rares.



4. Soutien BaMaRa et projet errance/impasse
diagnostiques

La filiere a demandé les files actives 2021 de tous ses centres a la BNDMR — données recues le
15 mars

A cette date, il apparait que beaucoup de centres de compétence ayant acces a BaMaRa n’ont
pas pu saisir la file active requise pour la labellisation.

— Poursuivre le plan d’aide aux centres pour la saisie.

Dix centres de compétence restent sans possibilité de saisie dans BaMaRa :
— Courrier de la filiere aux directions des hdpitaux qui les hébergent

Errance-impasse diagnostiques :

» |l faut un bilan des dossiers dans cette situation dans BaMaRa (demande DGOS) ;

» Les centres vont étre sensibilisés a cette question et assistés pour coder ces dossiers ;

» Probléme : les RCP Diagnostiqgues montrent que beaucoup de patients dans cette situation ne
sont pas vus par des médecins de la filiere.
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5. Clés du diagnostic

Initiative de la filiere FAi2R dans le but de réduire l'errance diagnostique en médecine de ville
(généralistes et pédiatres) a partir de signes cliniques

A es «CLES» du diagnostic ?

7

o Interrogatoire et examen clinique indispensables Eliminer dermatose réticulés

addi v uinité

H iy
pour CIBLER Ies SlgneS ATCD | , he Mucinose érythémateuse réticulée ‘

Gougerat et Carteaud

Ve

pour LIER les éléments entre eux -

{ w Infiltré, nécrose : QUI i

i« Localisé aux membres inférieurs : QUI 3 Livédo ramifié

i » Evocateur Sneddon (non infiltré,

Mailles réguliéres, fermées i géndralisé tesses et/ou tronc) : Peu 3 Muilles irréquliéres, ouverles :
l rentable : Toujours pathologique

pour (diagnostic différentiel)

. . e e * Déclive
pour sur le diagnostic définitif + Anparition dans [enfance
+ Thermosensible, augmente a 'orthostatisme
» Pas d'autres signes dermatologiques +/- acrocyanose

- Pas de blla » Sneddon avec ou sans aPL || » Cristaux de cholestérol + PAN _
- 3 # SAPL etfou lupus systé » Embolie gralsseuse » DEficit ADAZ
mique + Embolie tumorale « Vascularite ANCA
+ Vasculopathie livédoide » Embolic gazeuse . Ef"r’o ||-‘|}| .
T B tes
= Bas debit circulatoire (choc) « CIVD » Myxome cardlaque + Connectiv
» Medicamenls : Amanladdine +++, IFNa el f, noradrénaline, gemcilabine.. © | * Troubles coagulations = F)n?bolles ;bﬂ?o-fmonuue : #ﬁ:;ﬂgll:fs
= Troubles neurologiques périphériques ou centraux : SEP, Parkinson, = Cryolypel - Lt d il He athi
zones paralysées - Crvoﬂl_&rlmgt’:m & . = Hémuopa m-;_‘.
« Cancer/hémopathle : Sd carclnoide, phéochromocytome, Hodgldn, » Maladie agglutinine froid -

= Syndrome myeloproliféalil

rphame intravasculaire® r :
fymp = Calciphylaxie...

» Autres: Sarcoidose, Cushing. Ca™, Pellagre, Syphilis, Endocardite...
“bigpsie d I'aveugle ou dans 2ene Ivddaide pour coufirmer ke dhagnostic




5. Clés du diagnostic

FAi2R a déja publié 3 clés et projette d’en produire pour une trentaine de signes
cliniques.

Une évolution interfilieres a été proposée :

* 4 clés sont en préparation en collaboration entre FAi2R et d’autres filiere ;

* |e modele est proposé a toutes les filieres qui le souhaitent (en solo ou en

collaboration)
o Certaines se sont déja manifestées, dont MaRIH pour une clé « Anémie

macrocytaire ».

Le COPIL souhaite-t-il que MCGRE propose de collaborer avec MaRIH pour la clé
« Anémie macrocytaire » ?
Le COPIL est-il d’accord pour que MCGRE prépare une clé « Anémie microcytaire » ?

McERE
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6. Groupes de Travall

Situation connue a ce jour :

Groupes de travail de la filiere
GT PARCOURS DE SOINS
GT SICLOPEDIE
GT TRANSFUSION SANGUINE
GT IMAGERIE MEDICALE
GT COORDINATION MULTIDISCIPLINAIRE
GT FORMATION ET INFORMATION
GT RECHERCHE
GT ASSOCIATIONS DE MALADES
GT EDUCATION THERAPEUTIQUE DU PATIENT
GT TRANSITION ENFANT-ADULTE

GT MEDICO-SOCIAL
GT PROTOCOLES NATIONAUX DE DIAGNOSTIC ET DE SOINS
(PNDS)

GT DEPISTAGE NEO-NATAL
GT DIAGNOSTIC BIOLOGIQUE

GT CENTRES DE COMPETENCE & CENTRES DE PROXIMITE

Référents

Dr Maryse Etienne-Julan

Dr Benjamin Carpentier

Pr France Pirenne

Dr Suzanne Verlhac

Dr Louis Affo & Dr Sylvain Le Jeune
Pr Patricia Aguilar-Martinez

Pr Pablo Bartolucci

Référents collectifs

Pr Mariane De Montalembert

Dr Corinne Guitton

Dr Isabelle Thuret
Dr Corinne Pondarré

Dr Philippe Joly

Dr Stéphanie Eyssette-Guerreau & Dr Caroline

Makowski
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6. Groupes de Travall

Proposition de lier chaque groupe de travail a un salarié/référent de la filiere :

Justine Fauvel :
Parcours de soins ;
Recherche
Médico-social
Formation/Information

Catherine Pouzat :

Bases de données

Diagnostic

PNDS

Observatoire des traitements (a créer)

Lucile Guénégou :
Associations

ETP

Transition enfant/adulte

Coordination multidisciplinaire Sonia Udino :

En appui administratif et

, L logistique a tous ces groupes.
Futur chargé.e de mission :

Imagerie

Dépistage néonatal
Transfusion

Centres de compétence

- Transmettre a la filiere le nom du référent actuel.
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/. Assoclations

Demande d’adhésion en cours :

Quels criteres exiger pour I'adhésion des associations ?
- Nombre d’adhérents
- Action nationale ou régionale
- Liens avec le CRMR local
- Participation active au travail de la filiere : en cas
d’absence de lien, exclusion ?
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8. Divers

Espace membres :
- Conditionnement de l'acces a la signature d’une
charte engageant a un respect de |la confidentialité ;

- Partage d’'un mot de passe commun par page :

1. Comité de pilotage / bureau ;

2. Groupe de travail Centres de compétence ;
3. Ateliers de coordination multidisciplinaires ;
4. Journées de la filiere.
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9. Divers

Espace membres :
- Une réflexion est a mener sur la mise en page, avec le prestataire Diplopixel.

- A ce jour, pas de visibilité globale de la page.

Proposition de présentation (s’inspirer de ce qui est fait pour les pathologies) :

LES PATHOLOGIES

La filiére MCGRE est dédiée a la prise en charge des maladies rares du globule rouge
et de "érythropoiése.

LES MALADIES RARES DU - - -
GLOBULE ROUGE ALPHA-THALASSEMIE BETA-THALASSEMIE
DEFICIT EM GEPD DEFICIT EN PYRUVATE KINASE DREPANOCYTOSE

DYSERYTHROPOIESE AMOMALIES DE LA MEMERANE
COMGENITALE DU GLOBULE ROUGE
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8. Divers

GROUPE DE TRAVAIL « CENTRES DE COMPETENCE »

Documents utiles pour la prise en charge des patients :

Certificats : Documents
Formulaires spécifiques Bilans administratifs
2 ? ?
? ?




9. Divers

Date de la prochaine Journée de la filiere ?
- 24 juin
- 8 juillet

- Attention, cette année les vacances scolaires
débutent le jeudi 7 juillet au soir !

- Proposition de sujets
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