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Chers parents, familles et proches,

Si vous avez ce livret entre les mains, cest que votre
enfant vient d'étre diagnostiqué pour une pneumopa-
thie interstitielle. Ce support a été créé pour répondre
aux besoins des familles comme la votre, afin de mieux
appréhender le quotidien de votre enfant malade, sa
maladie, ses traitements, son avenir... Son contenu sest
inspiré des questions que les familles nous posent le
plus fréguemment. Nous vous conseillons dans un pre-
mier temps, de vous diriger vers les chapitres qui vous
intéressent le plus car il nest pas nécessaire de tout
lire en entier et en une seule fois.

Les pneumopathies interstitielles sont des maladies
pulmonaires rares. Elles regroupent une multitude de
pathologies chroniques, ayant toutes en commun le
symptdéme de dyspnée (essoufflement) et montrant
souvent de 'hypoxie (baisse de l'assimilation d'oxygéne
par les poumons).

PREFACE

Vous avez été orientés vers un centre spécialisé car
au vu de la rareté de ce type de maladie, trop peu
nombreux sont les médecins connaissant le sujet par-
faitement, capables de les diagnostiquer rapidement
pour les traiter efficacement.

De ce fait aujourd’hui, vous, parents d'un enfant tou-
ché par une maladie rare, vous étes moins seuls face
a lannonce du diagnostic, de la souffrance de votre
enfant et de vos multiples incompréhensions envers
les différents traitements et soins qu’il subit. Vos
interrogations ne resteront plus sans réponse. Osez
solliciter les médecins davantage et avant chaque en-
tretien, nous vous conseillons de noter vos questions
pour ne rien oublier. Vous devez vous battre aux cotés
de votre enfant pour quensemble vous soyez de plus
en plus forts.

Lorsque la maladie est annoncée, l'un des premiers
réflexes est d’aller sur internet pour espérer trouver

des informations, comprendre et savoir ce qui vous attend. Atten-
tion, vous allez tomber sur de multiples informations inadaptées
et beaucoup sont effrayantes car elles concernent adulte. Plut6t
que de vous faire peur et de baisser les bras, quoi de mieux que
dentrer en contact avec des familles ayant vécu ce que vous vivez
en ce moment. Nos familles au sein de notre association AFPIE
savent mieux que quiconque ce que vous ressentez et sauront
vous donner des renseignements utiles et pertinents.

Votre opinion compte pour nous ! Nous apprécierions et serions
reconnaissants de vos remarques et suggestions concernant ce Li-
vret, que vous layez apprécié, que vous trouviez qu’il manque de:
éléments ou que vous pensiez qu’il est peu compréhensible.
Nous vous souhaitons une enrichissante lecture, en espérant
guelle vous apportera un réel soutien et des réponses.

Nous remercions tous les enfants, leurs parents et les profession-
nels de santé qui ont accepté de nous aider a réaliser ce beau
projet de « livret d’accueil » pour vous, et cela avec la plus grande
attention et bienveillance.
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COMMENT VIVRE AVEC LA MALADIE ?

1) POURQUOI S’ORIENTER VERS UN CENTRE SPECIALISE ?

Le diagnostic précis doit étre formulé par un professionnel de
santé expérimenté pour se prononcer sur ces types de patholo-
gies rares que regroupent les pneumopathies interstitielles. Les
examens complémentaires (cf. chap.5) nécessaires seront réalisés
dans un centre spécialisé de ces maladies afin d'obtenir le bon
diagnostic. Il est conseillé de préparer au mieux la 1ére consul-
tation, de vous munir de tous les documents en votre possession
(cf. liste en annexe a la fin de ce livret).

NB : Au vu des symptomes variables des pneumopathies intersti-
tielles, les mémes cas cliniques peuvent avoir une évolution tout
a fait différente. De plus, chaque signe particulier de la patho-
logie de votre enfant peut étre déterminant pour identifier le
type exact de sa pneumopathie interstitielle, et ainsi adapter la
meilleure prise en charge.

Enfin, il faut apprendre a penser a court terme, se réjouir de toute
amélioration, aussi petite soit-elle et ne pas désespérer en cas
de rechute.

Vous trouverez sur le site internet www.respirare.fr lensemble

des centres de références et de compétences prenant en charge
en France toutes les maladies respiratoires rares de lenfant.

14

2) UNE PNEUMOPATHIE INTERSTITIELLE
PEUT-ELLE ETRE D’'ORIGINE GENETIQUE ?

Oui, les Pneumopathies interstitielles peuvent étre d'ori-
gine génétique et il existe des formes héréditaires. La pré-
sence de problémes pulmonaires récurrents, chroniques
ou séveres chez la famille peut en étre évocatrice. De nos
jours, il est possible de dépister les maladies en faisant
des tests sanguins génétiques. Lorsque Léventualité d'une
pneumopathie interstitielle est soulevée, votre enfant doit
étre pris en charge par un centre spécialisé, expérimenté
dans lévaluation et la gestion de ces maladies rares.

NB : a mutation équivalente, chaque cas est différent et il
ne faut pas les comparer.

Témoignage d'une maman:

‘Mon fils a été hospitalisé a 4 mois et mis sous oxygéne.
Pendant les 5 semaines de son hospitalisation, des exa-
mens ont été réalisés et le diagnostic a été posé. Il a fini par
quitter U'hdpital, aprés son 1 « bolus de corticoides », sans
oxygéne, avec une « saturation » de jour et de nuit normale.
Deux mois apres, il présentait une simple fiévre avec toux.
Suite a cette simple infection virale, qui a déstabilisé son
état respiratoire, il a du recevoir de l'oxygene la nuit pen-
dant 2 ans”.

3) LE PRONOSTIC VITAL DE VOTRE ENFANT
EST- IL ENGAGE ?

Lorsque l'annonce de la maladie survient, cette question
peut vous traverser lesprit. Sachez que le pronostic vital
de votre enfant n'est pas engagé (sauf pour quelques cas
de PI tres séveéres). Certes il y a présence de troubles im-
portants mais ils seront stabilisés et votre enfant va pro-
gressivement saméliorer sous leffet des traitements. ILy
aura beaucoup de hauts et de bas dans ses premiers mois
de vie. Ses besoins en oxygéne peuvent étre variables et
demanderont plusieurs années de prise en charge avant
retrait.

Ces enfants ont tous en commun des troubles respira-
toires, avec mise sous oxygéne et souvent sont liés des
troubles digestifs, avec mise en place de sonde alimen-
taire pour un apport calorique supplémentaire.




