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MOTS CLES Résumé Les maladies neuromusculaires sont des pathologies, souvent incurables, mar-
Soins palliatifs ; quées par une progressivité des symptomes allant jusqu’a une perte importante ou totale de
Maladies l’autonomie du patient. Elles confrontent a une fin de vie marquée par des situations complexes.

neuromusculaires ;
Maladies
neurodégénératives ;

Une prise en charge conjointe par les équipes spécialisées et les équipes de soins palliatifs se
justifie, pour les auteurs, par les apports possibles dans le champ médical, éthique et humain
au bénéfice du patient et de son entourage. Ce travail décline des modalités pratiques de cette

Accompagnement ; collaboration dans ’idée d’une médecine soignante et accompagnante dont la visée premiere
Handicap ; est le prendre soin. Il permet aussi de considérer cette collaboration comme un outil précieux
Ethique permettant la sensibilisation de la société a la réalité des maladies neurodégénératives et des

polyhandicaps.
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Neuromuscular at the end of life. A common coverage of the patient’s symptoms by the specialized teams and
diseases; the palliative care team is justified, for the authors, because of the possible contributions in
Neurodegenerative the medical, ethical and human field for the benefit of the patient and his entourage. This work
disease; presents practical methods of this collaboration with the idea of a caring and accompanying
Accompanying; medicine whose aim first is to take care and not only to cure. This collaboration may be regar-
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Introduction

L’évocation de la notion de soins palliatifs ou de démarche
palliative est trés souvent source de grand malaise chez
toute personne ou parent d’un enfant souffrant d’une
maladie neurométabolique ou neuromusculaire. Ce malaise
existe aussi parfois chez les professionnels ou les asso-
ciations d’accompagnement de ces patients ou de leurs
familles. Chacun, lors de cette simple évocation, se voit sou-
vent renvoyer a Uinsupportable, a 'impensable, a savoir la
fin de sa vie ou de celle d’un étre profondément aimé. Cette
évocation renvoie beaucoup d’entre nous a l’image angois-
sante du mourir qui vient effrontément s’imposer a l’idée.
Cela est percu souvent aussi comme une insistance absolu-
ment insupportable de 'impossibilité de la science, de la
médecine a guérir, ainsi qu’a l’idée qu’il faudrait renon-
cer a tout espoir de bénéficier des derniéres avancées de
celles-ci. Ce d’autant que beaucoup de patients et leurs
entourages sont fortement engagés dans les associations de
soutien aux patients comme aux actions de développement
de la recherche sur des pathologies rares et intéres-
sant peu les lobbies financiers, industriels, voire méme
politique.

Cette réaction commune repose sur l’idée que l’on se
fait de la pratique de la médecine palliative, ainsi que sur
’image que véhiculent les médias sur cette démarche médi-
cale. Il parait nécessaire d’instaurer un dialogue et une
collaboration permanente et étroite entre les acteurs de la
médecine palliative et accompagnante, les professionnels
référents, les patients comme leurs familles et les cher-
cheurs.

Lorsque ’on prononce les mots soins palliatifs ou méde-
cine palliative, chacun est renvoyé a l'image (que l'on
peut qualifier de réductrice) d’une personne ou d’un enfant
gisant(e), agonisant(e), torturé(e) par l’angoisse ou la souf-
france aux cotés de laquelle se trouve un médecin, une
infirmiére, une mére, un pére, un conjoint ou un proche, au
visage marqué a la fois par la compassion et ’angoisse par-
tagée ou pire encore au visage serein comme s’il s’agissait
d’un étre divin, quasi désincarné qui, lui, saurait vaincre
a défaut de la mort du moins ce qu’elle provoque comme
effroi chez chaque étre humain.

L’objet de ce propos est de rompre avec cette fausse
idée, cette fausse image.

C’est aussi d’affirmer que la pratique de la
médecine palliative s’inscrit dans une médecine
de vie, au service de patients vivants, quel que

soit le stade d’évolution de la pathologie,
inscrite dans un projet de vie et non dans un
projet de mort.

Le sujet, méme mourant, est un sujet de vie, en vie.

Un prendre soin a visée curative,
palliative ou les deux a la fois ?

En d’autres termes, la médecine palliative se préoccupe de
personnes (enfants ou adultes) souffrant d’une pathologie

qui met en jeu le pronostic vital de celle-ci. Elle n’a pas
pour objectif de guérir mais de toujours soulager et de ne
jamais abandonner. Elle s’inscrit dans une approche globale
de la personne malade comme de son entourage et de ceux
qui la soignent depuis que le diagnostic a été posé. Elle sera
donc amenée a intervenir notamment au moment le plus
délicat de la toute fin de vie, du mourir. Mais, pour étre effi-
ciente, elle se doit d’étre capable d’anticiper les symptomes
et les souffrances que pourraient provoquer |’évolution
de la maladie, une perte d’autonomie allant s’aggravant,
la période de l’éventuel mourir. Pour pouvoir anticiper,
cette démarche médicale, soignante et accompagnante se
doit d’étre présente trés en amont de ’évolution de la
maladie.

Cette démarche est tout a fait compatible
avec une médecine plus active, qui grdce aux
recherches médicale et fondamentale trés
soutenues peut ouvrir des possibilités
thérapeutiques nouvelles.

Possibilités qui peuvent participer a ’amélioration du
confort du patient, voire méme retarder ’évolution en
préservant la qualité de vie du sujet. Par exemple, la venti-
lation non invasive est une procédure qui participe de facon
démontrée au confort de vie des patients (enfants, adoles-
cents ou adultes), alors qu’elle ne semble pas prolonger la
durée de vie [1—4].

Cette médecine palliative n’a aucunement vocation a se
substituer a la médecine classique. Elle n’est qu’une de ses
expressions, une de ses déclinaisons.

Par la, il faut entendre de fait que la médecine est par-
fois a visée curative, parfois a visée palliative et parfois a
double visée curative et palliative. Quelle que soit la gra-
vité, la curabilité ou l’évolution de la maladie, la médecine
est toujours soignante.

L’enfant qui souffre d’une amyotrophie spinale de type
1, par exemple, nécessite un traitement antibiotique a visée
curative en cas d’épisode infectieux bactérien. Cela méme
si ’on sait, que ’on ne peut espérer le guérir de la maladie
qui le frappe. Il en est de méme pour un adulte atteint d’une
sclérose latérale amyotrophique tant bien méme déja a un
stade évolutif avancé.

Ce principe est déja largement mis en place aupres
des patients malades du cancer. Nous pensons utile de le
proposer dans le cadre des maladies neurodégératives ou
neurométaboliques.

L’objectif est d’offrir au sujet malade ’apport d’une
médecine performante et spécialisée dans le champ de sa
pathologie qui le guérit de tout ce qui est guérissable, [’aide
a s’adapter ou a se réadapter au quotidien et dans le méme
temps, lui offrir une médecine et un accompagnement qui
participent a ’amélioration de son confort physique, psy-
chique, moral et existentiel. Cela tout au long de sa vie
comme au moment de son mourir lorsque ce dernier inter-
vient.
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Que peuvent alors apporter les équipes de
soins palliatifs ?

Au bénéfice du patient et de son entourage

Les équipes de soins palliatifs ont acquis une
expertise dans le domaine de la prise en charge
de la douleur, de la souffrance psychique, de
Uinterrogation existentielle générée par la
confrontation a la maladie grave.

Ces équipes ont a leur disposition un arsenal théra-
peutique, tout comme une expérience clinique qui peut
compléter les apports des équipes professionnelles en
charge de la personne malade. Leur intervention se situe
non pas au quotidien mais des lors qu’apparait une situa-
tion complexe, de crise ou de souffrance plus manifeste.
Cela tout au long de la maladie. Cette situation complexe
ou de crise peut étre, soit momentanée, soit évocatrice de
’entrée en phase préterminale ou terminale de la maladie.
Selon le cas, 'intervention de l’équipe de soins palliatifs
sera temporaire ou continue.

De méme, elles disposent d’un temps plus important
a consacrer au patient lui-méme comme a son entou-
rage, offrant ainsi un espace d’échange supplémentaire
médico-soignant et soigné—soignant. Bien entendu, cet
espace ne prétend nullement remplacer un espace de
parole spécifiqguement assuré par des psychologues ou
des pédopsychiatres dont U’expertise n’est plus a démon-
trer.

Auprés des professionnels référents

Elles peuvent étre un soutien aupres des équipes référentes
lors des moments difficiles dans U’évolution de la mala-
die, lors d’une éventuelle tension dans la relation avec
le patient ou son entourage proche. Elles peuvent parti-
ciper, aux cotés de l’équipe référente, a assurer un lien
entre les différents interlocuteurs intervenants aupres du
patient comme de son entourage. Elles peuvent étre un
lien entre la ville et ’hopital permettant un suivi plus per-
sonnalisé. Elles peuvent intervenir en simple prolongement
des actions menées par les référents hospitaliers ou de la
médecine ambulatoire. Elles peuvent également sensibiliser
des réseaux avec lesquels elles travaillent depuis longtemps
dans le champ de l’accompagnement et du soin palliatif.
Elles peuvent participer également a la facilitation des dis-
cussions entre professionnels lorsqu’il existe des différents
ou des incompréhensions sur la prise en charge proposée ou
mise en place.

Ces équipes de soins palliatifs ont trés
souvent acquis une expertise dans le champ des
discussions éthiques, notamment en cas de
situation complexe.

Par exemple, lorsqu’est envisagé l’arrét ou la limita-
tion d’une thérapeutique active, lorsque l’on s’interroge

sur "opportunité ou non d’envisager une réanimation inva-
sive en cas de défaillance d’une ou plusieurs fonctions
vitales.

De ce fait, elles peuvent apporter un regard extérieur a
la fois attentif, compréhensif et bienveillant pouvant éga-
lement partager certains éléments d’expertise spécifique a
ce type de situations.

Quelques modalités pratiques possibles ?

Une présence supplémentaire qui ajoute a la collégialité
comme a la transparence.

Par exemple, lors d’une limitation ou U'arrét d’un trai-
tement: présence qui peut compléter Uinformation du
patient, de son entourage comme des soignants impli-
qués, voire parfois en assurer un retour aupres des équipes
référentes. Présence liante, témoin du sens mis dans le
prendre soin lors de la limitation ou l'arrét d’un traite-
ment actif. Présence qui participe ainsi a Uaffirmation du
non-abandon et de ’accompagnement du sujet souffrant,
mourant comme de son entourage. Cet accompagnement du
patient, de son entourage et des professionnels (médecins,
soignants, psychologues, assistants sociaux, éducatrices de
jeunes enfants, kinésithérapeutes. . .) est a entendre comme
assuré avant, pendant et apres la prise de décision et son
application [5].

Ces équipes de soins palliatifs peuvent rendre possible
ou faciliter le dire de ce que 'on pense, de ce que l’on
ressent, de ce que U'on fait. Elles participent ainsi a expri-
mer ’humain omniprésent dans toute décision médicale ou
soignante comme souci premier.

Elles participent au prendre soin, soit en aidant a la prise
de décision, a la réalisation et a ’accompagnement d’une
décision, soit en apportant une aide médicotechnique. Elles
peuvent conseiller sur les modalités d’une sédation pour
détresse en phase terminale ou en fin de vie [6—8].

Elles facilitent l’expression du sens que chacun met dans
le recu comme dans le prendre soin assuré.

Les équipes d’accompagnement et de soins
palliatifs facilitent [’émergence d’une démarche
éminemment éthique ayant souci de [’autre
comme de soi-méme.

Cela dans la simplicité de sa discréte mais effective place
aux cotés du patient, de son entourage comme aux coOtés
des soignants et médecins référents. Elles sont témoins de
la visée éthique qu’elles accompagnent, si besoin est, dans
la confrontation aux obligations morales en présence. A leur
place, dans l’action du prendre soin (qui lui ne se limite ni ne
s’arréte jamais, puisqu’il est considération de I’étre-la au
monde pour mourir) aux cotés du patient, de son entourage
et des professionnels, elles participent a faciliter cette ren-
contre humainement signifiante d’un projet de soin partagé
au sein de Ualtérité de ce temps partagé, singularisé plus
encore, par la limitation ou ’arrét d’un traitement actif ou
I’approche de la fin de vie.
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Un apport pour participer a la
sensibilisation de la société a la réalité des
maladies neurodégénératives et des
polyhandicaps

Les équipes d’accompagnement et de soins palliatifs parti-
cipent a maintenir le sens de ’étre-la du patient comme
celui de Uattention soignante et accompagnante visée et
mise en place en cohérence comme en conscience des
limites de la condition humaine, des limites de la science
et des limites du supportable a la raison humaine.

Le projet de soin partagé comme sa mise en ceuvre
s’inscrit plus lisiblement dans une démarche qui peut se
penser a partir d’une conviction, se renforcer par la res-
ponsabilité au sein d’un espace de discussion ouvrant la
voie d’une possible éthique de finitude comme attitude de
sagesse, de consentement a ce qui est et non comme renon-
cement ou résignation [9].

Si 'on part du principe selon lequel soigner est d’abord
et avant tout rencontrer ’autre, lui comme moi inscrits dans
nos singularités et nos subjectivités propres, quelques lignes
concrétes peuvent étre proposées dans la pratique clinique.
Le sujet malade, mourant ou potentiellement mourant mais
toujours vivant, comme le soignant se rencontrent comme
deux étre-la au monde. L’un étre-la souffrant, en demande
d’une guérison tant que possible, d’un soulagement maximal
toujours mais, aussi, en attente systématique d’un regard,
d’une mise en présence comme éléments d’expression de
sa condition humaine qui reste intacte malgré la maladie,
malgré le handicap, malgré la possibilité de mourir.

Lautre étre-la soignant, présent, en face a face, dans
un regard partagé et mettant a disposition, au-dela de ses
connaissances ou capacités médicales ou techniques, son
aptitude au prendre soin de cet autre comme de lui-méme.
Il offre un prendre soin basé sur sa compétence scientifique
comme sur sa compétence humaine. Prendre soin est bien
plus que soigner. C’est aussi, et avant tout rencontrer. C’est
un face a face humain dans [’épreuve de la confrontation a
nos incertitudes, a nos impossibles et a notre finitude comme
a notre solitude [10]. Dans l’idée, il y a invitation a penser,
au sein de laltérité, ’autrui comme soi-méme.

Conclusion

C’est dans cet esprit que nous pensons la place possible
des soins palliatifs au sein de la prise en charge médi-
cale, soignante, humaine et sociale, aupres de nos collegues
neurologues ou neuropédiatres comme des patients et de
leurs entourages, dans le cadre des maladies neurodégéné-
ratives.

C’est aussi ce que nous essayons de penser avec plusieurs
collégues de services parisiens, notamment pédiatriques.

C’est aussi pour cela que les acteurs de la médecine pallia-
tive et accompagnante vont se voir sensibiliser notamment
par un numéro de leur revue francophone spécifiquement
consacré a ces maladies.

C’est aussi pour cela qu’il est essentiel de rappeler et
de réaffirmer, haut et fort que la médecine palliative et
accompagnante est une médecine du vivant et s’inscrit dans
un projet de vie. Elle se préoccupe certes du mourir mais
tant que le sujet a une once de vie en lui, il est pleine-
ment vivant. C’est a cet étre vivant, méme s’il peut mourir,
qu’elle s’attache et s’intéresse. Le mourir peut intervenir
aujourd’hui, demain, dans six mois ou dans plusieurs années,
le sujet est bel et bien vivant et reste la préoccupation
premiére. Son bien-étre, comme celui de ses proches est
la visée qui permet de prétendre prendre soin de 'autre
comme d’un autre soi-méme.

Conflit d’intérét
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