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ﬁlLFOle Historique de création de la filiere FILFOIE

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT

1¢" Plan National Maladies Rares (PNMR) 2005-2008

Pl
ngtrilonal o o _
Labellisation de 131 centres de réféerence maladies rares (CRMR)
0 et de leurs sites constitutifs et de 500 centres de compétence
SRR (CCMR)

» Structurer I'offre de soins

2¢e PNMR 2011-2014, prolongé jusqu’en 2016

Creation de 23 Filieres de Santé Maladies Rares (FSMR)

» Coordonner les actions de I'ensemble des acteurs par grand groupe
de maladies

vfavoriser la lisibilité de I'organisation mise en place - faciliter
I’orientation des patients et des professionnels

v'créer une continuité d’action entre les structures et les
acteurs sanitaires pour un accompagnement global
3¢ PNMR lancé en 2016

Préparation de la feuille de route : Pr. Sylvie Odent (CR anomalies du développement et
syndromes malformatifs), Pr. Yves Lévy (AVIESAN, INSERM)
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FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

La filiere FILFOIE -

Composition
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3 CENTRES DE REFERENCE

Atrésie des Voies Biliaires
(Hopital Bicétre — CRAVB)

Maladies Vasculaires du Foie
(Hopital Beaujon - CRMVF)

Maladies Inflammatoires des Voies Biliaires
(Hopital Saint-Antoine — CRMIVB)

28 CENTRES DE COMPETENCE

23 centres adultes
5 centres pédiatriques

5 CENTRES EXPERTS ASSOCIES

Necker-Enfants Malades, Cochin, Paul
Brousse, Henri Mondor, Jean Verdier
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FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

La filiere FILFOIE - Composition
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DES LABORATOIRES DE GENETIQUE ET DE

RECHERCHE RATTACHES AUX CENTRES

3 SOCIETES SAVANTES

- Association Francaise pour 'Etude du foie (AFEF)

- Groupe Francophone d'Hépato-Gastroentérologie
et Nutrition Pédiatriqgues (GFHGNP)

- Société Francaise de Pédiatrie (SFP)

3 ASSOCIATIONS DE PATIENTS

- Association Maladies Foie Enfant (AMFE)

- Association des Malades des Vaisseaux du Foie
(AMVF)

- Association pour la lutte contre les maladies
inflammatoires du foie et des voies biliaires (ALBI)




ﬁ‘\
CﬁlLFOle La filiere FILFOIE - Organisation

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

Equipe de coordination Comité Directeur Groupes de travalil

16 membres
Animateur Equipe de coordination GT1 Référentiel transition
. O. Chazouilléres
Pr. O. Chazouilleres Virginie Tsilibaris Prochains GT a former:
Centres de reférence _ N
Chef de projet E. Gonzales, B. Hermeziu (CRAVB) = formations « transition »
D. Valla, A. Plessier (CRMVF) _ o
Virginie Tsilibaris C. Corpechot (CRMIVB), C. Housset = prise en charge medico-
(UMR S938 - CRMIVB) sociale
A. Lachaux (Lyon)
Astrid Perche C. Bureau (Toulouse)

O. Goria (Rouen)

Centres experts associes

J-C. Duclos-Vallée (Paul Brousse)
D. Debray (Necker)

M. Corouge (Cochin)

Angéle Priso

Associations de patients
H. Gaillard (AMFE)

D. Dutheil (AMVF)

A. Molet (ALBI)
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CﬁILFOIE FILFOIE: Et en pratique?

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

MISSIONS

Améliorer la prise en charge globale des patients

O
A
5) Renforcer les activités de recherche

— Développer I'’enseignement et la formation

9@ Diffuser I'information vers les professionnels de santé et les patients
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Cﬁlu-'me Rappel: Premier plan d’actions de la filiere — juin 2015

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT

Axe 1. Organisation de la collecte des données a des fins de suivi épidémiologique et
de recherche

= Mesure de lafile active
= Mise a niveau et interopérabilité des bases de données avec la BNDMR
= Appui a la mise en place de la cohorte RaDiCo-COLPAC

Axe 2: Amélioration du parcours de soins

= Etat des lieux des centres de compétence

= Reéférentiel de bonnes pratiques portant sur la période de transition d’un service
pédiatrique a un service adulte

= Production d’un livret d’accueil en hépatologie pédiatrique

Axe 3: Amélioration de la visibilité de la filiere

= Creation du site internet FILFOIE
= QOrganisation de la journée annuelle FILFOIE
= Création d’'un « pictogramme> filiere de santé maladies rares
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Yenroie Evaluation par la DGOS du 1er plan d’actions

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT

Axe 1. Organisation de la collecte des données a des fins de suivi épidémiologique et
de recherche

X | Mesure de la file active
Mise a niveau et interopérabilité des bases de données avec la BNDMR
Appui a la mise en place de la cohorte RaDiCo-COLPAC

Axe 2: Amélioration du parcours de soins

‘)(I Etat des lieux des centres de compétence

E/ Réferentiel de bonnes pratiques portant sur la période de transition d'un service
pédiatrique a un service adulte

v | Production d’'un livret d’accueil en hépatologie pédiatrique

Axe 3: Amélioration de la visibilité de la filiere

X | Création du site internet FILFOIE
Organisation de la journée annuelle FILFOIE
Création d’'un « pictogramme» filiere de santé maladies rares




((’ Y ) Construction du 2¢ plan d’actions:
\/IFILFOIE 3 trimestre 2015 — 1er trimestre 2016

me DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

) Prise en compte des directives de la DGOS

) Prise en compte des retours des centres

= Approfondissement de I'état des lieux : 23 centres /36

Déplacements sur site : 19 centres visités
Envoi d’'un questionnaire ciblant diverses thématiques
Envoi d’'un questionnaire spécifique aux bases de données

» Groupes de réflexion : janvier — février 2016

Organisation de I'expertise clinique
Laboratoires de diagnostic

Prise en charge médico-sociale
Recherche

Enseignement

= Sondage : février 2016
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CTFILFOIE 2¢ Plan d’actions FILFOIE - avril 2016

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT

Axe 1: Amélioration de la prise en charge des patients

Favoriser la mise en place de la Banque Nationale des Données Maladies Rares

Favoriser la rédaction et l'utilisation de référentiels et recommandations, notamment
les Protocoles Nationaux de Diagnhostic et de Soins (PNDS)

Optimiser le transfert vers les soins adultes des adolescents souffrant d’affections
hépatiques rares (référentiel, dossier de transition, outils de liaison, annuaire des
correspondants)

Ameéliorer la prise en charge médico-sociale du patient (évaluation du handicap —
sensibilisation des professionnels de sante, formulaire MDPH)

Axe 2: Développement de la recherche clinique et pré-clinique
Coordonner I'activité de recherche au sein de lafiliere

Axe 3: Renforcer les activités d’enseignement, formation et information

Création d’un catalogue de formations et d’'une bibliotheque numérique
Organisation de journées régionales a destination des patients

Organisation de formations pour les professionnels de santé (transition enfant-
adultes)



=
FILFOIE Evaluation du 2¢ plan d’actions : octobre 2016

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:
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FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

Axe 1: Amélioration de la prise en charge des patients

Favoriser la mise en place de la Banque Nationale des Données Maladies Rares

v’ Thésaurus - Orphanet
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[¥3 oFFHaTszEe
[fa oRPHATazEs

76 ORPHAZIEE
17 oFPHAz0s621
8 DRPHASISE0E
/8 ORPHAsEEES
[B0 | ORPHAs0EE70
[B1 | oFPHasassss
[f2 | ORFHAzIsEse
B3 oFFHAzmErz

les (ype 38) GSDtype 9B

lgs 901 (GSD ype 94, GI0 ype 9T, KLG
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2 Maladie de Dubin- &
Huperbilrubinéie tpe Fiotor
OFPHAE:

1 ne faut pas nommer Ia téte de groupe
Zellweger parce que ga préte 3 confusion

la biogéndse du pérozysome-syndrome de Zellweger

> En attente de directives nationales:

» SDM intégré dans DPI et directement reli¢ a BaMaRa-> conventions avec
éditeurs de logiciels et établissements hospitaliers

» BaMaRa déployé sous peu
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FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

\_/

1

Axe 1: Amélioration de la prise en charge des patients

Optimiser le transfert vers les soins adultes des adolescents souffrant
d’affections hépatiques rares

Groupe de travail FILFOIE : Recommandations de bonnes pratiques partant sur la période de transition

Proposition de fiche de liaison pour

v Référentiel de recommandations: < fin décembre

Coordinatrice idultes
Dominique Debray,

Unité d’hépatologie pédiatrique, CHU Necker.

La période

. de transfert R
Groupe de travail -
e Pédiatres hépatologues :

Dominique Debray (CHU Necker), Muriel Girard (CHU Necker), /-fﬁ
Dalila Habes (CHU Bicétre), Florence Lacaille (CHU Necker) T

* Hépatologues d’adultes :
Teresa Antonini (CHU Paul Brousse), Odile Goria (CHU Rouen et Beaujon) FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
¢ Infirmiéres de liaison/coordination : PUFOEDE LACULTE ETDELENFANT
Nelly Balloche (CHU Bicétre), Colette Danet (CHU Paul Brousse),

Djamila Fezaa (CHU Necker),Djelika Kone (CHU Beaujon), Recommandations

Annie Masmonteil (CHU Bicétre) visant a optllmlser E} prise en charge medlcale‘
globale des jeunes patients porteurs de maladies

¢ Psychologues : chroniques du foie ou transplantés hépatiques

Alexandra Flouris (CHU Bicétre), Béatrice Monnier (Réseau REVHEPAT), suivis en pédiatrie et arrivant & 'age adulte.
Marion Soulié (CHU Necker)

Transition et Transfert de la responsabilité médicale

Comité de relecture

z . q: Domirique Debray, *Pédiatres hépatologues : Hépatologues Pédiatres: reneessan i
e Hépatologues Pédiatres : e N s e P vl i i
Dalila Habes (CHU Bicétre), Alain Dabadie (Rennes),
Frédéric Gottrand (Lille), Alain Lachaux (Lyon), oottt e e
. . . , Teresa Antonin Sébastien Dharancy (L),
Alain Dabadie (Rennes), Pierre Broué (Toulouse) Al s G B s ot

Kari Barange (Toulouse).

e Hépatologues d’adultes :
Sébastien Dharancy (Lille), Olivier Guillaud (Lyon), -
Pauline Houssel (Rennes), Karl Barange (Toulouse) o e

Marion Soulé (CHU Necker)
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FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:
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Axe 1: Amélioration de la prise en charge des patients

Nouvelle action :Renforcer les réseaux de laboratoires

v' Enquéte sur I'offre du diagnostic moléculaire dans la filiére

() Résultats a 15h15

=
CY;LFOE

FIERE OF SANTE WAl ADIFS RAF
U FOE D LADALTE 2 DELTNPAHT

Enquéte sur les bonnes pratiques et 'organisation du diagnostic moléculaire au sein de la Filiére de Santé
Maladies Rares du Foie - FILFOIE (version laboratoire)

v Annuaire spécialisé (en cours) -

ire au sein de la Filiére de Santé

1. Intitulé du laboraloire
/antes? Quelles techniques utilisez-

2. Etablissement de rattachement

3. Nom du responsable de laboratoire

tement d la page suivante, section

Evolution prévue de I
nrique

H

4. Nom du responsable de I'activité relative aux maladies rares du foie

5. Nombre d'ETP (temps pleinjdédiés & I'activité relative aux maladies rares du foie

Nambre dETF biologistes | ‘

Nambre dETF techniciens | ‘

e o e e e e e e o Y
e e e e e e Y

a
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me DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

Axe 1: Amélioration de la prise en charge des patients

Nouvelle action : Améliorer la prise en charge médico-sociale du patient

v’ Tour de France : Rencontres régionales « COMMUNICATION, ADAPTATION
SCOLAIRE, ACCES ET MAINTIEN DANS L’EMPLOI »

tables rondes, cas pratiques, ateliers....

a destination des professionnels de santé et des associations de patients

O 24 février 2017, Conseil régional Occitanie, Toulouse

My cardiogen Deﬁ{‘aence \ i FIMATHO
) b#\ filiere nationale desanté *Mmmmt&':ﬁmm - L
FAVA-MULTI e LIERE NATIONALE DE SANTE Neur Sphlnx

Filiére des Malformations
bdormino-Theraciques.

Y

Finemus !

ﬁ
BRAINTEAM  ()f GDiEs
@) Filiere Nationale de Sonte o fxlrsl;f;\og!meg oq lD \\_%%jk\ GSCAR M .ﬁTH

DU FOIE DE L'ADULTE ET DE L'ENFANT h:.‘.;.. s gfﬂ . IH Z

Malsdies Rares Immuns-Fsr




=
@Lmle Bilan — décembre 2016

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

~~

é Axe 2: Développement de la recherche clinique et pré-clinique

Coordonner Pactivité de recherche au sein de la filiere

v’ Désignation de responsables de I'axe recherche

* Chantal Housset (UMR-S938, CDR Saint-Antoine)
* Emmanuel Gonzales (Bicétre)

v Recrutement d’un coordinateur recherche (en cours)

» Assurer une veille nationale, européenne et internationale des appels d’offre

+ Aide a l'élaboration et au dépbt de dossiers en réponse a des appels d’offre : appui
scientifique, réglementaire et administratif

» Identifier et tisser des liens avec les partenaires publics et privés ainsi qu’avec tous les

autres acteurs du champ de la recherche sur les maladies rares (Orphan-Dev, F-CRIN,
Fondation Maladies Rares...) -> susciter les collaborations

* Faciliter les inclusions (>< OrphanDev)

» Diffuser les actualités scientifiques d’intérét - Communiquer sur les projets de recherche....
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FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

E’@ Axe 3: Renforcer les activités d’enseignement, formation et information

Elaboration d’une stratégie de communication

v’ Plaquettes v Newsletters trimestrielles

Avril 2016, juillet 2016, novembre 2016

v’ Promotion de la filiére : participation aux Shiivy S
congres d’hépatologie, de médecine genérale...

v Organisation de la journée FILFOIE 2016

Mais aussi.....
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FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

@G Axe 3: Renforcer les activités d’enseignement, formation et information

Elaboration d’une stratégie de communication

v’ Site web:

2 Nous i ! RECHERCHER

Ecrivez puis tapez entrée ... | Q =} NEWSLETTER @ S’ABONMNER CONTACTER

r-C:'Y’--\’zLFOIE

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES -
DU FOE DE L'ADULTE ET DE LENFANT _ FILIERE FILFOIE | MALADIES RARES DU FOIE | PARCOURS DE SOINS| RECHERCHE | ENSEIGNEMENT | PROFESSIONNELS : DOCUMENTATION

UN CENTRE

FILIERE DE SANTE
MALADIES RARES FILFOIE

— 2EME ECHANGE

Un réseau national de santé dédié aux maladies rares du foie de : E;’:;:fu‘f:épif;a”ge‘je
I'adulte et de I'enfant. Ambulatoire en

FILFOIE est une structure labellisée par le Ministére des Affaires Sociales et de la Santé qui réunit un ensemble d'acteurs du 11 NOVEMBRE au 15 NOVEMERE
concernés par la prise en charge des maladies rares du foie : centres hospitaliers experts, laboratoires de diagnostic et po—— AASLD LIVER MEETING
de recherche, associations de patients, sociétés savantes... “LVER mecTy

AASLD will see you in Boston,
MA, where more than 9,500 ...
VOIR LAGENDA »

ACTUALITES

have

L
Son but estde mettre en place des actions autour de ces maladies visant a améliorer la prise en charge et la

qualité de vie des patients, a renforcer les activités de recherche, & promouvoir 'enseignement mais aussi a
diffuser I'information relative aux maladies rares.

18 octobre 2016
L'AMVF FETE SES 10 ANS

EN SAVOIR PLUS
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FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

E’d} Axe 3: Renforcer les activités d’enseignement, formation et information

Elaboration d’une stratégie de communication

v’ Site web:

- Informations sur lafiliére (acteurs, actions...)

- Répertoire des maladies rares

- Rubrique patients: Annuaire interactif, Prévention, Diagnostic, ETP, Transition....
- Recherche; essais cliniques en cours, appels d’offres...

-Enseignement: supports pédagogiques, catalogue des formations....

-Rubrique professionnels : Annuaires spécialisés, feuilles de demandes d’examens,
référentiels.....

- Agenda, actualités, inscription a la newsletter....
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FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

E’@ Axe 3: Renforcer les activités d’enseignement, formation et information

Création d’un catalogue de formations et d’une bibliothéque numérique

v En cours sur le site web: Onglet enseignement

Liste des formations intéressant Supports pédagogiques
les maladies rares du foie (vidéos, diaporamas....)

. . e AL » FLERE FLROE > REENTATION GENRALE
Diplémes universitaires
| OUTILS PEDAGOGIQUES
& Dipléme inter-Universitaire (DIU) « H& ie, gastroenté et nutrition pédiatriques » ] Lorem psu
7=  Dipléme universitaire (DU) européen « Cancers Hépato-Bilic-Pancréatiques - Stratégies Onco-Chirurgicales » ]
FILTRERPAR:  Maladie/thématic
E==
& Diplome universitaire (DU) « Réanimation Hépatique » L) o SRRHOSE DRVISE PRMITIE
© Outils pédagogique:
— DISCOURS D'OUVERTURE
Développement professionnel continu Lorem psum dolr st amet, consecttur adpiscing e, sed do susmod temporincid
duntutlabore et dolore magna aliqua.
@ Enseignement post-universitaire « Hépatologie Paris 7» o SR TITRE LOREM BSUM h
== =
¥ EPU mucoviscidose organisé par les CRCM/Journées centre maladie digestives rares - Hopital Necker L)
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FILFOIE Prochaines actions a développer

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES

mem DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

v

v

Priorisation des PNDS a produire

Transition enfant-adulte:
» Annuaire des référents adultes et pédiatriques
» Organisation d’'une premiere formation « transition »
» Test de I'application smartphone NOA (Projet Necker Transition)

Journées FILFOIE régionales a destination des patients: Lyon

Inter-filiere:  Création d’un annuaire national de programmes et outils
d’Education Thérapeutique du Patient (ETP) - en cours

Prise en charge médico-sociale
> 1€ réunion de travail: 16 décembre
» 2¢ Tour de France: Marseille - juin (inter-filiere)




CﬁILFOIE Prochaines actions a développer

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
s DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

v' Suivi des projets impliquant les centres de la filiére

51
—

Liberté  Egalité  Fraternité
REPUBLIQUE FRANCAISE

Nouvelle cartographie des CRMR et CCMR : campagne de
labellisation 2016-2017

MINISTERE
DES AFFAIRES SOCIALES
ET DE LA SANTE

Participation des centres de la filiere dans les
European Réseaux Européens de Réference (Rare — Liver)

N
".’

® \
. .
0% '3 Reference

@ .' ] 0 Networks




C LFOIE

E DE SANTE MALADIES RARES
DUFO|EDE *ADULTE ET DE L'ENFANT

MERCI DE VOTRE ATTENTION




