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SOS Desmoide va féter ses 18 ans cette année -
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Rompre lisolement des Informer et orienter les

patients et de leurs proches | patients, leurs proches et les
professionnels de la santé
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SOS Desmoide c'est ... el

Plus de 700
patients
depuis sa
création
Plus de
2000

40 nouveaux
patients SOS contacts

chaque 5y DESMOTDE patients /

L'accueil de

17 membres
actifs:
patients,
meédecins,
proches

Des actions qui depuis 2011 ont notamment permis de :
= diviser les délais de lere consultation par 11
= diviser les deélais de confirmation du diagnostic par 2

®
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. une association dynamique ...
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.. qui a parcouru du chemin ...

1999
TD dans Orphanet :
reconnaissance
Mise en place de
'accueil patients / famille
1¢r SMS : Eurocancer

~N:

;;é
Nov. 1998
Création de
I'association
avec L. Mignot

2009-2010

Mise en place d'un réseau de
prise en charge des TD via les
centres experts sarcomes

2009

TD-PAF

2011
Enquéte grossesse/TD e
=> impulsion de
travaux scientifiques
sur le sujet

2012
Bilan PERSEUS : 5 .
publications dont criteres
diagnostic via (3-cat .
Enquéte douleur / TD .
2¢me SMS

~N:
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léres pistes de
recherche avec le
Docteur Longy
Premiere brochure
médicale

1" groupe de travail

2001 2002

patients

~N:

2007-2008
PERSEUS, 1°" prog. europ
de recherche sur les TD
Enquéte facteurs de risques
Membre fondateur de
SPAEN

2014
Recom. européennes
sur TD avec SPAEN
Poster douleur ESMO .
2¢me SMS => projet
ALTITUDE .

d;

Desmo PSY : lers .
soutiens psy pour les .

1¢" appel & projet et
financement des:
Projet marqueur
sanguin de la maladie
Projet coloscopie

Essais Glivec
Comité de patients

Banque de tissu pour la
recherche (BTR / AFM)

2005
Campagne d'interview
des chirurgiens du GSF
=> prémices du WAIT &
SEE (S. Bonvalot)

2015 2016

3eme SMS
sur TD-PAF

SOS |
DESMOIDE

SEMINAIRE MEDICO-SCIENTIFIQUE DU 9 DEC. 2016
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Ses résultats ont été possibles grace a notre convi ction originelle e |

décidort dagiv ...

Les résultats viennent bien-sdr de I'implication des patients et médecins

L'expérience vecue des patients
est porteuse d’'informations, de connaissances, d’'une expertise qui sont

un complément indispensable aux connaissances medic ales et scientifiques
des professionnels de santé

Les progres viendront aussi de la mise en
commun de ses savoirs
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La symbolique de notre LOGO
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Les préoccupations des patients

La maladie :
D’ou vient-elle ?
Comment va-t-elle évoluer ?
Puis-je avoir des enfants ?
Vais-je la transmettre (lien avec génétique) ?

La prise en charge et le suivi médical :

®
Quels traitements vais-je pouvoir prendre ?
Quel est le meilleur ?
Ai-je une chance de guérir ?
‘ Vers quel spécialiste devrais-je me tourner ?
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Témoignage de Sébastien

« BOWjOUT,

hacc @ une *ﬁ}‘ =

Attelnt d'une polypose familiale découverte en juillet 2010 et opéré du colon en aolit 2010, on
m'a décelé trols tumeurs desmoides (sur chacun des reins et La trolsiéme se trouve sur les
vaisseaux sanguins trrigants L'intestin gréle) en avril 2013. Depuls cette date |'al été
hospitalisé plus d'une dizaine de fois, pour diverses causes, coliques néphrétiques,
inflammation des tumeurs, ete... Je suls suivi par un urologue, un cancérologue, une
spéeialiste de la doulewr, une spéeialiste de la chirurgie viscérale, une psychologue et mon
médecin traitant. Je passe des scanners et fais des prises de sang trés régulitrement. Je prenols
7 wédicaments dont certains plusieurs fols par jour. Je tiems a souligner La gentillesse et
L'imeplication oes méolecins matis je suis las de souffriv, de ne pas avolr oe solution et d'avoir
cette épée de Damocles au-dessus de La téte. »

CONTRE LE CANCER
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Témoignage de Valérie

« BOWjOUT,

Je w'appelle valérie, j'ai 32 ans et suis atteinte d'une polypose adénomateuse familiale. Cette
wmaladie m'a été diagnostiouée i L'Age de 25 ans. St je vous éerls aujourd'hul, c'est parce qu'on
vient de me dingnostiguer une tumeur desmoide dans le mésentére.

J'étais sur le polnt de faire ma 1ére tentative de FIV par diagwostic pré implantatoire dans Le
but d'avolr un bébé sans risque de transmission de ma maladie. Le délal d'attente est de 2 ans
pour cette bntervention, autant vous dire gqu'on attendait ce moment avee impatience...
Seulement voila, avee cette tumeur dans Le ventre, cela remet notre tentative de FIV en cause.
Les médecins me parlent d'un traitement pour tenter de réduire sa taille avant d’opérer mais
J'at vu des témolgnages de femmes qui ont quand méume réusst & avolr un enfant malgré Lewr
tumenr. Done je ne sats plus quol penser, je suls peroue. Est-ce que je dols sulvre un trattement
dont Les vésultats ne sont pas garantis? Est-ce gque je peux quand méme avolr un bébé avee ma
tumenr? Est-ce que je risque oe Lul transmettre cette nouvelle maladie ? »

LA LiSUE
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Des défis importants sont encore devant nous

La maladie se manifeste

a différents endroits
Source : brochure SOS DESMOIDE

D’importants progres

Wait & See (évite des
mutilations inutiles)

Traitements (Glivec,

Les patients ne sont pas
toujours éligibles aux
nouveaux traitements

radiothérapie, ...)

Techniques innovantes
(Cryothérapie)

Aucun traitement
réellement efficace

Vv

10% des patients atteints de
TD Intra-abdominales

déecedent encore aujourd’hui
(données SOS DESMOIDE)

D’ou le choix du theme
de notre SMS de ce jour

SOSs |
~i:* DESMOIDE
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Etat des connaissances sur TD / PAF issues du panel de SOS DESMOIDEH@“?’E‘ i

diﬂt

Cette cartographie incomplete
amene déja un certain nombre

de questions : TD

00 o . : . 0 be . .
. Pour une TD avec f-cat : 85% lices a mutation B-cat 80% lices a mutation APC
Cas general Cas geperal

faut-il rechercher une PAF, (PERSEUS) TD + PAF APC (Travaux du Pr Y Parc)
faire une coloscopie ? 10 a 15% (ID)

Pour une TD non B-cat , 15% a 20% (PAF)
faut-il systématiquement 6% (ASD)
rechercher une PAF, faire TD non B- Dans le cas d’'une PAF avec
une coloscopie ? cat + PAF APC (env. 80%) faut-il
”OQ AEC rechercher une TD ?
{0 55 Dans le cas d’'une PAF non
TD non B-cat el PAF non APC APC, faut-il rechercher une
sans PAF sans 1D D ?
%7? o e Peut-on avoir une PAF APC
. et une TD liée a B-cat ?
Lorsgu’on a une PAF non
APC et une TD, celle-ci
peut-elle étre liée a B-cat ?
Comment détecter la PAF
non APC ?

Autres informations issues des adhérents
 8a 13% des TD sont intra-abdominales (10% de
déces)
80% des TD avec PAF sont mésentériques
TD + cancer colon : 6% AUTR ES
TD + cancer c6lon dans la famille ;15 a20% pathologies / mutations
Les TD semblent plus agressives lorsque la PAF SOURCES
est atténuée, a l'inverse les TD semblent moins —  enquétes de SOS DESMOIDE auprés des patients

invasives lorsque la PAF est grave =  AG de SOS DESMOIDE .
=  publications scientifiques (cas général)

®
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La double pathologie « Desmoide & Polypose » ...

... interroge plus particulierement les modalités
de diagnostic et de prise en charge

Face a un patient atteint de PAF :

» dans quelles circonstances détectez-vous les
D ?

* lorsque vous avez détecté une TD, que faites-
vous ?

Face a un patient atteint de TD :

» faites-vous systématiguement une enquéte
familiale ?

e prescrivez-vous systématiquement :

* le test B-caténine?

e letestAPC?

* la coloscopie ?

e savez-vous vers quel confrére vous tourner

pour le volet PAF ?

e
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Nos attentes pour ce séminaire et les perspectives gk |

baca. & une

maladie. nane,

... pour la compréhension de ces deux pathologies
e quisont intimement liées

« Tumeurs desmoides et polyposes familiales »

Un theme important ...

Nos attentes

PERSPECTIVES

... pour la prise en charge des patients atteints de ¢~ ette

double pathologie
e Quireste encore tres précaire, incertaine encore
aujourd’hui, avec des patients sans réelle option
thérapeutique

Des réponses aux questions des patients, a vos
guestions

De nouvelles questions => projets a mettre en ceuvre

pour améliorer la connaissance et la prise en charge de la

maladie

- Participation en expertise en amont des projets
- Soutien aux pistes nouvelles : AAP 2017 ouvert au financement d’une thése sur 3 ans
- Lancement de la task force recherche Desmoide & coopération renforcée avec DTRF
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